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RACION DE CUE (0]
Més frecuente en nifio entre 1 y 5 afios de edad.
Tos persistente, sibilandas, neumonia de repeticién, atelectasia.
Diggnéstico de sospecha realizando radiografios de t6rax en inspiracién y espiracién,
Exiraccién inmediaia por broncosmmo-
Ante lo sospecha de gspirg gt O uperiores: si se frata de un lactante me-
ngr_dg_j__q_ng_dg_gd_gd, se doro un ?o’lol de 5 golpes en |c| espoldo Y de 5 compresaones k)récoos soguvdos de una ventilacién, Si se
trata de un nific mayor de 1 afio de edad, se puede realizar lo maniobra de Heimlich.
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8 X NEUROLOGIA

- MENINGOCOCO: Exantema petequicl; la recurrencia de meningitis meningocécica sugiere deficiencio del sistema de complemento
(C5-8).

- H. INFLUENZAE: Entre 3 meses y 3 afos. Hipoocusia como secuela.

- NEUMOCOCO: Més frecuente en pacientes con drepanocitosis o esplenectomizados. Antecedente de neumonia, ofitis media o
traumatismo craneal abierto. Forma de meningifis con mayor mortalidad.

- IBC: Afectacién de pares craneales, frecuentes las convulsiones en fase terminal. LCR claro con consumo de glucosa, aumento de
proteinas y aumento de linfocitos. Paresia de pares cra-neales, especialmente 6culomotores. (7 MIR)

- VIRICA: Enterovirus, exantema maculopapuleso; curso clinico benigno.
MMMMHL@.&L Ampicilina + Cefotoxime. En > 3 meses: Cefotaxima si se sospecha meningococo (cuadro cu-

téneo); si no es asf se aumento lo dosis de Cefolaxima y se afiade Vancomicina.
- El emplec de dexametasona en lo meningitis por H. influenzoe y neumococo disminuye la incidencia posterior de hipoacusio. Tom-

bién se indica en la meningitis tuberculosa.

- Profilaxis con Rifampicina en meningitis por Meningococo (2 dias) y H. influenzae (4 dias). Indicado en personas en contacto estrecho
con el enfermo.

nl

mpicing en el nific es la ceffriaxona. {5 MIR)

La administracién de dcido acetil salicilico en la varicela se relociona con mayor riesgo de sindrome de Reye, que se caracteriza por
encefalopatio progresiva, hipertensién intracraneal, disfuncién hepética no ictérica e hiperamoniemia. {5 MIR)

1. Crisis febril

A. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL CRISIS FEBRIL TIPICA/ATIPICA

Nifio > 3 meses - < 5 afios (3 MIR) < 3 meses 6 > 5 afios
ANTECEDENTE DE -

+

ENFERMEDAD Antecedentes familiares de convulsiones febriles (MIR)
NEUPOLOGI(“»‘\ {gen de las crisis febriles en 19p y 8q13-21)
> 38,59 C (2 MIR) <38,5°C
DJMCIO\I < 10-15 minutos (2 MIR) > 15" minutos
POSTCR! Somnolencia leve. Sin parélisis ni profundamente Con pardlisis transitoria (pardlisis de Todd) o
SIS 1 >
dormidos profundamente dormidos
: Motoras: Ténicas, tdnico-clénicas, atdnicos : 7
CRISIS GENERALIZADAS (2 MIR) PARCIALES o asimétricas
RIESGO DE RECURRENCIA 30% 2 o mds episodi 5:0% fi 24 horas d
e > No recurre en las primeros 24 horos de fiebre 0 NS ORACION mﬁefr: Lot e
RIESGO POSTERIOR DE A
EPILEPSIA 1% (come la poblacién general) 10%

B. CRISIS FEBRIL TIPICA .

e Trostorno convulsive més frecuente durante la infancia.

e Més frecuentes en el sexo masculino.

* Normalmente secundarias a infecciones respiratorias alias (2
MIR), enfermedades exantemdticas, gastroenteritis o reaccio-
nes postvacunales.

o Los faclores que predisponen a la recurrencia son: primera
convulsién febril durante el primer affto de vide, convulsion
febril prolongada y existencia de antecedentes familiares de
epilepsia o convulsiones febriles. La mayorifa de las crisis re-
curren en los primeros 6 meses posteriores a la crisis inicial,

¢ No aumentan el riesgo de muerte o lesién cerebral y tampo-
co existe evidencia de que incrementen la aparicién de fras-

Lo profilaxis debe limitarse a pacientes con factores de
riesgo: convulsién febril atipica, antecedentes fomiliares
de crisis afebriles en uno de los padres o hermanos o
cuando sin foctores de riesgo, hay gran ansiedad en la
familie.
PROFILAXIS DISCONTINUA: Sélo cuando tiene fiebre.
Administracién de Diacepam por via oral o rectal.
» PROFILAXIS CONTINUA: En desuso: Acido valproico
(hepatotéxico). Fenobarbital {puede disminuir el ren-
dimiento intelectual).

@ repeMIR

EDIATRIA

tornos cognitivos o del comportamiento.

* EEG:

* El EEG no estd indicado tras una crisis febril simple (MIR).

e En un primer momento puede mostror clterociones por
edema cerebral posicritico. A las dos semanas como
méximo es normal (MIR).

¢ Tampoco son necesarios estudios de imagen (TAC, RNM) en
un nifio neurolégicamente normal.

e TRATAMIENTO DE LA CRISIS: Diacepom i.v. o via rectol
(medicomento habitualmente utilizodo de primera eleccién
para fratar el status convulsivo en los nifos) (2 MIR). Medidas
antitérmicas (2 MIR). Reposo, O2, venoclisis...

e PROFILAXIS:

e Para disminuir la recurrencia de las convulsiones (MIR),
no existe evidencia de que prevenga una epilepsia poste-
rior.

Las crisis febriles oparecen més frecuentemente entre los 6 me-
ses y los 5 onos. (3+)

MIR 99 (6373): Nifio de 3 _giies que comienza con sinfomas
catarrales y, unas horas después, presenta un episodio de pérdi-

e conecimi movimientos toni Sni sdremida-
des y revulsién ocular, de uno duracién aproximeda de 2 minu-
tos. A la exploracién presenta T 39 °C, exploracién neurclégica
normal, excepto tendencia ol suefio, faringe muy congestiva con

amigdolas hiperiréficas y timpanos hiperémicos. ¢Qué octitud,
enfre los siguientes, hay que odopior en ese momento?:

1. i tamient i s y vigilancia posterior*.
2. Reahzor una puncién lumbar para andlisis del liquido cefa-
lorraquideo.

3. Solicitar un electroencefalograma urgente.

4. Iniciar frotamiento con diozepan intravenoso.

5. Solicitar un TAC craneal,

Crisis febril tipica en un nifio preescolor con infeccién de vias respiratorias
oltas.



MIR 01 (7158): Nifc de cotorce meses fraido a Urgencias por su

madre ol observor desconexién del medio, rigidez ténico, versién

ocular y cianosis perioral, de tres minutos de duracién, con somno-

lencio_posterior duronte cinco minutos. Al llegor a Urgencios se

observa temperaturo de 399C. Lo exploracién neurol6gico es nor-

mol y lo otoscopia muestra signos de ofitis media serosa. Lo madre

refiere que o lg edod de seis meses tuvo un episodio similar, tom-

bién coincidiendo con fiebre. £Cudl serfa la actitud més correcta?:

1. Observacién durante 24 horos e inicior tratamiento con car-

bomecepina.

Realizar TC craneal y puncién lumbar.

TC craneal, puncién lumbar y hemocultivos seriados.

EEG e lmclor tratamiento con écido valproico.
va miento_ontitérmic

NeaN

imiento @

MIR 03 (7560): En relacién con la epilepsio, es FALSO que:

1. En lo esclerosis mesiol del I6bulo temporal suele hober ontece-
dentes de crisis febriles.

En lo fase ténica de una crisis generalizoda tonicociénica hay
cianosis y midriasis.

Las crisis febriles suelen aparecer entre los 3 meses y los cinco
afios de edad.
isi tipi relaci tologia del
| temporal®.

Los accidentes cerebrovasculares son una cousa frecuente de
crisis en los ancianos.

i T

MIR 07 (8723): Nifa de Z_QQQ que esiondo previamente bien sufre
episodio brusco de desconexién del medio e hipertonio, con estridor

y_siclorrec, durante omggmo@mgng 2 minutos, quedando poste-

riormente somnolienfa duronte cproximedomente 5 minutos, A su

llegoda al Centro de Salud se objetivo temperaturo oxilor de

38,9°C. En relacién con esto nifia, 2cudl de las siguientes afirmacio-

nes es correcta?:

1. Presento un proceso benigno pero que casi siempre recurre.

2. Debe remitirse a un Centro Hospitalario para realizacién de

una prueba de neuroimagen.

3. Sielfoco fi clor nal y | roci
ini jar itérmi -
miciligrig sin realizar ningun. ia®.
4. Serd necesaria la realizacién de un EEG més adelante.
5. Presenta un riesgo de desorrollo posterior de alguna forma de

epilepsioc mayor que el resto de la poblacion,

2. Formas clinicas de epilepsia tipicas de la infancia

SINDROME DE WEST SINDROME DE LENNOX-

GASTAUX
4.6 meses. 2.8 afos.
¢ Secundario {2/3) a encefalopatia » Secundario (++) o lesiones

AUSENCIA O PETIT MAL

EPILEPSIA BENIGNA DE LA
INFANCIA
4-8 aios, més frecuente en
nifios.
e Forma més frecuente de

4.8 ofos, més frecuente en nifas.

(hipoxia perinatal), lesiones ce-
rebrales, esderosis tuberosa...
» Formas criptogenétices (1/3).

perinatales, encefalopatios, esclero-
sis tuberosa.

e +/- 30 % von precedidos de un

epilepsio en la infoncia con cri-
sis porcioles (Cruz).
* Incidencia familior significoti-

sindrome de West.

Esposmos o conlracciones sincréd-
nicas del cuello, térax y miembros
en flexién, exlensibn o mixdos
(MIR), en tondas de varios minu-
tos, especiolmente ol desperiarse.

* Asociocién de crisis de miltiples
fipos (t6nicos, oténicos o “drop
attacks”, ausencias atipicas).

* Refraso mental constante, intensi-
ficdndose con el tiempo y osocian-
do con frecuencia ‘rostornos del
comportamiento ¢ induso manifes-
taciones psicoticas y outismo.

va (15g14).
= Nivel intelectual y exploracién
neurolégicas normales.

Suceden habituolmente du-
ranfe el svefio (MIR), suelen ser
simples, en forma de parestesias
orobucales, anariria, sialorrea y

* Pérdida tronsitoria de la concien-
cio {2-15 sg) sin aura ni confusién
posfcrisis, acompafiada © no de
fendmenos vegetativos, mioclonias,
outomatismos... (2 MIR). confracluras dénicas de la mus-
*» La hiperventilocién sostenido culatura fociol.
puede desencadenar la crisis (MIR). e Desaparicién de los crisis,
incduso de forma esponténea,
fros la pubertod.

» Hipsorritmia (potognoménico):
desorganizacién de la octividad
bascl marcoda y constanie (in-
tercritico).

« o ki gsn -
asimétrico debe hacer pensar en

« Puntas ondas lentos difusos (< 3

Hz) en intercrisis que se modifican
poco con estimulos {se modifican
con el sueno y el despertar).

o Ritmos répidos generalizados

[polipuntas) en crisis ténica.

* Paiognoménico: descorge rfimica, e
bilateral, poroxistica, simétrica y sincré-
nica de complejos punta ondo o 3 Hz
en fodas las derivaciones {2 MIR). manifestacién motora.

o Intercrisis EEG normal. v

Puntas de localizacién rolén-
dica o centrotemporal (MIR),
habituclmente contralcteral a la

Se activa con la deprivacién

una lesién orgdnica subyacente;

la hipsarritmia glternanie en una

anomclic del cuerpo calloso

(sindrome de Aicardi en nifias).
MIOCLONC BENIGNO DEL
LACTANTE: EEG normal. Desarro-
llo psicomotor normal (MIR).
Desaparicién espontdnea a los 2
afios.

¢ Felbamato, lomotrigina y topira-
mato, volprooto, benzodiacepi-
nos.

* Considerar diela cetégena en
pocientes cuyas crisis no se pue-
don controlar con onfiepilépficos.

» Tratamiento urgente, su relraso
condiciona peor prondstico psi-
comotor.

e Actualmente  vigabatrina  de
eleccién o dosis elevadas y si
fracasa Geido valproico o alfas
dosis, como fercera opcién
ACTH [MIR).

de suefio y durante el mismo.

EPILEPSIA __ CON____ AUSENCIAS

JUVENILES: Crisis de ousencia que

debutan en lo edad puberal. Se

acompanan frecuentemente de crisis

motoras  generalizadas  (ténico-

clénicas o mioclénicas), y son més

esporddicas que los ausencias infan-

files. EEG: descargas punta-onda o

4.5 Hz durante los crisis, y desenco-

denados por la hiperventilacién.

Tratamiento con écido valproico.

Acido valproico y etosuximida, pu- Carbomacepino, volprooto (so-
diendo asociorse ambos en caose de bre todo si recurrencias).
resistencio (MIR). ’
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Brazos en abduccién y extensién

B3-C3 (
C3-O

Piernas AQf
EEG.Hipsarritmic extendidas \#
tipica de potrén IS
interictal en niflos con N |
espasmos inafantiles Crisis on £y

navojo de

bolsillo

€ Curso bmermive MIR Asarian 1005
Sindrome de West

MIR 95 FAMILIA (4066): Un nifio de 5 meses de edad presenta
espasmos en flexién con desarrello psicomotor y trazado elec-
troencefalogréfico normales. ¢Qué diagnéstico le sugiere en
n_ml_ugo_?

Sindrome de West o hnpsarmmno

Miocloni ni la info m w

Sindrome de Lennox-Gustout.

Encefalopatio epiléptica mioclénica temprana.

Epilepsia mioclénica progresiva.

4 ket sl

EEG: Punta-onda lenta  Ritmo reclutoble
(<3 ciclos/seg)

T

Ry

©Cune Imemive NIR Ausrins

1 :2- 3
1 segundo

Hiperveniilacién
Auysencia o petit mol

MIR 09 (9227): Nos llega a la consulta un nifio de 7 afios diag-

nosticado de crisis de ausencias tipicas. 2Qué dato dinico de los

abajo expuestos NO esperaria en contrar en el paciente?:

1. Automatismos motores leves en la cara durante la crisis.

2. Confusién posieritico.*

3. Descargas generalizados punta-onda a 3 Hz en el elec-
troencefalograma durante la crisis.

4. Pérdida completa de la conciencia de segundos de dura-
cién.

5. Con maniobros de hiperventilacién podemos provocar las
crisis del nifio.

MIR 12 (9835): Nifio de 10 afios con episodios breves de dis-
tracciones (< 1 minuto} en los que no responde o llamadas y
parpadea. Un EEG muestro descargas de punte-onda o 3 ciclos
por segundo. El tratamiento electivo de primera linea lo harfa

1. Valprooto.*
2. Carbomacepina.
3. Fenitoina.
4, Gobapentina,
5. Clonazepam.
Afectacidn heterocigdlico

Frz-Fa s mal gy
Fl'Tl W
TeTa AN A A
(o od T

Ca-Cy W Wi
CuTe AmntAm ARt

EEG. Patrén fipico de lo

epidepsia roldndica banigno
.q.a misaulos de
© (e i MR At W0 hemicara
y oroferinge

Epilepsio parcial benigna de lo infancio, epilepsio parcial benigna con
puntas centrotemporales o epilepsia roléndica

3. Meningitis bacterianas

3.1. Etiologia

» Globalmente la bacteria més frecuente en nuestro medio es
Neisseria meningitidis tipo B (2 MIR). Actualmente la segunda
bacterio en frecuencia es el neumococo.

¢ Segun la edad:

* RN-3 meses: Estreptococo beta-hemolitico grupo B (Strp.
Agalactiae) y E. coli.

e Después del primer ofio: Neisseria meningitidis en todas
las edodes. H. influenzae fipo b ofecta fundamentalmente
nifios entre 3 meses-3 ofios {aunque MUY poco frecuen-
te por la aparicién de vacunas). (MIR). Streptococcus
pneumoniae en los primeros 5 afos.

o Stophylococcus epidarmidis: agente més frecuente productor
de meningitis en pacientes portadores de derivaciones ventri-
culares por hidrocefalia (MIR).

» Las infecciones viricas del SNC son mucho mdés frecuentes
que les infecciones bacterionas.

3.2. Clinica

TRIADA MENINGITICA: Fiebre elevoda (39-40°C) con grave
sensacion de enfermedad, cefolea de predominio occipital y
vémitos “a chorro”, sin nGuseas. Este cuadro es més fipico, con-
forme el nifio es més mayor.(a pariir del afio).




o een

Trioda meningitico

e En los loctantes (< 1 afio), fiebre, vémitos, rechazo de tomas,
decaimiento, irritabilidad; puede debutar con una crisis con-
wlsiva.Indistinguible de un cvadro séptico.

e Cuando las lesiones resultantes son extensas, en nifios, pue-
den dejar epilepsio como secuela (MIR).

EXPLORACION:

e Signos meningeos (rigidez de nuca, signos del “iripode”,
Laségue, Kerning y Brudzinski positivos).

¢ En loctantes, suelen faltar los signos meningeos clésicos,

siendo de gran valor clinico la hipertensiéon de la fontane-

la anterior (signo tardio).

e NE

@ Curso Imensivo MIR Asturias 2003

Limitacién @ menos de 60° respecto de la horizontal of elevar lo pierno
extendida (signo de Loségue)

..:h =

Signo del “tripode”

SEGUN LA ETIOLOGIA:
e MENINGOCOCO:

Exantema petequial a veces hemorrégico o necrético
{también en enfermedades viricas y sepsis por Hoemop-
hilus).

Lo recurrencia de meningitis meningocécica sugiere defi-
ciencia del sistema del complemento (C5-8) (5 MIR).

Exantema petequial en meningitis meningocécica

¢ HAEMOPHILUS:

Precedido o acompoiada de infeccién de vias respirato-
rias superiores.

Signos meningeos poco llamatives (ofecta fundemental-
mente o loctantes).

Frecuentes las recidivas y el derrame subdural (sospecha
ante evolucién térpida).

Mayor riesgo de secuelas neurolégicas (hipoacusia).

UMOCOCO:

Méxima incidencia en el primer afo; especialmente en-
fermos con drepanacitosis,o esplenectomizados (7 MIR) y
pacientes con implontes cocleares.

Antecedente de neumonia, ofifis media o fraumatismo
craneal abierto (3 MIR).

Son frecuentes las manifestaciones encefaliticos (coma,
pardlisis de pores croneales) y lo hidrocefalio.

Dentro de las meningitis bacterianas es la que tiene peor
pronéstico y mayor morfalidad por el moyor porcentoje
de enclovamiento cerebral.

e TBC:
¢ En lo fose de estado signos meningeos evidentes, hiperre-

flexio osiméirico y poresia de musculatura ocular por
afectacién de pares craneales {2 MIR).
Frecuentes las convulsiones en la fase terminal (MIR).

¢ VIRUS:

90% enterovirus (Coxackie y Echo) (MIR).
Miclgias, exantema maculopapuloso.
Curso clinico benigno.

£
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IX. NEUROLOGIA

3.3. Diagnésﬁco

Hemograma infeccioso (si leucopenia —> sepsis grave).

Aspecto, celularidad y bioquimica de L.C.R. (MIR)

Diagnéstico de certeza: examen bacteriolégico y cultivo del L.C.R.

Realizar TAC antes de puncién lumbar, si hay signos de focalidad neurolégica, HTintracroneal y signos de inmunodepresién.

& Curso Intensive MIR Asturins

Células

1-3
Normal linfo./mm3| < 40mg
Meningitis > 1000
Bacteriana (90%) PMN 1
! Normal
Meningitis Q
Virica Linfocitos

L)

ol i

Linfocitos

ity o
- | ::Vi
A2
BT | 3
. L

Meningitis Claro con ll
Tuberculosa fibrina

En alérgicos o lo peniciling una alternative al tratamiento antibi-
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3.4. Diagnéstico diferencial

MENINGISMO: Reaccién no inflamatoria de las meninges, con
aumento de lo produccién de L.C.R. o hipertensién intracraneal
aguda, sin clteracién bioguimica o celular en el L.C.R. Se pre-
sento en el curso de algunas enfermedades infecciosos agudas,
troumatismos o medicamenios (Gcido nalidixico, tetraciclinas y
vitamina A).

3.5. Tratamiento

A. EMPIRICO: Ante la sospecha clinica/licoural de meningitis el
tratamiento se debe iniciar de forma inmediata (2 MIR):

o R.N. - 3 meses: Ampicilina + Cefotaximao.

e > 3 meses: Cefotaxima (MIR) si se sospecha meningococo
(cuadre cutdneo); si no es osi se aumenta la dosis de Cefo-
taxima y se ehade Vancomicina (pera cubrir ol neumoco-
co).

ético empirico incial es la combinacién de Azireonam + Vanco-
micing, y si se establece el diagnéstico de meningitis neumococi-
ca Vancomicina + Rifampicina.

B. ETIOLOGICO: ,

* Meningococo: Como un significativo porcentaje de menin-
gococos del grupo C son resistentes a la peniciling, la cefo-
taxima es un fratomiento mas seguro (MIR). Duracién 7 di-
Qs.

« Haemophilus: Cefotoxima durante 7-10 dias.

. : Cefotaxima + Vancomicino 10-14 dias.

C. GENERAL Y SINTOMATICO:

» Lo dexometasona parece reducir significativamente la inci-
dencia de sordera en las meningitis por Haemophilus y
neumococo (MIR), administrada en los primeros 4 dias.

¢ Los corticoides también se indican en la meningitis tubercu-
losa (MIR).



D. PROFILACTICO: Lo quimioprofiloxis es eficaz en lo preven-
cién de lo extensién a contactos y en la erradicacién del estado
de portador (MIR).

© Curso Intensivo MIR Astarias

Se debe realizar quimioprofilaxis en todos los personas que han estodo en
contacto estrecho con el enfermo

«  MENINGOCOCO:

« Quimioprofilaxis: Rifampicina 2 dios (2 MIR). Indicado
para los personos que han estado en contacto estrecho
con el enfermo con independencio de la edad y del esta-
do de inmunizacién (6 MIR). Es initil en contactos espo-
rédicos. En caso de resistencio, cefirioxona (MIR) o cipro-
floxacino.

e Vocunacién: Frente a los meningococos Ay C (MIR).

e HAEMOPHILUS:
¢ Quimioprofilaxis: Rifompicina 4 dias (MIR) en contactos

domiciliarios/guarderia (nifios y odultos) donde por lo
menos uno de los contactos es menor de 4 afos y no es-
t& vacunado o lo estd de forma incompleta.

e Vacuna disponible (MIR).

¢ |nmunizacién pasiva: gammaglobulina hiperinmune.

» NEUMOCOCO: Indicada yacynacién en inmuncdeficientes,
esplenectomizados, pacientes con fistula crénica de liquido
cefalorraquideo tras un fraumatismo craneal y en portadores
de implante de coclea (2 MIR). Actualmente se recomienda la
administracién rufinario de la vacuna conjugada heptavalen-
te a todos los menores de 2 afos. Esta vacuna cubre el 80%
de los serotipos que cousan meningitis neumocécica.

@ repeMIR

La meningitis neumocécica es mas frecuente en pacientes con
drepanocitosis, esplenectomizados. Suele presentar el antece-
dente de neumonia, ofitis media o traumatismo craneal abierto.

7+)
B  repeMR

Lo quimioprofilaxis con rifampicina se indica exclusivamente
para las personos que hayon estado en contacto estrecho con el
enfermo. (6+)

@ repeMIR

La recurrencia de la meningitis meningocécica sugiere deficien-
cia del sistema del complemento. (4+)

MIR 99 FAMILIA (6051): Una joven de 18 gfios acude al hospital
por fiebre y cefolea de varios horos de evolucién. Los dias pre-
vios habio nofodo dolor de garganta y tos. Se observé iendencno
al svefio, ri nuc i nti &

diﬂ- E'LQ&MMMMMM

nsg_l.ZQ_mng_) El eswen con Giam fus neociivo, Sefiole cudl
da los siguientes ofirmaciones NO es correcta:
El drognéshm mds pmbable es meningitis meningocdceica.

2‘ in, son si nsi ni

tanto, | icili | tr ién®.

3. Como un significativo porcentaje de meningococos del
grupo C son resistentes a la peniciling, la cefotaxima es un
tratamiento més seguro.

4. El empleo de dexametosona reduce el riesgo de secuelas
neurosensoriales en nifios con meningitis bacteriana, pero
SU USO en un caso como éste es cuestionable.

5. Se debe administrar rifampicina o las personas que conviven
estrechomente con la paciente.

MIR 00 FAMILIA {6561): Lo mayoria de los meningitis produci-
5 x = g ;

Hemophilu; influenzae.
Neisserio meningitidis.

i
Bacilos Gram negativos.
Staphylococcus aureus.

MIR 00 FAMILIA (6559): Un mﬁg_dg_]_ﬁ_g_l’!os previamente sano,
presenta cefalea y desorientacién progresive de 24 horos de
evolucién. Una hn:mnm_dn_lz_qﬂm_dudnd._hnhm_ndp_nm_
itis . El examen fisico
revela uno temperatura de 39, 5°C hene ng-dez de nuca y esté
somnoliento. En las pruebas de laboratorio destacan 18.000
leucocitos/pl, con un 70% de neutréfilos y 12% de cayados. Lo
creatining, glucosa, electrolitos y bioquimica hepética son nor-
males. El LCR muestra 380 leucocitos/pL, con 98% de neutréfi-
los, glucosa de 19 mg/dL y proteinas de 165 mg/dL. En lo tin-
cién de Gram del LCR se observan diplococos gram negativos y
en el cultivo se afslo Neisserig meningitidis. El pociente responde
odecuadamente al tratamiento con penicilina. ¢Qué exploracién
ngnngglm consideraria mds indicada en este momento?:
Niveles de inmunoglobulinas.
Properdina sérica.

e g kit

Nivel de complemento hemolifico total®.
Estudios de la funcién de los neutréfilos.
Anticuerpos séricos o los polisacaridos especificos del me-
ningococo.

s bl

MIR 00 FAMILIA (6528): Una joven de 18 afios con historia de
anorexia y depresién leve en los Glfimos meses acude a un servi-
cio de urgencias por cefaleg y fiebre de cuatro dias de evolucién,
por lo que fue fratade con un antfibiético que no recuerda. El
examen neurolégico evidencié leve rigidez de nuca, el escdner
craneal fue normal. La puncién lumbor mostré un LCR con 550

leucocitos por mm3, proteinorraguia de 350 mg/dl v glucorro-
quig de 8 mg/dl. Sefiale el diognéstico MENOS probable, entre
los siguientes:
Meningitis tuberculosa.
Meningitis por neumococo.
Meningitis por meningococo “decapitada”.
ningitis viral*.
Meningitis por Hemophylus influenzae.

MIR 02 (7428) En un nifio de 8 afios previamente sano, la cou-

nte meningiti riana es:
H. lnﬂuenzoe
S. Pneumonice.
N. Meningitides®.
S. Aureus.

Estreptococos del grupo B.

e 00 N e
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M|R 02 (7296): En la meningitis meningocécica es FALSO que:
Los brotes epidémicos suelen estar cousodos por los serofi-

posAyC.

2. Las cepas de meningococo serotipo Y se asocian con neu-
monlia.

3. El déficit de los Gltimos componentes del complemento, de
C5 a C8 y de properdina son factores predisponentes.

4. Los pacientes con un sistema de complemento normal tie-
n r mortalidad®.

5. La mortolidad de la meningitis aislada es menor que la de la
sepsis meningocdécica sin meningitis.

MIR 03 (7632): 2En cudl de las siguientes localizaciones de la
enfermedad tuberculosa estéd indicado el tratamiento coadyuvan-
MMW*
Pulmonar,

Meningea®.

Ganglionar.

Genitourinaria.

Ostearticular.

MIR 04 (7943): En la guimioprofilaxis de la enfermedad menin-
smésm ¢cudl el el férmaco alterngtivo o la Rifompicing en el

1. &ﬁdﬂm:

2. Amoxicilina-clavulénico.
3. Eritromicina.

4, Cotrimoxazol.

5. Voncomicina.

A N

MIR 04 (7883): Sefiale la afirmacién INCORRECTA con respecto

a ilys i :

Es un porésito obligado de las mucosas humanas.

2. Esun boc:lo gramnegativo pequefio y pleomérfico.

3. i ili n ro-

4. Los infecciones no sistémicas (ofitis, bronquitis, conjuntivi-
tis,...) estén producidas generalmente por serofipos diferen-
tes ol B.

5. Sélo las cepas capsuladas causan infecciones sistémicas.

MIR 05 {B141): Ante los haollazgos que cabe esperar del ondlisis
del liquido cefclorroquideo en un cuadro de meningitis bacteria-
na, NO se encuentra:
Glucosa <40 mgr/dL.
hi ies®.
Proteinas >45 mgr/dL.
Cultivo positivo en el 40% de los casos.
Presién de apertura >180 cm de H20.

DY G0 0 e

MIR 06 (8464): Un nifo de 16 meses de edad es traido a Ur-
gencias por fiebre, irritabilidod y vomitos de 1 semana de evolu-
cién. En lo exploracién fisica se observa anisocoria y parélisis del
lll_par croneal derecho. El TAC craneal sin contraste muestro
dilatacion tetraventricular sin lesiones ocupontes de espacio. A la
puncién lumbar se obtiene un LCB_da_amg_dgmmm
tos 430/mm® (80% de Linfocitos): proteinas 2300 mg/dL y gluco-
50 23 mg/dL. Lo glucemia es de 96 mg/dL. El diagnéstico més
mm_!g es:
’ .

2 Meningitis por Enferovnrus

3. Absceso cerebral.

4. Aneurisma de la arferia basilar.

5. Astrocitoma de tronco del encéfolo.

MIR 07 (8557): Un nifio de 10 afios sufrié un accidente de bici-
cleta y hubo gue intervenirlo quirdrgicamente por un hemoperi-
joneo. Existia uno ruptura del bazo y hubo que practicar una
esplenectomia urgente, Todos las enfidades que se refieren ¢
continuacién son mas frecuentes en este nifio que en lo pobla-
cién normal, SALYO una. Sefiale ésta:

Bacteriemias.

Ulcus duodenal®.

Trombosis profunda.

Neumonias.

| ¥ OSR S5E RSO

LR e

MIR 08 (8863): En relacién con las fracturas postraumdticas de

_q_hﬂag_smnag_, es INCORRECTO que:
. Afectan con més frecuencia la fosa anterior y el pefiasco del
hueso temporal.

2. la presencia de hematoma periocular o retroauriculor debe
hacer sospechar su existencia.

3. La gusencia li i falorraqui riz

o_excl i i r 1 A
riesgo de meningitis®.

4. El germen més frecuentemente implicado en las meningitis
secundarias a brecha dural postraumética es el neumococo.

5. Un pociente consciente, orientodo y sin focalidad neurolégi-
ca, pero con sospecha de fractura de base debe ser ingreso-
do pora observacién durante, al menos, 24 horas.

MIR 08 (9019): En el caso de lo enfermedad meningocécica,
2cudl de las siguientes afirmaciones es cierta?:

1. En el momento actual hay varias vacunas autorizadas frente
o la meningitis B de gran eficacia.

2. La transmisién del meningococo no se produce de persono o
persona.

3. Existen vacunas conjugadas frente o la meningitis C de gron
eficocia®.

4. Los vacunas m@s inmunogénicas son los polisacaridicos no
conjugadas.

5. Los tosas de incidencio de enfermedad meningocdcica son
similares en los distintas partes del mundo.

MIR 11 (9669): Ante un nifio de 7 meses con fiebre e irritabili-
dad, fontanela abombada y un estudio de liquido cefalorraqui-
deo con 110 células/mm3 (75% linfocitos), profeinas 120 mg/dl
y glucosa 28 mg/dl (glucemia sérica 89 mg/dl), 2cuél es lo sos-
pecha diagnéstica mdés rozonabie?:

1. Meningifis virica.

2. Meningitis bacteriona.

3. Meningitis tubercylosa,*

4. Sindrome mononucledsico.

5. Sindrome de Guilloin Barré.

4. Sindrome de Reye

A. CONCEPTO

e Encefalopatic aguda asociada a degeneracién grasa del
higado y otros érganos.

* Relacionado con epidemias de influenza A y B (2 MIR), vari-
cela y écido acetilsalicilico (3 MIR).

19 Curma Inbemstio MIS. Asurias
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EPIDEMIOLOGIA
e 10-14 meses (grupo de edad més afectado en casulsticas
europeas).
Incidencia similar en ambos sexos.
. CLINICA
Se inicia con la aparicién de vémitos incoercibles tras una
infeccién de vias respirotorios altas (MIR).
« Posteriormente se produce deterioro progresivo del sensorio,
entrando en coma en un plazo de 2-24 horas (2 MIR).
* Puede cursor con midriasis, hiperreflexia, respiracién de
Kussmaul y hepatomegalia moderada (MIR) (la ictericia y lo
fiebre no suelen estar presentes) (MIR).

o e



Varicela

Aspirina

©Cuno Imensive MIR Asturias

D. ESTADIOS

I: Letargia, vémitos y disfuncién hepética en la analitica.

II: Letargo profundo, delirio, agresividad, hiperventilocién e
hiperreflexia.

lll: Postura de decorficacién, coma leve + convulsiones, res-
puestas pupilares intactas.

IV: Postura de descerebracién, coma profundo, convulsiones
(MIR), pupilas fijas y dilatadas.

V: Coma, pérdido de reflejos tendinosos profundos, flaci-
dez/descerebracién (intermitente), porada respiratorio, elec-
troencefalograma isolécirico.

E. ANALITICA

¢ Hiperamoniemiac (3 MIR), aumento de las transaminasas
(MIR), CPK, LDH y glutamato deshidrogenasa, prolongacién
del tiempo de protrombina, hipoglucemio (MIR] y acidosis
metabélica y alcalosis respiratoria.

+ El liquido cefalorraquideo es normal, a excepcién de la pre-
sién elevedo.

F. DIAGNOSTICO

: acumulo microvesicular de lipidos dentro

del citoplosma del hepatocito, con edema mitocondrial,
G. CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Historia caracleristica, sugerente de enfermedad viral previa.
Elevocién del amonioco plasmético, con valor pronéstico
(valores superiores o 300 mg/dl se hon asociado a mayor
mortalidad).

Pruebas de funcién hepdtica alteradas.

Eliminaciéon de ofras posibles etiologias {lrastornos del ciclo
de lo ureo, trastornos mitocondriales, acidemios orgdnicas,
deficiencia de fructosa-1,6-difosfatosal).

Efiolorgia: se s}spod\o de
la conjuncién virus( gripe
varicela) -espirina

infracraneal

-
Nifios menores de 15 afics '
Ausencia de Disfuncién hepética
Ictericio {hepatomlegalia,
degeneracion grasa)

Niveles altes de Amanio

Intemsive MUK Asturiss 2000

H. PRONOSTICO

* Se correlaciona esirechamiento con lo profundidad del coma
(secuelas neurolégicas, sobre todo en aquellos pacientes en
estadio Il 6 V).

e Peor pronéstice en menores de 1 afo.

El edema cerebral (hipertensién intracraneal) es la principal
causa de muerte (2 MIR) (mortalidad +/- 30%).

D Cume Asarion 20

Los REYEs NO ven o BANDERA

NO ven el ROJO = NO FIEBRE
NO ven el AMARILLO = NO ICTERICIA

BB repeMIR

La administracién de écido acetilsalicilico durante la varicela se
relaciona con el Sindrome de Reye que cursa con encefalopatia
progresiva SIN ICTERICIA y con HIPERAMONIEMIA. (3+) %



IX. NEUROLOGIA

MIR 98 (5864): ¢Cudl de los siguientes medicamentos parece

oumentar el riesgo de gue un nifio con varicelo se complique
mun.s:ndmme_dg_ﬂm?
Ibuprofeno.

Acido acetilsalicilico®.
Paracetamol.
Ampicilina.

Aciclovir.

5.1. Distrofia muscular progresiva de
Duchenne

A. GENETICA
e Recesiva ligada al X (Xp21) (MIR).

D]O

G0 oM _Om

Pairén de herencia recesivo ligada al X

ol o 2t

B. PATOGENIA

* Miopatia por clteracién de la distrofina (MIR).

C. CLINICA

¢ Inicio hacia los 3-5 afios (MIR) con evolucién gravemente
progresiva.

« Afectacién precoz de los misculos de la pelvis (MIR), pseu-
dohipertrofia de pantorrillos, maniobro de Gowers, cardio-
miopatia tardia, muerte por insuficiencia respiratoria (MIR)
generalmente alrededor de los 18 afios.

» Deterioro intelectual en todos los pacientes.

© Curso Intensivo MIR Asturias
Afectacién de musculatura pelviana y escapular.
Pseudohipertrofia de pontorrillos

© Curo intensivo MIR Asturion

Maniobra de Gowers

Escohosus grove en paciente con distrofia de Duchenne

e lo d_m_rgﬁg_dg_m es la forma benigna del Duchenne.
D. DIAGNOSTICO

e Aumentc de enzimas musculares (CPK), patrén miopético en
el electromiograma, biopsia muscular (patognoménica) (MIR)
y sondas génicas.

MIR 12 {9973): Carmen y Pedro tienen 3 hijos, Enrique de 5

afios, Isabel de 4 ofios y Pablo de 1 ofio. Recientemente han

notado que Enrique tiene cierios problemas para subir las esca-

leras y se cansa mucho cuando corre. Después de unas pruebas

médicas, le han diagnosticado una enfermedad genética llama-

da distrofic muscular de Duchenne. Sefiale la alternativa correc-

ta sobre el tipo probable de herencoo de esta enfermedod.
rmedod.*

El padre es el que ha transmitido lo enfermedad.

Ambos padres le han trasmitido la enfermedad.

Si fienen una nueva hija puede presentar lo enfermedad.

Si fienen un nueve hijo no puede heredar la enfermedad.

5 2. Distrofia Mioténica de Steinert

NN =

e Fuera del periodo neonatal, los lactontes y preescolares
presentan una apariencia facial caracteristica con pérdida de
masa muscular y labios superiores en forma de V invertidg;
la debilided muscular tiene un predominic distal (MIR).

e Los crisis miotdnicas aparecen a partir del 52 afio de vida,
por lo que para hacer un diagnéstico precoz lo exploracién
més Ufil es demostrar la miotonia en los padres (MIR).

e En una pequena proporcién de recién nacidos de madres
con distrofia mioténica aparece una forma neongtal grave
de_distrofia_mioténica, con hipotonia y debilidod muscular
generalizada ya desde el nacimiento. Aproximadamente el
75% de estos RN fallecen durante el primer afio de vida.



6. Facomatosis

6.1. Esclerosis tuberosa (enfermedad de
Bourneville)

A. GENETICA

e Herencia A.D. (75% esporadicos, por mutacién de novo).

e Defecio genético localizado en 9934 (TSC1/hamarting) y
16p13 (TSC2/tuberina).

B. CLINICA

» Trioda clgsico (EPILOIA]: epilepsia (MIR], retraso mental y

odenomos sebdceos de Pringle” (angiofibromas) (3 MIR).

. | neas: manchas hipopigmentadas o “en
hoja de fresno” (MIR) (alto valor diagnéstico por su pronta
oparicién); placas atréficas (Chagrén), fibromas periunguea-
les (tumores de Koenen) (3 MIR).

e Ofros lesiones: hamartomas (2 MIR) y enfermedad quistica
renal (MIR), rabdomioma cordiaco (MIR), astrocitoma gigan-
tocelular subependimario (2 MIR), nédulos calcificados peri-
ventriculares, linfangiomatosis pulmonar,

@ repeMIR

Los fibromos peri 0 subungueales (fumores de Koenen) son tipi-
cos de la esclerosis tuberosa. (3+)

Y

© Curso Imensive MIR Asturias

Angiofibromas en esclerosis fuberosa
Adenomas sebbceos de Pringle

Moancha en hoja de fresno en esclerasis

wrreet"

R it

© Curso Intensivo MIR Asturins

Tumores de Koenen en esclerosis tuberosa

© Curso Intensivo MIR Asturias

Rhabdomioma cordlaco
MR 91 (2951): Ante un nifio_con fibromas periunguegles ©
subungueales, espasmos infantiles, hamartomas retinales, on-

giomiolipomas renales y rhabdoming cardiaco, por que diag-
nostice se inclinaria:

Neurofibromatosis.

Esclerosis tuberosa®.

Angiomatosis encefalotrigeminal.

enfermedad de Von Hippel-Lindou.

Sindrome de Rendu-Osler.

DN~

MIR 82 (663) / 97 (5312): El gdenoma sebéceo de Pringle, por sus
coracteristicas histopatologicas, deberia denominarse con més
propiedad:

1. Tricofoliculome.

2. Epitelioma quistico benigno.
3. Adenofibroma ecrino.

4. Angiofibroma*.

5. Adenocarcinoma sebdceo.

MIR 98 FAMIIJA (5565): Sefale cuél de Ios sngmontos gﬂ{g{mg_
dades se f 1

Lupus eritematoso.

Amiloidosis.

Lepra.

Esclerosis tuberosa*.

iabetes.

e WN=
o
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IX. NEUROLOGIA

7. Psiquiatria infantil

7.1. Trastorno por déficit de atencién con
hiperactividad (TDAH)

A. CONCEPTO

Tratorno que asocia falta de atencién, impulsividad inopropiada

e hiperoctividad.

B. EPIDEMIOLOGIA

* Trastorno neuroconductual més frecuente (MIR} y més estu-
diado en la infancia.

e En generol es mas frecuente en varones, excepto el subtipo
con predominio de falta de atencién que es mas frecuente en
nifnas.

e Los estudios en gemelos y fomilios indican un importante
componente genético.

C. CLINICA

* Baojo rendimiento académico, problemas en las relaciones
interpersonales con familiares y comporieros y bojo autoes-
tima.

e Ausencia de signos organicos particulares.

e Més dificil de reconocer en preescolares y en nifios con dis-
capacidades cognitivas.

D. TRATAMIENTO

L

e

Metilfenidato (MIR), dextroanfetamina (MIR.
Atomoxetina y onfidepresivos ftriciclicos (imipramina) como
tratemiento de segunda lineo.
Contraindicados  sedantes (barbitiricos o diacepéxidos)
(MIR).

. PRONOSTICO
Con un tratamiento adecuado los sintomas mejoran de for-
ma significativa en la mayor parte de pacientes.

m

7.2. Parasomnias

» En pacientes no tratados, se observa con el paso de los afios,
una tendencia @ disminuir la hiperactividad mientras que la
falta de otencién, la impulsividad y los dificultcdes de rela-
cibn suelen tornarse mas llamatives (conductas delictivas,
abuso de sustancias, dificultod para encontrar un emplec en
lo edad adulta).

MIR 00 FAMILIA (6630): ¢Qué grupo de Psicoférmacos estarian
CONTRAINDICADOS en_el tratamiento de un Trostorno por
Déficit de Atencién?:

Antidepresivos.

Barbitgricos®.

Anticonvulsivantes.

Estimulantes.

Antipsicéticos.

bl ot o oo Ko

MIR 02 (7397): Acuden a lo consulta unos padres con su hijo de
8 ailos. Tanto ellos como los profesores estén preocupodos
porque el niflo es muy inquieto, no para en clase, siempre estd
molestando y no se centra ni un momento en sus tareas. Se
diagnostica trastorno por déficit de gfencién con hiperoctividad.
En lo referente o los psicofdrmaces 2cuél serfa su eleccién?:

1. Un ansiolitico de vida media corta.

2. Un derivado anfetaminico®.

3. Un neuroléptico incisivo.

4. Un antidepresivo.

5. Un onfiepiléptico.

MIR 04 (7942): De las siguientes alteraciones del desarrollo en

mmmlocwlubdemgxp_mug
Pardlisis cerebral. (2-3/1.000)

2. Trastorno visual. (0,3-0,6/1.000)

3. it ién/trastor
(150/1.000)

4. Retraso mental. (25/1.000)

5. Trastornos del comportamiento. (60-130/1.000)

En paréntesis prevalencio de las alferaciones del desarrollo en nifos
(Nelson 179 Ed).

hiperactivi

Pesadillas
Prevalencia 1-5% de los nifios (MIR),

Incidencia igual incidencio en mujeres que en
varones (MIR)
Antecedentes familiores Frecuentes
Inicio entre los 6 y 14 afios de
Inicio edad, desaparece ontes de los 20
(MIR)
Aparicién durante la noche Pricer fercio
Estadio del suefio SOL
Descripcién clinica
1. Abendono de lo cama Habitual
2. Actividad auténoma / :
agidcién De baja a moderado
: Variable, conductas complejas (pue-
3, Condodo sstereofipada de acompaiarse de somniloquios
/repetitiva (MIR)

4. Umbral del despertar

5. Somnolencio diurna aso-

: No
ciada
Recverdo del episodio Ninguno o fragmentado
Benzodiocepinas (diazepam) cuando
Tratamiento se frata de episodios intensos y per-

sistentes.

REM = Movimientos Oculares Rapidos

Elevado, se agita si se le despierta

Raro {1-6%); el 10% de los Muy frecuente. Més frecuente

sondmbulos. Més frecuente en los nifas.

en los nifios.

Frecuentes No
Inicio entre los 4 y 12 ofios,
con desaparicién en lo ado-

lescencia (MIR)
Primer tercio Ultimo tercio

SOL (MIR) REM

Ocxsional d:;:rne ol opiso- Ocasional después del episodio
De alta ¢ extrema De moderada a alta

Variable No; escaso componente motor

Elevado, se agita si se le

despierta.Finaliza brusca- Baojo, despierto y agitado tras el

mente y el paciente se vuelve episodio
a dormir
No Si, si el despertar nocturno es
prolongado
Ninguno o fragmentado(MIR) Frecuente y vivido

En nifos se prefiere no fra-
tar; en adultos se pueden
usar benzodiacepinas o an-
tideprasivos triciclicos (imi-
pramina).

No suelen requerir fratamiento

SOL= Sueno de Ondas Lentas




MIR 00 FAMILIA (6632): Consultan unos padres porque sy hijo,
de cinco afios, lleva varias noches rt

si_hubiera soicdo algo gue le angustio. Cuando acuden a su
lade por la noche, el nific les mira y dice palabras que no tiene
ningUn significado. Al cabo de un rato vuelve a dormirse y por la
mafana no recverda nada de lo ocurrido. El diagnéstico serfo:

3

1. Pesadillas.

2. Terrores noclurnos®.
3. Foco Epiléptico.

4. Disomnio.

5:

Sonambulismo.
MIR 01 (7037): 2Cuél de estos ofirmacionas sobre el sueiio es
FALSAZ?:

1. El suefio REM ocupa un 20-25% del tiempo del svefio total en
adultos.

2. En ancianos sanos puede esfar muy reducido la fase 4 de
suefio no-REM.

3. El sveiio REM y no-REM se alternan en ciclos de 90-110
minutos.

4. El svefio de ondas lentas corresponde a las foses 3 y 4 del
suefio no-REM.

5 m | fi i

total en lactantes.*
El recién nocido duerme una media de 16 horos y més del 50% de este
suefio corresponde o suefio REM (MIR), siendo ademés muy prominenfes
las foses 3 y 4. Hasta los 3 meses el svefo no adquiere la corocteristica
fragmentacién en fases del suefio adulto, y los complejos K no aparecen
hosta los 6 meses. Por encima de los 6 ofios los patrones del suefio del
nifio y del adulfo son précticomente similares.

MIR 06 (8460): 2Cuadl de los siguientes afirmaciones es correc-

ta respecto o las parosomnios en los nifios?:

1. Los pesadillos son més frecuentes en el primer tercio del
suefio,

2. En los nifios con terrores nocturnos el umbrol del despertar
es bajo, por lo que es habitual que se despierten durante el
episodio.

3. Lo edad fipica de presentacién de los terrores nocturnos es
la adolescencia.

4. ferrores nocturn n el i
ondas lentos*®.

5. Es frecuente que los nifios con terrores nocturnos recuerden,
con angustio durante varios dios, el episodio vivido.

7.3. Trastornos generalizados del desarrollo

A. AUTISMO:

e Més fracuente en varones (2 MIR).
Influencia genético.

o Lo alteracién debe manifestarse antes de los 3 ofios por
retraso o funcionamiento anormal en por lo menos una de
las siguientes dreas: interaccién social, lenguaije tal y como
se uliliza en la comunicacién social o juego simbélico o
imaginativo (MIR).

e Aungue en algunos casos se haya descrito un desarrollo
relativamente normal durante 1 o 2 afios, habitualmente
no existe periodo alguno de desarrollo inequivocamente
normal, Aproximadamente el 75% de los casos presenta
retraso mental (Cl entre 35 y 50) (MIR).

¢ Presenton pairones estereotipados, repetitivos y restrictivos
de conducta, intereses o octividad. Suelen responder de
forma inodecuada a distintos estimulos (hipo o hiperres-
puestas), y presentan grandes resistencias a los cambios. Es
habitual la fijacién a objetos (MIR).

e Al contrario que los nifios normales presentan mejores fa-
cultades linguisticas expresivas que receptivas (MIR) [suelen
decir més de lo que comprenden). Algunos nifios pueden
tener ciertas capacidades muy desarrolladas o muy preco-
ces (leer precozmente de forma fluida pero sin compren-
sion (MIR), recordar las letras exactas de canciones escu-
chadas tiempo atrés, listas de nimeros de teléfonos...).

« A diferencia de los nifios con autismo, los nifios diagnosti-

cados de sindrome de Asperger han logrado un desarrollo
normal del lenguaije.

Aislado del resto, no se
interesa an lo que hacen

Se fijon en portes concretas
de los objetos, especialmente
redondas

{los ruedos de los coches, sl
tambor de lo lavadora)

ECurser Intmmwive MIN A e
Tienen uno cueclidad intelectual muy especial.
Operociones motemélicos, leer desde muy
pequedios...

Autismo

MIR 03 (7661): En relacién con el autismo, 2cuél de las siguien-
tes afirmaciones NOQ es correctg?:

Es frecuente el retraso en el desarrollo intelectual.

Hay vna interaccién social anémala y restringida.

Més frecuente en sexo masculino.

Es habitual la fijacién a objetos.

SINDROME DE RETT: Nifios con un desarrollo psicomotor
normal durante los 5 primeros meses de vida. A partir del 52
mes de vida disminuye progresivamente el crecimiento craneal,
presentan una pérdida de las habilidades manuales intenciona-
les previemente adquiridas, con aparicién de movimientos este-
reofipados (lovarse las monos), aparecen altercciones de la
coordinacién de lo marcho y de los movimientos del tronco, y
disminuye el interés por el medio junto con una grave alteracién
del desarrollo del lenguaje expresivo y recepfivo.

o wrwN=

7.4. Sindrome de Munchausen por poderes

e El sindrome de Minchausen por poderes se refiere o los
“padres que medionte la simulacién de una sintomatologia
falsa logron que a sus hijos les sean realizados innumerables
estudios en hospitales”.

Generalmente la madre es el cousante habitual.

Los nifos que padecen este sindrome habitualmente son
menores de 6 aios de edad (MIR), y presentan cuadros clini-
cos dificiles de diagnosticar, consulton e ingresan con fre-
cuencia en distintos hospitales (MIR), donde los sintomas sue-
len ceder con facilidad para reaparecer une vez que son do-
dos de alta.

e Se distinguen tres formas clinicas: abdominal, neurolégica y
hemorrégica (MIR).

<
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MIR 08 (9058): Nino de 8 meses de edad que su madre trae a

Urgencio por | glimento desde hace 30 .Ala

exploracién presenta desnutricién z infen falohema-
rietal izquierdo nch iméti

borde bien delimitado en @ slos y zona escrotal. El nifio

d fe | raci i . El dig-

ngién m robable es:
1. Sepsis fulminante con CID.
2. Nino maliratado®.
3. Déficit congénito de antitrombina 3.
4. Varicelo hemorrégica.
5. Enfermedad de Kawasaki.
Se sospechan malos tratos en un nifio cuando las lesiones que presenta
no se explican o resultan incompatibles con la historic descrita. El retraso
en lo bisqueda de ayuda médico tombién debe hocer sospechar malos
fratos o abandono. Las equimosis son las manifestaciones més frecventes
de los malos tratos infantiles y pueden encontrarse en cualquier parte de
la superficie corporal, Las equimosis occidentales se localizan habitual-
mente en las superficies delgados que cubren los bordes éseos (regién
pretibial, anfebrazos, barbillo, frente), es més sospechoso de malos tratos
las equimosis en nolgos, genifoles, espalda, orejos y dorso de la mano,
especiolmente si las lesiones son bilaterales y simétricas o geoméfricas.

8. Preguntas MIR

8.1. Hematoma epidural agudo

A. LOCALIZACION

El hematoma epidural agudo fiene origen arterial (localizacién
més frecuente arteria meningea media) (3 MIR).

B. CLINICA

Suele existir un intervalo ldcido (2 MIR) (es la principal complica-
cién que puede ocurrir en un paciente aparentemente bien), fras
el cual el paciente presenta cefalea progresivo, alteracién del
nivel de conciencia, asimetria pupilar, hemiparesia controlateral
(herniacién del uncus) (2 MIR).

C. DIAGNOSTICO

Diagnéstico de confirmacién mediante TAC (MIR) (lenfe bicon-
vexa hiperdensa).

D. TRATAMIENTO

Craoneotomia de urgencio pora su evacuacién,

© Curso Insensivo MIR Asturias 2003

MIR 00 (6780): La TAC es ain ung exploracién mdés apropiada
gue la Resonancia Magnética para la valoracién urgente de:

1. Tumores medulares.

2. Tumores del tronco del encéfalo.

3. Siringomielio.

4. Troumatismo craneoencefélico®.

5. Malformacién de Arnold-Chiari.

8.2. Migraiias

MIR 07 (8595): Una joven de 13 aiios sin antecedentes persona-
les de interés, presenta bruscamente mientras pasea con sus

padres por un centro comercial, cugdro vertigineso asociado @
vémitos. lnmed-otomenle después, reﬁere pa g}gg en_hemi-

i minutos, y 0

ggmmgmén cefalea, que mantiene o su llegada al centro de

salud. Sefiale la respuesta correcia:

1. El diagnéstico més probable es el de sincope vasovagal.

2. Si la exploracién fisica es normal no se requieren més estu-
dios.

3. La ausencia de antecedentes personales excluye el diagnés-
fico de migrona.

4. El empleo de analgésicos y antieméticos no son aconseja-
bles en este supuesto.

5. Se debe evaluar la existencia de estimulos desencadenan-
les®.
Sospecha de migrafia vértebro-basilar.




ante la infancio.
rotonos altas.
: BR PLE: Entre 3 meses y 5 anos. Antecedentes de crisis febriles en familiares
prénmos (no de enfermedod neurolégm) Temperatura > 38 52 C. Duracién inferior a 15 minutos. Crisis generalizadas. EEG reali-
zado a las 2 semanas como méximo, normal. Riesgo posterior de epilepsia précticamente igual que en la poblacién general.

Las crisis febriles tipicas no aumentan el riesgo de muerte o lesién cerebral y tampoco existe evidencia de que incrementen la apari-
cién de trastornos cognitivos o del comportamiento,
Tratamiento de la crisis febril: Diacepam i.v. o via rectal
status convulsivo en los nifios) + medidas antitérmicas.

La profilaxis se indica para disminuir la recurrencia de las convulsiones. Profiloxis discontinua: Administracién domiciliaria de Dioce-
pam por via oral o rectal coincidiendo con la fiebre.

| DE EPILEPSIA N

o SINDROME DE WEST: 4-6 meses. Salvas de espasmos en flexién. EEG: Hipsarritmia (patognoménico). Tratamiento urgente con
vigabatring, valproato o ACTH. Diagnéstico diferencial: Mioclono benigno del loctente (crisis en forma de espasmos en flexién, pero
EEG y desarrollo psicomotor normales).

: Precedido de sindrome de West. Crisis: Ténicas, crisis aténicos o "drop attacks®, ausencias atipi-
cas. Retraso mental constante, trastornos del comportamiento. EEG: Puntas ondas lentas difusas (< 3 ¢/sg) en intercrisis, polipuntas
en crisis ténica. Tratamiento: Politerapia con anticomiciales.

AUSENCIA O PETIT MAL: 4-8 aios. Mas frecuente en nifias. Crisis: Pérdida transitoria de la conciencia (< 30 sg) acompaiiada o no
de fenémenos vegetativos, mioclonics, automatismos... La hiperventilacién sostenida puede desencadenar las crisis. EEG: Descargo
paroxistica y sincrénica de complejos punta-onda a 3 ¢/sg. Tratomiento: Acido valproico, Etosuximida.

EPILEPSIA BENIGNA DE LA INFANCIA: &m_mmm; epilepsia en la infancia con crisis parciales. 4-8 afios. Incidencia
fomiliar significativa. Q’m; simples (bloqueo del habla, signos motores orofaciales, parestesias orales). Se activan con la deprivacién
de suefio y durante el mismo. Desaparicién de la crisis fros lo pubertad. EEG: Puntas de localizacién roléndica o centrotemporal con-
trolatercl a la manifestacién motora. Tratamiento: Carbamacepina, Valproato (sobre fodo si recurrencias).

3. MENINGITIS

En conjunto el meningococo b es el ge
Staphylococcus epidermidis en pacientes je
TRIADA MENINGITICA: Fiebre elevodo cefoleo y vémﬂos a chorro
En los lactantes la clinica inicial puede ser inespecifica (fiebre, rechazo de tomas, irritabilidad, vémitos) y falian los signos meningeos
clésicos. La hipertensién de la fontanela anterior es un signo tardio.
Cuando las lesiones resultantes son extensas, en nifos pueden dejar epilepsia como secuelo.
MENINGOCOCO: Exantema petequial; la recurrencia de meningitis meningocécica sugiere deficiencio del sislema de complemen-
to (C5-8).
H. INFLUENZAE: Enire 3 meses y 3 ofios. Hipoacusia como secuela,
NEUMOCOCO: Més frecuente en pacientes con drepanocitosis o espleneciomizados. Antecedente de neumonia, ofifis media o
troumaﬂsmo craneal abierto. Forma de meningitis con mayor mortalidad.
Afectocion de pares croneoles, frecuentes las convulsiones en fase terminal.
: Enterovirus, exantema maculopapuloso; curso clinico benigno.
ngémcp_md_o_nie examen y cultivo del lcr.
Ante la sospecha clinica/licoural de meningifis el trafomiento se debe inicior de forma inmediata.
< : Ampicilina + Cefotaxime. En > 3 meses: Cefotaximao si se sospecha meningococo (cuadro
cut@neo); si no es asl se aumenta la dosns de Cefotaximao y se afiade Vancomicina.
El empleo de dexametasona en la meningitis por H. influenzae y neumococo disminuye lo incidencio posterior de hipoacusia. Tam-
gg_gm_ la meningitis tuberculosa.
imi lo prevenc»én de lo extensién a contoctos y en lo erradicacién del estado de portador.

laxis con Ri ici in Meningococo (2 dias) y H. influenzae (4 dios). Indicoda en personas en confocto esire-

cho con ol enfermo

cefolorroquideo tros un troumoﬂsmo craneal,

4. SINDROME DE REYE

Relacionado con epidemias de influenzo y varicela + 6cido acetilsalicilico.
Clinica: Vémitos incoercibles tras una infeccién de vias respiratorias alfas. En un plazo de 2-24 horas, el paciente entra en coma. La
ictericia y Io ﬁebre no suelen estar presentes.

: Historia caracteristica sugerente de enfermedod viral previa. Elevacién del amoniaco plasmético, con valor
prondstico. Pruebas de funcién hepética alteradas (oumento de transaminasas, hipoglucemia). Eliminacién de ofras posibles etiolo-
glos {trastornos metabélicos e intoxicaciones).

Diagnéstico: Biopsia hepética.
El edema cerebral (hipertensién infracraneal) es la principal causa de muerte.

§
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5. DISTROFIA DE DUCHENNE

* Herencia recesiva ligada al X.
Alteraciones en el gen de la distrofino.

Inicio a los 3-5 afios con debilidad muscular proximal, “maniobra de Gowers”, pseudohiperirofia de pantorrillas. Muerte por insufi-
ciencia respiratoria.

« Diggnéstico definitivo por biopsia musculor y/o sondas de ADN.
* Lo distrofia de Becker es la forma benigna del Duchenne.

6. ESCLEROSIS TUBEROSA

» Triada clésica: Convulsiones + retraso mental + adenomas sebéceos de Pringle (angiofibromas)..

* Manchas hipopigmentadas o “en hoja de fresno”, fibromas periungueales (fumores de Koenen), placas atréficas (Chagren), hamar-
tomas, enfermedad quistica renal, rabdomioma ourdioco, astrocitoma gigantocelular subependimario, nédulos calcificados periven-
triculares, linfangiomatosis pulmonar.

TIVIDAD: Falta de atencién + impulsividad inapropiada + hiperactividad.
ante odo en lo infancia. Tratamiento con metilfenidato o dextroanfetamina. Con-
tromdscodos los sedanies (borbnumos)

e SONAMBULISMO: Inicio entre los 6 y 14 afios de edad, desaparece antes de los 20. Igual incidencio en mujeres que en varones.
Tendencia familiar. Inicio brusco de actividad motora en suefio delta, puede acompaiarse de somniloquios. Cuesta mucho desper-
tarle, encontréndose entonces desorientado. Amnesia del episodio. Jratomiento con benzodiacepinos cuando se trata de episodios
infensos y persistentes.

¢ TERROR NOCTURNO: Inicio entre los 4 y 12 afios, con desaparicién en la adolescencia. Més fracuente en los nifios. Se presenta en
el primer fercio de la noche. Despertar brusco durante el suefio delta, con ataque de pénico y formenta vegetative. Amnesia del epi-
sodio. En nifios se prefiere no tratar.

s PESADILLA: Més frecuente en las nifias. Fase REM. Aparece en los tercios medio y Gltimo de la noche. Recuerda lo sofiado. Sin tor-
menta vegetativa. No suele requerir tratamiento.

s  AUTISMO: Més frecuente en varones. Debe manifestarse antes de los 3 afios por anomalias en al menos una de las siguientes Gre-
os: inferaccién social, lenguaje tal y como se utiliza en la comunicacién social o juego simbélico o imaginativo. Al contrario que los
nifios normales presentan mejores facultades linguisticas expresivas que receptivas. Aproximadamenie el 75% de los casos presenta
retraso mental. Aigunos nifios pueden fener ciertas capacidades muy desarrolladas o muy precoces. Es habitual la fijacién a objetos,

+ SINDROME DE MUNCHAUSEN POR PODERES: “Padres (més frecuentemente la madre) que mediante la simulacién de una sinto-
matologia falsa logran que a sus hijos les sean realizados innumerables estudios en hospitales”. Los nifios que padecen este sindro-
me habitualmente son menores de 6 afios de edod. Se distinguen tres formgs clinicas: abdominal, neurolégica y hemorrégica.

8. HEMATOMA EPIDURAL AGUDO

« localizacién més frecuente arteria meningea media.

o Suele existir un intervalo 16cido mmmmm un paciente aparentemente bien), tras el cual el pacien-
te prasonfo cefalea progresrvo, oltemcnén del nivel de conciencia, asimetria pupilar, hemiparesio contralateral (herniacién del uncus).

2 €O mediante TAC (lente biconvexa hiperdensa).

Croneofornio dc u 7
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X. ENDOCRINOLOGIA Y METABOLISMO

© Imprescindible

Se trafa de un capitulo amplio y heterogéneo, que puede resultar complicado, sobretodo a expensas del apartado de los errores innatos
del metabolismo. Para focilitaros el estudio se han elaborado una serie de gréficos y dibujos que traton de resumir estas patologios y
resalfor los aspectos mds imporfantes que os pueden ayudar a resolver las pregunfas (cada vez menos frecuentes).

Se destocan los apartados mdés importantes, que son las alteraciones del crecimiento:

- Se habla de HIPOCRECIMIENTO cuando la talla se encuentra por debajo del percentil 3 (2 desviaciones estandar) para la edad y el
sexo, o cuando la velocidad de crecimiento es inferior a los estdndares.

- Lo causa més frecuente de enanismo hipofisario es idiopdtica.

- Clinica: Hipocrecimiento arménico (peso y talla normales al nacimiento). Micropene, retraso puberal. Maduracién ésea refrasada.
Hipoglucemia espontédnea durante la lactancia. Ictericio neonatal prolongoda.

- La velocidad de crecimiento es el indicador més sensible para detectar precozmente una alteracién del crecimiento.

- Tn iento: GH biosintética diaria, subcuténea y nocturna.
PA

- El primer signo de desarrollo puberal en los ninas es la aparicién del botén mamario; en los nifios el aumento del volumen testicu-

lar.

- Pubertad adelantada: Inicio de la pubertad en el varén entre los 9 y 11 afios; entre los 8 y 10 afios en la nifia.
- Lo pubarquio prematura incrementa el riesgo de hiperandrogenismo. (2MIR)
- Pubertad precoz: Aparicién de sintomas o signos puberales antes de los 9 ofios en el varén y antes de los 8 afios en la nifia. Més

frecuente en el sexo femenino.

- Pubertad precoz verdadera: Siempre isosexual. Etiologio més frecuente idiopética. Edad 6sea acelerada, talla final definitiva dismi-
nuida. Tralamiento con agonistas de accién prolongada de la Gn-RH.

- Pubertad precoz falsa; Siempre incompleta. Tratamiento etiolégico. El déficit de 21-hidroxilosa es la causa suprarrenal més impor-
tante de PPF isosexual en el varén. Los tumores festiculares son una causa rora de pubertad precoz falsa en el nifio, casi siempre uni-

laterales, originados a partir de las célulos de Leydig
IT.

- Déficit de 21-hidroxilosa: causa més frecuente de hiperplasia suprarrenal congénita. Elevacion de 17-hidroxi-progesterona. No cursa

con HTA. (BMIR)

1. Hipocrecimiento

1.1. Concepto

Se habla de hipocrecimiento cuando la tolla de un nifio se en-
cuentra por debajo del percentil 3 de los estandares para la
edad y el sexo, o a -2 desviaciones estdndar (DE) de la media de
la poblacién de referencio (MIR).

1.2. Velocidad de crecimiento

La velocidad de crecimiento es el indicador més sensible para

detector precozmente una alteracién del crecimiento (MIR).

Primer afio: 25 em/afo.

Segundo afio: 10-12 cm/afio.

3-5 afos: 6-8 cm/aiio.

6-10 afos: 5-6 cm/aio (MIR).

Pico méximo de crecimiento puberal: 7-13 ¢cm/afio (varones),

6-11 em/ono (mujeres).

e Tros pubertad crecimiento residual (1-2%), a expensas del
raquis.

Férmulas
normales:

e Enfre 3-12 meses: edad (meses) + 9
2

ra_el célculo so_medio de lactantes

e Entre 1.6 afios: edad (afos) x 2 + 8 (MIR)

e Enfre 7-12 aios: afos) x 7 -5

2

la tollo media de nifios norm:
edad (ofios) x 6 + 77

Srmula par: cdleyl
e Enfre 2-12 affos:

MIR 00 FAMILIA (6647): Un médico, que no dispone de tablas

de crecimienio y desarrollo, necesito valorar el peso de un nifo
de 3 afos. ¢Qué férmula entre los siguientes, deberia ufilizar

para coleular el peso medio de un nifio normal de esa edad?:
Edaden afiosx 8
2 = (12)
Edad en afios x 80
= (120)
2
3. (Edod en afos x 2} + 8 =" (14)
Edad en mesesx 10
5 = (180)

5. (Edadenafosx5)+ 17 = (32)

MIR 03 (7680): Una nifia de 10 giios de eded acude para valo-
rocién de un posible hipocrecimiento. Su talla actual se encuen-
tra en el percentil 10 de la poblocién general. Su talla genético
estd situada en el percentil 15 de la poblocnén de referencia. Su
desarrollo | corr

quia 1 _de Tonner. Su w Lo xa;gcn_d.o_d_si_e
crecimienio del Ultimo afio ho sido de 5 centimetros/afio. 2Qué
sifuacién cree usted que presenta la nifia?:

Un crecimiento normal®,

Un hipocrecimiento por deficiencia de la hormona del cre-
cimiento.

Un hipocrecimiento por una enfermedad celioca.

Un hipocrecimiento por un sindrome de Turner.

Un hipocrecimiento por un hipotiroidismo congénito.

N -
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MIR 09 (9225): Nifio de 12 afios con una talla para la edad en
el percentil 10 y cuyc velocidad de crecimiento esta por encima
del percentil 25. Existen antecedentes de boja talla fomiliar en la
rama materna y de pubertad retrasado en la paterna. La explo-
racién fisica es normal, siendo su volumen testicular de 3 cc.
Senale la respuesta correcta:
1. Lo opcidn ferapéutica de eleccién es el emplec de hormona
del crecimiento.
proceso es lo velocidad de crecimiento.*
3. Lo edad ésea proboblemente estaré adelantoda con respec-
to a la cronolégica.
4. Es aconsejable estudior el eje de la hormona del crecimien-
fo

5. Se debe reclizar conirol periédico de la falla cada 2 meses.
1.3; Regulccién del crecimiento

MIR 06 (8526):

tQuéhannmsonlcsmmhlm

TUSH 135
Qmo en mumrg?

1. Testosterona.
2. [Estrogenos®.
3. GH.
4. IgFl.
5. TSH.

1.4. Variantes de la normalidad

A. FACTORES GENETICOS

* Base hereditanc poligénica.

* Lo influencia genética sobre el crecimiento es menos mani-
fiesta en el periodo prengtal, donde el peso ol nacer depen-
de en un 60% de foctores ambientales (maternos) y sélo un
40% de faclores genéticos.

* En el crecimiento postnatal la relacién de lo tallo adulta con
lo herencio representa en condiciones 6ptimas de salud y
ombientales un 80% de los factores que la determinan, apor-
tondo el ambiente el 20% restante.

B. REGULACION ENDOCRINA

a. CRECIMIENTO PRENATAL: Los factores limitantes mas

importantes del crecimiento fetal son la placenta y la nu-

tricién materna.

e Lloctégeno plocentario o somatotropina coridnica humana
e insulina: reguladores de la sintesis de IGF-1 fetal.

e Los hormonas firoideas, los glucocorticoides y las hormo-
nas sexuales influyen mas en el desarrollo de érgonos es-
pecificos que en el crecimiento longitudinal.

* Hormonaes firoideas: maduracién &ésea y desarrollo del
S.N.C.

b. CRECIMIENTO POSTNATAL: GH/IGF-1, estrigenos y

testosterona, insulina, hormonas tiroideas, factores pepti-

dicos de crecimiento.

C. FACTORES PERMISIVOS

Nuiricién (factor permisivo fundamental), nivel socioeconémico,

sonifario, psicoemocional, medio ambiente y foctores iatrogéni-

cos.

D. ACELERACION SECULAR DEL CRECIMIENTO

¢ Cambios en la talla de una poblacién que se pueden obser-
var a lo largo de varias generaciones.

* Las cousas del cambio secular no estén completamente acla-
radas: una mejor nutricién (MIR), el control de los enferme-
dades infecciosas en la primera infancia, la disminucién del
nomero de hijos, la mejor calidad de los servicios médicos...

. CANALIZACION DEL CRECIMIENTO

* A partir de los 2 afos de edad, el crecimiento es un proceso
estable siguiendo una trayectoria regular, siendo inusual que
un nifio sano cambie mas de un percentil de su canal defer-
minado por sus antecedentes genéticos.

s Se denomina canalizacién o lo capacidad de retornar o lo
curva originaria de erecimiento, después de ser alejada de su
trayectoria por un proceso patolégico.

» Cuanito més precoz y prolongado sea el proceso petolégico,
més dificil es la recuperacién completa del crecimiento.

e Los nifios fienen una mejor canalizacién que los nifos y se
retraso en ellos menos el crecimiento por procesos patolégi-
cos.

MIR 98 (5868): Entre los foclores causantes de la_aceleracién
seculor del crecimiento que se citon, 2cuél parece tener mayor

m

influencia?:

Mayor secrecién octual de GH en lo especie humana.
Cambios en el potrén genético con el tiempo.
Mei ilibri | : dlico
Aumento de la acfividad deporfiva en los Gltimos 25 afios.
Variaciones climéficas en los Offimos 25 afios.

Ll o T e

Representan el 80% de los hipocrecimientos en la infancia.
A. RETRASO CONSTITUCIONAL:
* Talla baja constitucional o *tardanos".
¢ Causa més frecuenie de falla corta y/o de refraso puberal en
la practica clinica (MIR).
* Normalidad en el estudio clinico completo.
* Edad éseo refrasada respecio a la edad cronolégico
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B. TALLA BAJA FAMILIAR: .
* Junto con el retraso constitucional suponen el 60-70% de
los hipocrecimientos. Es la cousa més frecuente de falla ba-
(<]
« Ausencia de efiologio orgénica, endocrina, nutricional o
carencia afectiva.
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X. ENDOCRINOLOGIA Y METABOLISMO

RETRASO CONSTITUCIONAL

TALLA BAJA FAMILIAR

He CLINICA Retraso del crecimiento Estatura bojo familiar (prediccién de la tallo < P,)
PUBERTAD Retraso en paciente y algan familior (MIR) Normal en paciente y familiares
AUXOLOGIA e Peso y talla normales al nacimiento (MIR) * Peso y falla normales al nacimiento
(ver gréficas de creci- e Talla paralele al P, (@ menudo por encima) ¢ Tallo en los proximidades del Py (con alguna fre-
miento) cuencia por debajo)
Veloci e oy
« Velocidad de crecimiento 4, pero a menudo > 4 s:ro;td:t:r:/eocr_‘r:c imisnto crecimiento 4, pero pusde
cm/ano
¢ Edad 6sea equivalente a edad cronolégica (diferen-
¢ Edad ésea retrasada, concordante con la edod to méoaia ] ol .
talla; ambas retrosadas respecto a edad crono- S medmia: | alio o ecod cranolapio)
I6gica (MIR)
PRONOSTICO Talla final normal (MIR) Talla final bajo
TRATAMIENTO Esteroides sexuales / ¢Ensayo con GH? 2Ensoyo con GH?

MIR 97 (5351): En la valoracién del nifio con talla baja, el re-
fraso_constitucional del crecimiento se caracteriza por todo lo
siguiente, EXCEPTO:
Antecedentes familiores de retraso puberal.
Peso y talla al nacimiento normales.

relagi n i
Talla definitiva practicamente normal.
Perfodo de crecimiento enlentecido durante los primeros 3
anos.

1.5. Enanismo hipofisario

b o o B

A. ETIOLOGIA
a. IDIOPATICA:

o Causa mis frecuente.

Con frecuencia se recogen antecedentes de frauma perina-
tal.
Mas frecuente en el sexo masculino.

e La alteracion parece residir a nivel hipotalamico (respuesta
al estimulo con GHRH}.

b. TRASTORNOS GENETICOS: Hereditarios (MIR}

» Déficit gislodo de GH:

e TIPO I: Herencia AR. Es el més frecuente.

e Subtipo IA o enanismo tipo A de Prader con produc-
cién nula de GH, por deleccién del gen de la GH. El
tratomiento con GH induce la produccién de anti-
cuerpos anfi-GH.

e Subtipo IB con déficit parcial de GH. Buena respues-
ta ol tratomiento.

« TIPO Ill: Herencio A.D.

TIPO Ill: Herencia ligada al X con o sin hipogamma-

globulinemia.

» Déficit de multiples hormonos hipofisarias:

» Mutaciones Pit-1: déficit de GH, prolactina y TSH.
e  Mutaciones PROP-1: déficit da GH, prolectine, TSH y
gonadotropinas.
c. TRASTORNOS DEL DESARROLLO EMBRIONARIO: Alteracio-
nes de las estructuras de la linea media (displosia septo-6ptica) y
sindromes malformativos miiltiples (sindrome de Rieger).
d. INSENSIBILIDAD A LA GH:

* GH BIOINACTIVA: 2Talla boja familiar?.

« RESISTENCIA PERIFERICA A LA GH: Enanismo de Loron:
alteracién congénita del receptor de la GH.

* DEFECTOS PRIMARIOS EN LA SINTESIS DE IGF-1: Pig-
meos africanos: alferacién a nivel del gen del receptor de
IGF-1.

e. LESIONES ADQUIRIDAS DE LA REGION HPT-HPF: Craneofa-
ringioma (tumor que con mayor frecuencia ocasiona carencia de
GH), histiocitosis X, radioterapia craneal (la secrecién de GH es
la més sensible a la radiacion), traumatismos...

Craneofaringioma

f. INSUFICIENCIA FUNCIONAL: Secrecién reducida de
GH en obesidod exirema, sindrome de Cushing (MIR),
hipotiroidismo, diobetes mellitus, insuficiencia renal, anc-
rexia nerviosa, carencia afectiva y enfermedad celiaca. Se
trata de un trostorno secundario y reversible.

B. CLINICA

¢ Peso y longitud normales al nacimiento (MIR).

* Hipocrecimiento arménico: velocidod de crecimiento inferior
a 7 em/afio en los 3 primeros ofios y a 4,5 cm/ano desde
esa edad hasta la pubertad.

* Facies redondeada con apariencia de edad menor a la pro-
pia, moderada adiposidad tronculor con exiremidades del-
gados y poco musculosas.

Acromicria.

Voz agude.

Micropene (MIR) y criptorquidia e hipeplasia de labios mayo-
res y clitoris; retraso puberal (aunque no exista déficit asocio-
do de gonadotropinas).

Nivel intelectual normal.

* Maduracién ésea retresoda (MIR): retraso en el cierre de
fontanelas y la erupcién dental.

* Hipoglucemia esponténea durante la lactancia (déficit inten-
so de GH o déficit asociodo de GH y ACTH) (MIR).

e |Ictericia neonatal prolongada (hasta en un 50%).

C. DIAGNOSTICO

a. CRITERIOS AUXOLOGICOS SUGERENTES DE DEFICIT DE

e Tolle baja més de 3 DE por debajo de la media.

* Taolla més de 1,5 DE por debajo de lo talle media parental.
Talla més de 2 DE por debaje de la media y velocidad de
crecimiento durante 1 afio més de 1 DE por debajo de lo
media para la edod cronolégica.

« En ausencic de talla baja, velocidad de crecimientio més de
2 DE por debajo de la medio durante 1 afio o més de 1,5
DE de forma sostenida durante 2 aitos.




b. DETERMINACIONES HORMONALES BASALES:

* Determinacién bosal de GH: salvo que sea > 10 ng/ml, lo
que descaria un origen HPF, tiene escaso valor.

° inacién i a -24 h :
diagnéstico de la disfuncién neurosecretora de GH (MIR).
Niveles medios de GH/24 h o GH/12 h = 3 ng/mL se con-
sideran normales.

» Determinacién de IGF-1 e IGFBP3: en ausencia de trastor-
no del receptor, los niveles de GH son paralelos a los de
IGF-1 (déficit de GH = GH e IGF-1 disminuidos [MIR);
acromegalio = GH e IGF-1 elevados). Para algunos auto-
res deferminaciones de despistaje inicial.

c. PRUEBAS DE ESTIMULO HORMONAL:
* FISIOLOGICAS: Ejercicio fisico, suefio, alimentacién protel-

ca.
« FARMACOLOGICAS: Insulina, arginina, propranoclol-
glucagén, clonidine, L-Dopa.
Se precisan 2 pruebas de estimulo patolégicas para el diagnosti-
co de déficit de GH, excepto en RN en los que una sola prueba
es suficiente.

QEEIQ[T COMPLETO DE GH: Pico de GH < 6 ng/ml tras
estimulo.

DEFICIT PARCIAL DE GH: Pico enire 6-10 ng/ml tros esti-
lo

mule.

Si el nifio tiene edad puberal, previamente a las pruebos de

estimulo se haré una sensibilizacion administrando enantato de

testosterona o etinilestiradiol desde 3 dios ontes.

En lo disfuncién neurosecretora la liberacién de GH es normal,

al menos a un estimulo secretorio (MIR).

D. TRATAMIENTO

e Administracién de GH biosintética diaria, subcuténec y noc-
turna.

e Tras el inicio del tratamiento se produce un fenémeno de
recanalizacién, con velocidad de crecimiento de 10 cm/afio
o més durante el primer afo, para ir declinando en los suce-
sivos (MIR); en los déficits parcioles de GH la respuesta es
menos intensa.

« El tratomiento sedebe continvar hosta que se alcance una
talla préxima a la final. Criterios pora suspender el frato-
miento (Nelson): velocidod de crecimiento inferior a 2'5
cm/ano, edad ésea > 14 afios en nifias y > 16 afios en ni-
fos.

s EFE S :

» Hipotiroidismo reversible (MIR) por un ocumento en la se-
crecién de somatostatina.
» Acs. anti-GH: a fitulo bajo, no suelen interferir con el
efecto terapéutico.

Lipodistrofia en los puntos de inyeccién,

Aumento de nimero, famaiio o pigmentacién de nevus.

Hipertensién infracraneal benigna.

Hiperglucemia e intolerancia o lo glucosa.

Con lo hormona biosintética no existe riesgo de encefali-

tis de Creutzfeld-Jacob (MIR).

. Q_MQ_QACM para tratamiento con GH son:

Sindrome de Turner (MIR).
Refraso de crecimiento en nifios prepuberales con insufi-
ciencia renal crénica.

¢ Trastorno del crecimiento en nifos nacidos pequefios pa-
ra su edad gestacional con un peso y/o longitud ol nad-
miento por debajo de -2 DE, y que no hayan mostrodo
una recuperacién en el crecimiento a los 4 afos o poste-
riormente.
Sindrome de Prader-Willi.
Tratomiento sustitutivo en adultos con deficiencia marca-
da de GH.

e Recientemente lo FDA ha aprobado el tratamiento con
GH en lo tallo bajo idiopdtica.

¢ El tratomiento con GH esté CONTRAINDICADO en pacien-
tes con sindromes y enfermedades con riesgo de fragilidod
cromosémica: sindrome de Down, sindrome de Bloom,
anemia de Fanconi y neurofibromatosis 1.

MIR 99 FAMILIA (6134): Sefiale qué ofirmacién de las siguientes
es INCORRECTA respecto ol retraso del crecimiento de origen
hipofisario:

1. Se acompaiia frecuentemente de crisis hiperglycémicas®.
2. Lo edod tolla suele ser menor que lo edad ésea.
3

En lo disfuncién neurosecretora de hormona de crecimiento,
el pico de GH fros estimulocién con clonidina puede ser
normal.

4. Lo pubertad estd generalmente refrasada.

5. Puede presentarse en varios miembros de una misma familia.

MIR 06 (8462): 2Cudl de las siguientes afirmaciones es correc-

fa respecio a lo follo bajo asocioda a déficit de hormona de

crecimiento (GH)?:

1. Lo deficiencia de GH es la causa més frecuente de hipocre-
cimiento arménico patolégico.

2. la o ni
to prenatal suele ser normal®.

3. Lo maduracién ésea en la deficiencic de GH, al controrio de
lo que ocurre en ofras endocrinopatias, se encuentra muy
elevada.

4. Los valores séricos de IGF-| se encuentran claramente ele-
vados en la deficiencia de GH.

5. El trotamiento con GH debe iniciarse precozmente, pero
debe suspenderse antes de la pubertad, por el riesgo de de-
sarrollo de leucemia en este periodo de la vida.

io de GH el imien-

MIR 09 (9225): Nifio de 12 afios con una tallc para lo edad en

el percentil 10 y cuya velocidad de crecimiento esta por encima

del percentil 25. Exisien ontecedentes de bajo talla familiar en la

rama materna y de pubertad retrasada en la paterno. La explo-

racién fisica es normal, siendo su volumen testicular de 3 cc.

Sefiale la respuesta correcta:

1. Lo opcién terapéutica de eleccién es el empleo de hormona
del crecimiento.

2. El indicador clinico que mejor refleja la normaolidad del
proceso es la velocidad de crecimiento.*

3. Lo edad ésea probablemente estard odelontade con respec-
to a la cronolégica.

4. Es aconsejoble estudior el eje de lo hormona del crecimien-
fo.

5

Se debe realizar control periédico de la talla cada 2 meses,

2. Hipotiroidismo congénito

A. ETIOLOGIA
a. DISGENESIA TIROIDEA:
e Causa mis frecuente de hipotiroidismo congénito (85%).
e En Europa el 75% de los casos se deben a ectopias (lo miés
frecuente, sublingual).
s Su forma de presentacion més frecuente es la esporidica.
o Mis frecuente en sexo femenino (2/1).

b. TRASTORNOS CONGENITOS DE LA SINTESIS DE
HORMONAS TIROIDEAS:

e Herencia AR

* Incidencia similor en ambos sexos.

B
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Hipotiroidismo bocioso familiar: el bocio no suele aparecer
en el periodo neonatal, pudiendo desarrollorse en cual-
quier momento desde el nacimiento hasta lo edad adulta.
Més frecuentemente defectos en la organificacion (peroxi-
dasa) y el acoplamiento.

SINDROME DE PENDRED:

o Sordera neurosensorial (MIR], bocio e hipofiroidismo
con test del perclorato positivo.

o Gen responsable en 7q31 (codifica uno proteina
transmembrana transportadora de cloro y yodo deno-
minada pendrina, comiin en el firoides y en la ciclea).

» Activided normal de las peroxidosas. Niveles elevados

de tiroglobulina.
OO

@ U O O
AR

Sindmmo de Pendred

B. CLINICA
a. RECIEN NACIDO: Somnolencia (2 MIR), hipotonia (MIR),

dificultad para la alimentacion, estrefimiento (3 MIR),

llanto

ronco (MIR), ictericia neonatal prolongada (2 MIR], hipotermia,
bradicardia [MIR), fontanelas amplies (MIR), piel y pelo secos,
edema de genitales y extremidades inferiores (MIR), macroglosia
{MIR), hernia umbilical (MIR).

El hipotiroidismo congénito se asocia o malformaciones congéni-
tas (sobre todo cardiacas) con més frecuencio que la poblacién
general.

Hernia umbilicol y macroolosro en hrpomo:drsmo congénito

b. LACTANTE Y ESCOLAR:

Retraso en el crecimiento (hipocrecimienio disarménico)
(MIR} y retraso mental (cretinismo) (MIR).

Frecuentemente pubertad retrasada.

Trastornos neurolégicos: poroporesio espéstico, hiperrefle-
xia, hipo o hipertonic —» sindrome de Kocher-Debré-
Semelaigne.

@ Curso Intensiva MIR Asturies

Hipocrecimiento disarménico

C. RADIOLOGIA

Retraso de la edod ésea (MIR) (edod ésea < edad talla <
edad cronolégica).

Disgenesia epifisaria de los nicleos de osificacién.

Linea densa metafisaria en huesos largos, anomalios en
columna vertebral ("en pico de loro"), orificios orbitarios ‘en
antifez"...

D. DIAGNOSTICO

Despistaje neonatal: Determinacién de TSH (MIR) (de forma
ideal se deberia medir también la T4) entre las 48-72 de vi-
da.

T4 baoja y TSH elevada (> 50 pU/ml) sugiere hipofiroidismo
primario y requiere tratamiento urgente.

Si no se dispone de gammagrafia neonatal la confirmacién
diagnéstica se pospone hasta los 3 afios.

E. TRATAMIENTO

23

L-Tiroxina sédica por via oral en toma Unica (MIR), a dosis
que varian en funcién de la edad y el peso.

El tratamiento debe conseguir que los niveles de T4 se en-
cuentren en el limite alto de la normalidad, sobre todo en la
edod de desarrollo cerebral.

repeMIR

El mejor parémetro bioquimico para el diagndstico y seguimien-
to del hipotiroidismo primario es la TSH. (7+)

ol

El estrenimiento es caracieristico de! hipofiroidismo cngénito.

repeMIR

(3+)

MIR 97 (5359): Un nifio nocido con 42 semanas de gestacién y
alimentado al pecho, sigue claramente ictérico a los 15 dias de
vidg. En la exploracién se observa una hemia umbilical, tono
mmﬂgmmmmm&sm Sefiale el

S".‘!’*’!"‘."

Goloc!osem;a

Enfermedad de Gilbert.
Atresia de vias biliares.
Sindrome de Crigler-Najjar.
Hipoficoidi 4nito®.




MIR 98 (5861): ¢Cual de los siguientes signos NO es carocteris-

MIR 08 (8987): Con relacién ol tr

el hipotiroidismo

ndicionar una |

fico del hipotiroidismo congénito? congénito, indique la respuesta correcta:
1. Lonto ronco. 1. Es necesorio tener un diognéstico etiolégico antes de iniciar
2. Estredimiento. el fratomiento.
3. Somnolencio. 2. Hon de normalizarse los niveles de firoxina de manera pro-
4. Bradicordia. gresiva para evitar efectos secundarios.
5. Bajo peso al nacimiento®. 3. en su inici
definitiva®.
4. Ha de retirarse a los 3 afios a todos los pacientes para des-
cartar que sea transitorio.
5. Requiere un seguimiento analitico semestral.

3. Hiperplasia suprarrenal congénita

3.1. Hormonosintesis de esteroides suprarrenales

Colesterol
| ! 3
" | 17-OH | Dehidroepiadrostendiona
i swrReanenoena S-Dehidroepiandrostendiona
b2 §u 18 b2
Progesterona ————  17-OH-progesterona B — Androstendiona ——  Estrona
4 4
} ) | '
DOCA —_— 11-Desoxicortisol S— Testosterona — Estradiol
5
! - -
Corticosterona
‘ Cortisol Dihidrotestosterona
Aldosterona
GLOMERULAR RETICULAR
FASCICULAR
(externa) (internal)

20,22-desmolasa.
3-beta-hidroxiesteroide-deshidrogenasa.
17-olfa-hidroxilasa.

21-hidroxilasa.

11-beta-hidroxilasa.

ObaWwN -~

3.2. Etiologia de la hiperplasia suprarrenal congénita

AUMENTAN EN

DEFICIT ENZIMATICO

ORINA...

20,22-desmolasa Todos los esteroides  Lipidos en suprarrenales
3p-hidroxiesteroide A5-3p-esieroides Corticoides. Aldoste- DHEA. 17-OH-
hid rona. Testosterona  pregnenclona
{32 en frecuencial
17-hidroxilasa* Pregnanediol. H4 Andrégenos. Estré6- Corticosterono. DOCA
DOCA. H4 corticoste- genos. Cortisol.
rona Aldosterona®*
11-hidroxilasa® H4 DOCA. H4 “S" Corticoides. Aldoste- Andrégencs, DOCA

{22 en frecuenciol

rona

Insuficiencia suprorrenal. Pérdi-
da de sal. Genitales ambiguos
en varones

Pérdida de sal. Pseudoherma-
froditismo masculino. En muje-
res virilismo leve

Muijeres inmaduras, hiperten-
sién, olcalosis hipopotasémica
(MIR) Pseudohermafroditismo
masculino

Masculinizacién, pseudopuber-
iad precoz, hipertensién (MIR)

* Existe acumulacién de 11 -dosoxicorticosterona y de sus metabolitos con actividad mineralocorticoide,por lo que habitualmente no

presentan pérdida salina y sf fendencia o la hipertensién que cursa con frenacién del eje renina- angiotensina.
** Es una forma muy poco frecuente de HSC. La elevacién de desoxicorficosterona con accién mineralocorticoide produce hipertensién,

inhibicién del sistema renina-angiotensina y evita la pérdida salina.

'EDIATRIA
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3.3. Déficit de 21-hidroxilasa

A.EPIDEMIOLOGIA
Forma més frecuente de sindrome adrenogenital congénito (3 MIR) (92%).
s La incidencia de la forma clésica se estima en 1/15-20.000 RN vivos, de los cuales el 75% de los casos presentan pérdida salina y el
25% restante la forma virilizante simple.
La incidencia de la forma no clésica es mucho més elevada, 1/1.000 personas en la poblacién general, con una mayor frecuencia
en grupos étnicos como los judios ashkenazi.
. GENETICA
Herencia A.R.
Gen de la 21-OHasa {CYP21) localizado en 6p23:
» HLA-Bw47 / DR7 asociades con la forma clésica.
e HLA-B14 / DR1 asociados con la forma no désica.
o El interés de determinar los haplotipos del sistema HLA ho sido desplozado por el anélisis genético.
C. FISIOPATOLOGIA

e
Colesterol <= ACTH
:
Dehidroepiadrostendiona
P | — 17-OH- I —>
TP RO i S-Dehidroepiandrostendiona

l ; )

Progesterond ———p 17-0H-progesteronaT ——p Androstendiona f

¥ ¥
DOCA 11 -Desoxi'corﬁsol
e
Corticosterona ;

e

Cortisol  §
Aldosterona |

Reduccién de lo sintesis de corfisol.

o Reduccién de la sintesis de DOCA y aldosterona (MIR).

o Niveles elevados de 17-OH-progesterona (MIR) con accién
antimineralcorticoide.,

e Aumento de la ARP,

Aumento de los esteroides androgénicos (MIR).

e Lo actividad enzimética de 21-OHasa esté comprendido
enfre un 25-50% en las formas no clésicas, un 1-2% en las
formas clésicos sin pérdida salina y 0% para las formas clési-
cas con pérdida salina.

D. FORMAS CLINICAS

Forma cldsica = virilizacién +/- pérdida salina.

Forma no clésica = forma tardia, forma criptica.

a. FORMA VIRILIZANTE SIMPLE: Sintomas de virilizacién (pseu-

dohermafroditismo femenino (MIR) y macrogenitosomia en va-

rones, pseudopubertad precoz (sin telarquia y con testes prepu-
berales) (MIR), edad Gsea acelerade (2 MIR), tolla final baja

(MIR)), insuficiencia mineral (MIR) y glucocorticoide (en situacio-

nes de estrés).

© Curso Intensivo MIR Asturias

Genitales ambiguos en hiperplasia suprarrenal congénita
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Edad de desarrollo
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Gréfica de crecimiento en hiperplosia suprarrenal congénita
FORMA VIRILIZANTE CON PERDIDA SALINA: Virilizacién +

datos dinicos de hipocldosteronismo en el periodo neonctal
(hiponatremia + hiperpotasemia + ARP aumentada) (4 MIR).
c. FORMA TARDIA O ATENUADA:

En las nifias se manifiesta por pubarquia prematura, y en
la mujer adulta por oligomenorrea, acné, infertilidad e hir-
sutismo (similar al sindrome de ovarios poliquisticos).

En nifos, cuadro de pseudopubertad precoz de lenta evo-
lucién. En gdolescentes y adulios varones las manifestacio-
nes clinicas del hiperandrogenismo suprarrenal quedan
enmascarados por los manifestaciones clinicas del hipe-
randrogenismo fisiolégico testicular (cuadro criptico o asin-
tomdtico).

PATOLOGIA SUPRARRENAL E HIPERPIGMENTACION
- ENF. DE ADDISON

- SD. DE CUSHING POR ACTH ECTOPICA

- SD. DE NELSON

- HIPERPLASIA SUPARRENAL CONGENITA

-n

153

El déficit enzimdtico responsable de lo mayoria de las hiperpla-
sias suprarrenales congénitas es el de 21-hidroxilesa. (3+)

3

La elevacion plasmdtica de la 17-OH-progesterona es caracte-

DIAGNOSTICO

Elevacién de la 17-OH-progesterona plasmética (3 MIR) y
pregnantricl en orina {basal o tras estimulo con ACTH).
Elevacién de androstendiona plasmética y 17-cetostercides
urinarios.

Diagnéstico_prenatal: En poblaciones de riesgo (ofros her-
manos afectos, madre aofecta) se foma una muestra de vello-
sidades coriales sobre la 109 semana de gestacién, o se rea-
liza un cultivo de células fetales obtenides mediante amnio-
centesis enfre la 12-15 semona de gestacién, para determi-
nar sexo fetal y estudio del gen 21-OHasa. Es necesario dis-
poner de la tipificacién genética de ambos padres y ofros
miembros familiores, para conocer la posible mutacion
heredada.
Despistoje _neonatal:
sangre (MIR).

Niveles de 17-OH-progesterona en

. TRATAMIENTO

Se manejan los mismos farmocos que en la enfermedad de
Addison:

* Hidrocortisona (2 MIR), para frenar a la ACTH y dismi-
nuir la produccién androgénica. Aumentar la dosis si
proceso agudo intercurrente.

e Suplementos de CINa + 9-alfa-fluorhidrocortisona.

¢ Control terapéutico: niveles plosméticos de 17-OH-
progesterona, DHEAs, androstenodiona, festosterona y
ARP,

Correccién quirdrgica de los genitales externos entre los 4-12
maeses.

Tratamiento prenatal: Administracién de dexametesena o lo
gestante de riesgo si es posible antes de la 6° semana de
gestacién —» Estudio genético fetal a lo 10? semanc (vellosi-
dades coriales) o entre lo 12-15 semaona (amniccentesis): si
el feto es femenino y presenta la mutacién se mantiene el tra-
tamiento {si no la presenta se suspende). Si el feto es mascu-
lino se suspende el tratamiento, independientemente de si es-
14 afectado o no.

repeMIR

repeMIR

ristica del déficit de 21-hidroxilasa. Si ademds cursa con pérdida
salina: hiponatremia + hiperpotasemio + ARP aumentado. (4+)

MIR 95 FAMILIA (4073): Un varén de 7 digs de edod es ingre-
sado en un hospital para el estudio de un cuadro de vémitos y
deshidrotacién. La exploracién fisica es normal o exoepcnén de
una discreta hiperpigmentacién de las areolas mamarias. La
concentracién sénco da sodio es de 120 mEq/L v la de potasio
gg 9 mEg/L. El es:

OV N

Estenosis pdérlco

Hiperpla al congénita®.
Hipotiroidismo secundario.
Panhipopituitarismo.
Hiperaldosteronismo.

PEDIATRIA



3 X. ENDOCRINOLOGIA Y METABOLISMO

<
g
=)
&

MIR 96 FAMILIA (4573): Paciente varén de 8 dias de vida. Pre-
senta 4 n I it iar
intenso. La exploracién clinica muestra Unicamente signos de
deshidratacién aguda. En el ionograma plasmdtico se encuentra
una natremia de 127 mEa/l y ung koliemia de 6,7 mEq/l. Para
hacer el diagnéstico efiolégico se debe solicitar urgentemente:
Cortisolemia.

Tomografia Axial Computerizada craneal.

17 OH progesterong en plasma®.

Esofagoscopia.
Ecografia pilérico.

MIR 03 (7568): La hiperplosia suprarrenal congénito agrupa o
un conjunto de déficits enzimdticos que ocurren en la generocién
de los glucocorticoides. 2Cudl es el més frecuente?:

AN~

1. idroxilaci X

2. Lo hidroxilacién de C17a.

3. La hidroxilacién de C11b.

4. La hidroxilacién de C18.

5. Lo deshidrogenacién de C3b.

MIR 04 (7948): Un lactante de 15 dias de vido presenta gmbi-
g;&gd_gﬂlm_ desdu el nocmneMo Com»enzo con coodro de

rio. Desde un punto do vista analh:co presen’a m;_s__mﬂgbé;
lica, hiponotremia y natriuresis elevada. ¢Que enfermedad pre-
senta este paciente?:

1. Un trastorno de la esteroidogénesis suprorrenal®.

2. Una disgenesia gonadal.

3. Una estenosis hipertréfica del piloro.

4. Una anomalia del receptor androgénico.
5. Un hermafroditismo verdadero.

MIR 13 (10175): En relacién o la hiperplasia suprarrenal con-

génita clésica indique la respuesta corredia:

1. Lo folto de tratomiento provoca una virilizacién postnatal
progresiva. * : ;
Paro el diagnéstico es necesario un test de estimulacién con
ACTH.

3. En el sexo masculino los genitales externos son ambiguos al
nacimiento.

4, En el sexo femenino los genitales externos son normales al
nacimiento.

5. El tratamiento prenatal con glucocorficoides evita la enfer-

medad.

4. Patologia de la pubertad

4.1. Pubertad precoz

A. CONCEFPTO

a. PUBERTAD PRECOZ: Aparicion de sinfomas o signos pubera-

les antes de los 9 afios en el varén y antes de los B afios en la

nifia.

b. PUBERTAD ADELANTADA: Inicio de la pubertad en el varén

entre los 9 y 11 afios; entre los 8 y 10 afios en la nifia.

e Lo pubertad precoz es més frecuente en el sexo femenino.

e En las nifias la etiologia es habitualmente benigna, mientras
que en los varones es con mayor frecuencio de corécter ma-
ligno.

« El primer signo de desarrollo puberal en las nifias es la apo-
ricion del botén mamario (MIR); en los niftos el aumento del
volumen festicular.

o~
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B. TIPOS:
a. PUBERTAD PRECOZ VERDADERA (PPV), CENTRAL O “GN-RH
DEPENDIENTE":

¢ Secundario a la activacién del eje HPT-HPF-gonadal.

* Siempre isosexval, puede llegar a ser completa alcanzando
el nifio copacidad reproduciora.

« Edad Gsea acelerado, talla final definitiva disminuida.

» Etiologio més frecuente idiopitica; dentro de las causas tu-
morales destaca el hamartoma del diencéfalo.

* Lo prueba més acrediteda paro el diagnéstico es la estimu-
lacién de FSH y LH con un bolo intravenoso de GnRH y de-
ferminacion basal y seriada a los 20 y 60 minutos.

* Tratamiento de eleccién con agonistos de accién prolonga-
da de la Gn-RH.

b. PUBERTAD PRECOZ FALSA (PPF), PERIFERICA O “NO GN-
RH DEPENDIENTE": debida a la accién de hormonas no proce-
dentes de génadas maduradas normalmente; es siempre incom-
pletc y el paciente no alcanza copacidad reproductora. Trala-
miento eticlogico.

* Forma isosexval en la nifia:

* Tumores ovéricos productores de estrégenos (los més
frecuentes los tumores de la granulosa) (2 MIR).

» Sindrome de McCune-Albright: displasia fibrosa polios-
t6tica, manchas cofé con leche y puberiad precoz (2
MIR) por elevacion de estrégenos producidos por quis-
tes ovdricos.

e Tumores suprarrencles feminizantes (excepcionales).

¢ Exposicién o estrogenos (pomadas, ingestion de carmes
animales contaminadaos).

* Hipofiroidismo.

. i |l en
e El déficit de 21 hudroxnlosa es la causa suprarrenal més

importante de PPF iscsexual en el varén).

« Tumores suprorrenales (carcinoma suprarrencl = sin-
drome de Cushing con sintomas de virilizacién).

e Tumores festiculares (causa rara de PPF en el nifio, casi
siempre unilaterales originados o partir de los células
de Leydig) {MIR).

e Tumores productores de hCG (germinomas, hepato-
mas...) o administracién de hCG en el fratamiento de lo
eriptorquidia.

o Testotoxicosis o "pseudopubertad precoz isosexual del va-




rén de tipo familiar”: comienzo precoz (2-4 afios), heren-
cia AD, cursa con niveles elevados de tesiosterona y nive-
les basales de FSH y LH bajos, que no responden al esti-
mulo con GnRH.

+ Forma heterosexual en la nifia:

* Andrégenos procedentes de una hiperplasia suprarrenal
congénita, tumores suprarrenales o de exposicién exdge-
na.

e Virilizacién con aumento del clitoris, hirsutismo generali-
zado y oceleracién de lo edad ésea.

» Forma heterosexyal en el nifio:
* Estrégenos procedentes de fumores suparrenales femini-
zantes (muy raros) o por administracioén exégena.
e Feminizaciéon con ginecomastia e hiperpigmentacién in-
tensa del pezén y de la arecla.
c. PUBERTAD PRECOZ PARCIAL (variantes de la normalidad):

. :

e Aparicién de vello pObico antes de los 8 afios en nifias y
de los 9 afios en nifios, sin ofros signos de desarrollo pu-
beral (en ocasiones se asocia a vello en los axilas) (MIR).

e Més frecuente en las nifias (MIR).

e Se debe a un aumento en la produccién de andrégenos
suprarrenales.

¢ Lo velocidad de crecimiento y la maduracién dsea estén
ligeramente aceleradas sin repercusién sobre el inicio y
evolucién de la pubertad ni sobre la talla final.

e Un 3-6% de los casos de pubarquia prematura se deben
a formas incompletas de sindrome adrenogenital, por lo
que se indica realizar unc rodiografia de mufieca y una
determacién basal de DHEA y 17-OH-progesterona
(MIR).

¢ Alrededor del 50% de nifies con pubargquia prematura
presentan alto riesgo de hiperandrogenismo y de sin-
drome del ovario poliquistico asociado con sindrome me-
tabdlico en la edod adulta (MIR).

* Telarguia prematura:

* Desarrollo cislado y no progresive de la mema en uno
nifia menor de 8 afos.

¢ Habitualmente bilateral, lo mama olcanza como méximo
el estadio 3 de Tanner sin desarrollo ni pigmentacién de
los pezones ni la areola.

¢ La talla y la maduracion ésea son normales o estén lige-
ramente acelerados.

Con mayor frecuencia es bilateral y asimétrica.
Generalmente de pequeio tamafio y con sensibilidad
oumentado al tacto y roce de la ropa.

¢ Desoparece de forma esponténea antes de un cfio sin
dejar secuelas (2 MIR).

MIR 05 (8201): Nifia de 7 ofios que presenta pubarquia grado
11-11) sin telorquia asociada. 2Cuél de los siguientes ofirmaciones
es FALSA?:

1. Lla gporicién precoz de pubarquia es mucho mds frecuente
€n nifas que en nifos.

2. En esta paciente esté incrementado el riesgo de Hiperandro-
genismo ovdrico e Hiperinsulinismo en la adolescencia, por
lo que es recomendable reclizar seguimiento.

3. El que se asocien axilarquia y aumento del olor corporal no
implica un cambio de octitud.

4, Estd indicado realizar una radiografioc de mufieca y uno
determinacién basal de DHEA y 17-OH-progesteronc.

5. Esta situacidn conduce en la mayoria de las ocasiones g un
crecimiento aceler desarroll rol leto, dismi
o la talla final.*

MIR 11 (9667): Se define la pubarquia prematura como la apa-

ricién de vello pubiano antes de los 8 afios en la nifia y antes de

los 2 en los nifios. En relacién con esta entidad, indique la res-

puesta verdadera:

1. Lo causa més frecuente es lo hiperplasia suprarenal congé-
nita.

2. Es el signo inicial més habitual de pubertad precoz central
en la nifia.

3 i incidencio de hi
edad postpuberal.®

4. Enla mayoria de los casos requiere tratomiento.

5. Se acompaiia de una edad ésea refrasada.

5. Patologia testicular

5.1. Criptorquidia

A. CONCEPTOS

a. ECTOPIA TESTICULAR: Teste fuera de lo via normal de des-
censo (regién inguinal, obdomen, periné, pubis...). Suele ir
acompaiiada de hemios y oifros molformaciones (quistes de
corddn, hidrocele o hipospadias).

b. CRITORQUIDIA VERDADERA: El testiculo permanece en re-
gién intraabdominal, intracanalicular o preescrotal debido a un
descenso insuficiente, y no puede ser descendido por traccién.

c. TESTICULO EN RESORTE: En posicién alta, puede ser descen-
dido, pero no permanece y asciende.

d. TESTICULO EN ASCENSOR: Puede estar tanfo en posicién
alta como en escroto (por hiperfuncién del misculo creméster].
Puede ser descendido por fraccién y permanece en bolsa escro-
tal.

ndro-geni n |
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© Curso Intensivo MIR Astyrias N,
B. EPIDEMIOLOGIA
o RN pretérmino......ccuinesssunsusanes 20-30%.
e RN 0 término.......ccceriiieeiicnnscianenn 2-3%.

Hasta un 10% de las cripiorquidios son biloterales.
C. CLINICA .
Las hernias inguinales indirectas ocompaiian siempre a los testi-
culos con criptorquidia verdadera y son frecuentes en los testicu-
los de localizacién ectépica.
Complicaciones:
Infertilidad, también en criptorquidia unilaterol.
* Malignizacion testicular (la méas grave): a largo plazo (3°-
4% décados), Seminoma (2 MIR).
Torsién testicular.
Lo funcién endocrina no se afecto, salvo que la eriptorqui-
dio seo bilateral.
. DIAGNOSTICO
Exploracién fisica.
Ecografio cbdomino-inguinal.
Test de estimulacién con hCG.
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E, TRATAMIENTO

e La mayor parte de los testiculos descienden de forma espon-
ténea antes del primer afio de vido.

e Los espermatogonias del testiculo no descendido disminuyen
en nimero a parfir de los 2 afos de vido; por lo fonto, lo
criptorquidia se debe tratar en los 2 primeros afios de vida.
Los festiculos en ascensor no precisan tratamiento.

a. . TRATAMIENTO MEDICO:

e hCG, LH-RH intranasal.

o Después de los 6 meses de vido y ontes de los 2 aiios.

e Indicodo en los testiculos en resorte y en testiculos no
palpables. :

b. TRATAMIENTO QUIRURGICO:

e Orquidopexio antes de los 2 ofios.

¢ Indicado siempre que fracase el tratamiento médico y si
existe ectopia testicular, hernia inguinal ipsilateral o inter-
vencién quirlirgica inguinal previa.

* Exfirpacion de testes otrificos (MIR).

MIR 99 (6340): Un paciente de 20 ofios acude a consulta por

ausencia del festiculo izquierdo. Segin refiere, el testiculo nunca

ha sido polpable en escroto. En la exploracién fisico, el testiculo

derecho es normal y no se polpo el teste uzquverdo en el conduc

to inguinal. En lo T

lar int r inal i

entre los siauienhs. la go:dsm_méx_qusmdg&

1. Seguimiento penédnco con TAC y alfafetoproteina.

y & Exploroctbn qunrurgncu y ducenso del teste a bolso escrotal.

3. i

4. Colocacién de préfes:s testicular si el paciente lo desea.

5. Trotamiento hormonal con HCG vy, si no se consigue des-
censo del teste, extirpacién quirirgica del mismo.

Riesgo de degeneracién maligna.

5.2. Torsién del cordén espermético

rno. 2Cudl es,

A. EPIDEMIOLOGIA

e Més frecuente en loctantes, predomina en el lado izquierdo.
A veces comienza duronte el suefio.

. ETIOPATOGENIA
Desencadenada por contracciones sibitas e irregulores del
mésculo cremdéster,

«  94% introvoginal.

C. CLINICA

« Dolor agudo y tumefaccién del escroto, ofectacién del estado
general con vémitos, fiebre ocasional.

« Epididimo normal, testiculo muy doloroso y retraido (MIR); el
testiculo duele més al ser levantado (signo de Prehn); des-
aparece el reflejo cremastérico (MIR).

D. DIAGNOSTICO

Ecografia-doppler (MIR) (disminucién del riego sanguineo).

E. TRATAMIENTO

¢ Urgencia quirGrgica (2 MIR); en las primeras 6 horas el festi-
culo es recuperable, posteriormente: orquiectomia unilateral.

« El festiculo contralateral también debe ser fijodo ol escroto
puesio que el irastorno puede ser bilateral.

MIR 01 (7166): Un nifie de 10 oiios se presenta en el Servicio de
Urgencios con dolor inguinal y escrotal intenso, que comenzé de
forma brusca después de un partido de futbol. El nifio estd ofec-
fado y se observo tumefaccién y dolor en el hemiescroto dere-
cho, no se detecta reflejo cremastérico y el testiculo derecho esté
elevado y rotado. 2Cudl de los siguientes tratamientos considera
usted que es el adecuado para este paciente?:

1. Administracién de liguidos y aniibidticos por via endoveno-

sa.

Tratamiento analgésico ambulatorio.
Ecografia Doppler de urgencia.

Ingreso hospitalario pora observacién dinica.
Eckscrian cirbrica jiota®.

ol o ot o

MIR 09 (9233): Durante lo exploracién fisica de un lactante de

13 meses resulto imposible la palpacién del testiculo derecho; el

resto de la exploracién de los genitales externos es normal. El

manejo de este paciente incluird:

1. Realizar uno ecografio abdémico-pélvica para determinar la
localizacién exacta de la génada no palpable.

2. Seguir ol paciente clinicamente y ecogréficamente hasta los

dos ofios.

3. Indicor lo realizacién de una laparoscopia exploradora para
determinar la presencia o no del testiculo derecho, reclizan-
do una orquidopexia en funcién de los hallozgos de la lapa-
roscopia.

4. Realizor un cariotipo para descartor la presencia de oltera-
ciones cromosémicos.

5. El paciente presenta una anorquia unilateral y no precisa
ningUn estudio diognéstico.

MIR 10 (9452): En relacién con la pubertad 2cudl serio la res-

puesto verdadera?

En la gran mayoria de los casos el primer hecho indicativo
de la puesto en marcho del desarrollo puberal en nifias lo
constituye la aparicién de vello pubiano.

2. El primer hecho indicativo de la puesta en marcha del desa-
rrollo puberal en nifios es la aparicién del vello facial.

3. El brote de crecimiento en los nifios se inicia cuando el
volumen festiculer es de 4 ml.

4. En las nifias lo media de eded de presentocién de la me-
narquic. en nuestro medio, fiene lugar a los 11 afios y me-
dio.

5. recimi | ad en las nifas
en muchos cosos al | io.*

5.3. Hidrocele comunicante congénito

A. ETIOPATOGENIA
Persistencio del conducto peritoneo-vaginol, pasando liquido
peritoneal al escrofo.
Pueden hernicrse asas infestinales.
cLiNica
Masa quistica indoloro; no se consigue palpar el testiculo.
Disminuye al tumbar al nifio y comprimir el escrofo.
C. DIAGNOSTICO
Transiluminacién.
D. TRATAMIENTO
Si no se resuelve esponidneamente durante el primer ofio de
vida, tratomiento quirdrgico.




6. Diabetes Mellitus Tipo 1

6.1. Caracterfsticas generales

DiabetesMellitus -1

Diabetes Mellitus -2

Frecuencia 10-20% 80-90%
Edad de inicio < 30 afios (pico 12-14 ofos) > 30 afios
Sexo Predominio verones Predominio mujeres
H2 fomilior Débil (MIR) Marcodo (MIR)
Incidencia en gemelos Bajo Alta
HLA (Cx 6) Presentes (MIR) Disminuidos con diferente distribucién
Histopatologia insular * Insulinitis con pérdida de célulos beta * Masa celular beta normal

* Masa celular olfo normal * Masa celular alfo aumentada
Acs. anfiinsulares Presentes Inmunidad celular antipancredtica < 5%
Secrecién endégena insulina Insulina normal o aumentada (< de lo que cabria

Insulinopenia predecir por los niveles de glucemia)

Resistencia insulinica Ocasional Frecuente
Secrecién glucagén Aumentado, supresible con insulina Aumentada, resistente a insulina
Hébito corporal Normal/Delgados Obesos (85%) (MIR)
Sindrome diabético (polidipsia,
poliuria ~ enuresis en nifios-, polifa-  Presente (2 MIR) (incidencio estacional, méxima Ocasionalmente asinfomético
gia, pérdida peso) durante los meses frfos y minima en verano)
Presentaciéon Brusca (cetosis) o gradual Insidiosa
Cetoacidosis Frecuente Rora (MIR)
Manifestaciones tardias Frecuenies y precoces Desarrollo lento
Componente vascular predominan- Microangiopatia (MIR) Aterosclerosis
fe
Control dieta No Frecuente (MIR}
Control antidiabéticos orales Contraindicados (MIR) > 50%
Necesidades insulina Siempre Variobles
Remisién transitoria “Luna de miel” Normalizando peso

6.2. Coma cetoacidético

A. CARACTERISTICAS GENERALES

ANAMNESIS
SEMIOLOGIA

MORTALIDAD
ANALITICA

Glucemia
Glucosuria
Cetonemia
CO3H plasme
pH sangre

Hiato aniénico
TRATAMIENTO

COMA CETOACIDOTICO

- DM-1 (MIR)
- Infeccién, stress...

Anorexia (1), poliuria, polidipsia (MIR), vémitos (MIR), abdominalgic (MIR), deshidratacién, aliento cetonémico -olor o
manzanas-, respiracién de Kussmaoul (2), hipotermio, fiebre (infeccién) estupor, coma (3)
< 5% (IAM, infecciones -neumonias-, edema cerebral en nifios)
Leucocitosis con desviocién izquierda (odn sin infeccién), déficit de K (MIR) (a pesor de que inicialmente esté normal o
moderodamente elevado por la acidosis (MIR)), hipofosfatemia, hiperozoemia prerrenal, hipo/pseudohiponatremia,
hipertrigliceridemia, aumento de lo amilasa sérica (MIR)

300-600 mg/di
+44+4+
++++ (4)

L 2 4

{cuerpos ceténicos (MIR), acido lactico)

M (2 MIR)
- Insulina répida L.V. & i.m. (2 MIR)
- Liquidos i.v. (la eficacia de la insulina depende del grodo de hidratacién del enfermo)
- CIK i.v.
- Bicarbonato 1/6 Mo T M
- Fésforo (sal fosfato), Mg, antibioterapia (si infeccién), heparina

(1) ANOREXIA: Primera manifestacién del paso de hiperglucemia simple o cetosis.

(2) KUSSMAUL: Signe clinico de que el paciente entra en acidosis. Si la acidosis es leve puede ser dificil de opreciar la respiracién de Kussmaul,
y cuando el pH es muy bajo (6’9 o menos) puede desaparecer por afectacién del centro bulbar, lo cual representa un signo de mal pronéstico.
{3) COMA: < 1/5. El grado de coma no guarda relacién con el grado de acidosis.

(4) CUERPOS CETONICOS: Los niveles plosméticos de B-hidroxibutirato reflejan con mayor precisién el verdadero nivel corporal de cetones, yo
que el B-hidroxibutircto se sintetiza a una velocidod friple que el acetoacetato.

B. FISIOPATOLOGIA (3 MIR)

JATRIA
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Hiperglucemia =

Glucosuria
(diuresis osmética)

@ repeMIR

En la cetoacidosis diabética hay déficit de insulina y aumenio de
las hormonas contrainsulares como el glucagén. (3+)

C. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
Acidosis metabélica con “hiato aniénico” elevado
o Celoacidosis alcohélica (++) (2 MIR) o por ayuno.
¢ Acidosis lactica (MIR).
¢ Insuficiencia renal (uremia).
» Intoxicaciones (salicilatos (2 MIR), efilenglicol (2 MIR)).

MIR 00 (6785) Un muchocho de 12 afos acude ol hospital con
de lo sed mi

n frecuente

s semanas. En las Gltimos
24 h. oporeoe I_e&rm Los andlisis muestran una natremia de
147 mEg/l, una pofosemia de 5,4 mEg/l, un cloro de 112
mEg/l, un bicarbonato de 6 mEg/l, una glucosa de 536 ma/7dl,
una urea de 54 mg/dl, una creatining de 2 ma/dl y un pH de
7.18. La gm:_.g_g;_m_ﬁgg $Cudél de los siguieMes afirmacio-
nes ne m | estado de ilibrio &cido-
1. Acidosis meﬁobéllco con vacio aniénico normol
2. Acidosis metabélica con vacio aniénico alto®.
3. Alcolosis metabélica con vacio aniénico alto.
4. Acidosis mixta.
5. Acidosis metabélica con vacio anidnico descendido.
Cetoacidosis diabética.

|mm i | m

D. TRATAMIENTO

e Iniciclmente se infunde un suero salino isoténico o Ringer
lactato (2 MIR). Cuando la glucemia alcance valores de 250-
300 mg/dl, se deberé iniciar la infusién paralelc de un suere
glucosado al 5% para evitar el edema cerebral fardio.

e Insulina répida en infusién iv. continua (2 MIR). Adminisirar
insulina intermedia o prolongade en cuanto el paciente in-
giera alimento, permitiendo la superposicién de la perfusién
de insulina y de la insulina en inyeccién subcuténea (MIR).

e Siempre es necesaria la administracién de potasio (MIR)
(incluso antes de la administracién de insulina si la kaliemia
es muy baja).

* Se administra bicarbonato sédico cuando el pH es inferior @
7'0, o inferior @ 7’1 si se acompana de shock, infario de
miocardio o insuficiencia cardioca grave; también puede ser
necesario en situacién de hiperpotasemia grave o de depre-
sién del centro respiratorio. Se suspende su administracién
cuando el pH asciendo a 7°1-7°2.

e CONTROL DEL TRATAMIENTO:

« pHy anion gap (2 MIR).

s Lo glucosa plasmética siempre desciende més répida-
mente que los cuerpos ceténicos, por lo cual se debe
mantener la odministrocién de insulina y glucosa hasta
que desaparezca la cetosis (MIR).

Cetonimia y
Cetonuria

Hormonas contrainsulares
gon, catecolaminas, cortisol, gh) ~ ¥ sinfesis proteica

Aliento caracteristico
Sintomatologia digestiva
Acidosis metabélica

I

Aminodcidos

t gluconeogenesis

—» Astenia

Poliura

Polidipsia

MIR 01 (7042) Un muchacho de 12 afios acude al hospital con
ini it la sed, micci uent
pérdida de peso durante las Glfimas tres semanas. En las Gltimas
24 horas aparece letdrgico. Los anélisis muestran una natremia
de 147 mEqg/l, una polasemia de 5,4 mEqg/l, un cloro de 112
mEg/l, un bi nato de 6 mEq/l, una gluco
una urea de 54 mg/dl, una creatinina de 2 mg/dl y un pH de
7.18. La cetonuria es positiva. ¢Cudl de las siguientes es la me-
dida mdés adecyada parg comenzar el tratamiento de este pa-
ciente?:
1. Hidratacién con salino hipoténico, 10 U. de insulina subcu-
ténea y blcorbonaio

2. Hidrat on saling isot i.v. de insuling®.

3. Hidratacién con salino isoténico, perfusién de insulina iv. y
bicarbonato.

4. Hidrotacién con salino hipoténico, perfusién de insulina i.v.
y bicarbonato.

5. Hidratacién con salino hipoténico y 10 U. de insulina subcu-
tanea.

1. Introduccién

A. CONCEPTO

Defecto en la mineralizacién del tejido osteoide en un organismo
en crecimiento por folta de vitamina D,

B.CLASIFICACION

a. RAQUITISMO TIPO | DE HARRISON: Ca normal o bajo/P
bajo. Déficit de calcitriol:

Rodiacidn U.V.
290-315mm

1,25-(OH)3-Dy
24,25-(OH)-Ds
25,26-(OH)s-Dy

\/
’ <= 25.0H0,

Metabolismo de la vitamina D




e Raquitismo carencial (forma més frecuente): deficiencia
alimentaria, deficiencia en radiacién ultravioleta.

Sindrome de malabsorcién infestinal.

Alteracién hepdtica (atresia de vias biliares).

®Drogas anticonvulsionantes.

® Nefropatios (la osteodistrofia renal cursa con P elevado)
(MIR).

= ® Raquitismo pseudocarencial o raquitismo tipo | de Proder
(por disminucién de la 1-a-hidroxilasa renal) (MIR). Heren-
cia AR.

» ® Raquitismo de Rossen o tipo Il de Prader {por resistencia
érgano terminal): Herencia AR. Cursa con alopecio congé-
nita total (MIR).

b. RAQUITISMO TIPO |l DE HARRISON: Ca normal/P bajo
(MIR). Déficit de fésforo inorgdnico en el medio extracelular:

e ® Roquitismo hipofosfatémico familior (escope de fésforo
por la orina secundario a un defecto en la reabsorcién tu-
bular).

¢ ® Tubulopatias proximales complejas: Sindrome de Fan-
coni (MIR).

¢ ® Hipofosfatemia tumoral o roquitismo oncégeno (heman-
giopericitomas): produccién de F6F23 que provoca fosfatu-
ria y altero lo transformacién de 25(OH)D en 1,25(0OH),D.

® = Roquitismo vitomino-D resistente.

L I

MIR 97 (5350): Lo repercusién esquelética de lo insuficiencia
renal crénica avanzada (osteodistrofia renal) implica todos los
hallazgos siguientes EXCEPTO uno. Seiélelo:

1. Tasa plosmética de 1-25, dihidroxicolecalciferol disminvida.
2. Hipocaicemia.

3. Hipofosforemia®.

4. Hiperparatiroidismo.

5. Acidosis metabélico.

Aumento de la fosforemia en la insuficiencia renal crénica cuan-
do la tasa de filtrado glomerular desciende por debaje de 20
ml/min.

MIR 04 (7947): La presencia de glopecic en un nino con raqui-
tismo grave debe hacerle pensar en:

1. Déficit carencial de vitamina D.

2. Tubulopatia primaria asociada.

3. Déficit de 25 hidroxilasa hepética.

4. Déficit de 1 alfa hidroxilasa renal.

- ficit fung | r vitaming D*.

7.2. Raquitismo carencial

¢ Los nifios de raza negra son mds susceptibles (MIR).

¢ Los casos esporddicos son mas frecuentes que los fomiliares
(MIR).

¢ Alcanza la incidencia méxima durante el primer afio de vida
(MIR).

A. CLINICA

a. MANIFESTACIONES CLINICAS GENERALES:

¢ |rritabilidad, hipersudoracién.

* Hipotonia muscular generalizada (MIR} e hiperlaxitud liga-
mentoso.

e Talla bajo (MIR).

b. MANIFESTACIONES CLINICAS A NIVEL OSEO:

« CRANEO: Croneotabes (polpacién en “pelota de ping-
pong'); primera manifestacién ésea. "Caput quadratum®.
Fontanelas amplias con cerre retrasado (MIR). Refraso en
la denticién.

o TORAX: Rosario costal (MIR). Surco de Harrison [insercién
del diafragme). Térox "en quilla".

Rosario roquitico
EXTREMIDADES: Engrosamientos metafisarios (mufiecas).

Deformidades (pelvis y extremidades inferiores): coxa vara,
pelvis en corazén de noipe froncés.

Metdfisis en copa e hiperdensas en un paciente con raquitismo.

© Curso iensivo MIR Assarias 2003
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a

c. COMPLICACIONES:
« TETANIA RAQUITICA: Por hipocalcemia.
“NEUMOPATIA RAQUITICA": Lo hipotonia muscular, el
predominio respiratorio abdominal y la tendencia a lo
malacia de las vias respiratorias intratordcicas hacen que
el niflo esté més expuesto a infecciones respiratorios gra-
ves (MIR).
B. DIAGNOSTICO
a. ANALITICA:
e El poirén onadlitico més frecuente del roquitismo corencial
es normocalcemia e hipofosfatemia (2 MIR).
e FEl cumento de lo fosfatasa alcalina constituye uno de los
mejores Indices diognésticos, tanto por la precocidad de su
elevacién como por el paralelismo con la evolucién clinico-

radiolégica.
Déficit vitamina D
Intestino
Hipocalcamia
Hueso Fésforo & Rivdn

; Calcio =——p Sorn <«— Calkio —l—boiino
v v

ipofosfaternia Normaocalcemia Hiperfosfaturio
Aminoaciduria
l Descompensacién hiperPTH 1 AMP-c
Bicarbonato
{ipofosforemia Hipocolcemia
b. RADIOLOGIA:
e Rorefcccién ésea estructural diafisaria.
e Metdfisis ensanchados (“en copa de champén”) (MIR).
¢ Linea mefofisario irregular.
s Retroso en la mineralizaciéon epifisaria (amplia linea de se-

paracién entre metéfisis y epifisis).

Despegamientos peridsticos.

Fracturas en tallo verde y lineas de Looser (perpendiculares

al cériex).

¢ Imdgenes lominares (aspecto en hojo de cebolla), sobre
todo en los huesos membranoscs del créneo.

8

b A
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Rodiografla de rodilla que muestra metéfisis en copa e hiperdensos
en un paciente con roquitismo.

Rarefoccién estructural

Metéfisis ensanchodas
“imagen caliciforme”

Linea metafisiario irregular

exlunpliu llnea de separacién

Q {tejido ostecide)
M

|
© Curso heesivo MIR Astrias 2003

C. TRATAMIENTO

¢ Aporte de vitamina D por via oral (preferentemente en gotas)
o intramuscular {en casos de diarrea, malnutricién o por
condicionantes sociales).

o CONTROL DEL TRATAMIENTO: Nivel de calcio, fésforo y
fosfatasas alcalinas séricas y radiografia de muneca.

MIR 98 FAMILIA (5606): ¢Cudl de las siguientes afirmaciones es
INCORRECTA, respecto al roquitismo comién por carencia de
vitamina D?:

Generalmente lo colcemia es normal.

Los nifios de raza negra son mdés susceptibles.

Los casos esporédicos son més frecuentes que los familiares.
Alcanza la incidencia méxima durante el primer ofio de vido.
Presenta hiperfosforemia que es Gfil para el diagnéstico®.

O30 o

8. Errores innatos del metabolismo

de los aminodcidos

8.1. Fenilcetonuria

A. ETIOPATOGENIA

e Error innato del metabolismo de los aminoacidos de herencia
AR, en el cual se produce el acimulo de fenilalanina y sus
metabolitos (4cidos fenilacético y fenilpirdvico) por déficit de
fenilalanina-hidroxilasa (MIR).

¢ Locus genético en 12q22-g24.1.

L e o0 O m

Potrén de herencia outosémica recesivo

* La lesién del sistema nervioso central se debe o lo elevoda
concentracién de fenilalaning en el tejido cerebral, que inter-
fiere en el transporte de ofros aminoécidos neutros (firosing,
triptéfano) en el cerebro.

B. CLINICA

Ausencia de clinica ol nacimiento.

e Sintomgs precoces: lrritabilidad, vémitos, eccema y olor a
ratén (fenilacético).

o Trastornos en piel vy faneras: 90% hipopigmentados (piel

clara, cabellos rubios, ojos azules).

¢ Sintomas neurolbaicos: Distonia de manos, hipercinesio,
temblores, hipertonia e hiperreflexia, convulsiones, alteracio-
nes en el EEG y microcefalia. Retraso mental infenso.

C. DESPISTAJE NEONATAL

a. TEST DE GUTHRIE: Se mide el crecimiento bacteriano de
cepas que necesitan el aminodécido fenilalanina.




b. METODO FLUORIMETRICO, METODOS DE SEPARACION
CROMATOGRAFICA.

e Se aconseja que las pruebas de despistaje se realicen pasa-
das los primeras 72 horas de vida, preferentemente tras in-
gesta de proteinas.

e Se toma una muesira de sangre mediante puncién en el
talén impregnando con ella un papel de filiro.

e Ante un test de despistaje positivo, se deben cuantificar los
niveles plasméticos de fenilalanina.

D. TRATAMIENTO

e Dieta pobre en fenilalanina (MIR) {ominoécido esencial) para
mantener unos niveles plasmaticos enfre 2-6 mg/dL al me-
nos en los 12 primeros afos de vida.

e Inicio precoz del fratamiento (primerc semana de vida). Ac-
tualmente se recomiendo que todos los pacientes sigan con
restriccion de fenilalanina de por vida.

* EMBARAZADAS CON FENILCETONURIA:

» Cifras elevadas de fenilalanina sérica en la gestante pue-
den provocar en el fefo retraso mental, microcefalia y
malformaciones cardiacas.

e Se deben maniener niveles inferiores a 6 mg/dL durante
todo el embarazo.

E. VARIANTES CLINICAS DE LA FENILCETONURIA

a. DEFICIT DE TETRAHIDROBIOPTERINA:

e 1-2% de todas los fenilalaninemias.

* Niveles variables de fenilalanina en plasma.

¢ Dieta pobre en fenilalanina, administracién oral del cofac-
tor y de los precursores de neurofransmisores deficitarios
(L-Dopao y 5-hidroxitriptéfanc).

b. HIPERFENILALANINEMIA BENIGNA:

* Hiperfenilalaninemia sin fenilcetonurio.

* Ausencia de clinica.
No suele requerir tratamiento dietético especial (MIR) (ac-
tualmente no se recomienda restriccion dietética alguna en
los loctantes cuyas cifras de fenilalanina oscilon entre 2y 6
mg/dL).

MIR 00 FAMILIA (6654): ¢En cuél de las siguientes enfermeda-

des metaboélicas NO hay hiperamoniemia?:
1. Acidemia propiénica.

2. Déficit de Omitin Transcarbamilasa.

3. Hiperglicinemia no cetésica.

4. Fenilcetonuria®.

5. Sindrome de Reye.

8.2. Cistinosis

A. GENETICA

* Herencia AR.

¢ Gen localizado en 17p13.

B. PATOGENIA

Depésito lisosémico de cistina en rifdn, higado, médula ésea,
sistema reticulo-endotelial, mucosa intestinal, cérnea...

C. cLiNicA

Clinicamente cursa con un sindrome de Fanconi sin litiasis (MIR),
fototobia, disfuncién firoidea...

D. TRATAMIENTO

« Cisteamina.

e Trasplante renal.

Existon tres formas: infonfil, juvenil y del odulio,
fanto més graves cuanio més precoces.
aa Lo forma del odulto ofecto casi exclusivomente
® la cérnea y es benigna.
H,CO,
Sindrome de Fonconi

Tratomiento: Cisteamina, Trasplonte renol

MIR 90 (2612): En la cistinosis ocurren las maonifestaciones si-

guientes, EXCEPTO:
1.  Aminoaciduria.
2. Glucosuria.
3. Rogquitismo.

4. Cdlculos de cisting®.

5. Hipofosfatemio.

Cistinurio = Cdlculos de cistina.

8.3. Alteraciones del metabolismo de la
tirosina

A. TIROSINEMIA TIPO | O TIROSINOSIS:

s Déficit de lo fumarilacetato hidroxilasa,
Herencia AR, defecio genético en 15qg.
Hepatopatia (que evoluciona a cirrosis y hepatocarcinoma)
(MIR), neuropatia periférica aguda (similar a porfiria aguda
intermitente) y nefropatia (sindrome de Fanconi).

¢ Olor “a coles”.

* Dieta bojo en fenilolonino y firosina + Nitro-trifluoro-
metilbenzol-ciclohexano (NTBC). Trasplonte hepético/renal.

£
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)SIS) AR

I'PO | HEPATORRENAI
Déficit de fumaril acetoacetato hidrolasa

(TIROSINC

Il

' eaawd‘
aa
®
H,CO, Olor & coles .
Sindrome g8 Fanconi

Dieta baja en fenilalanina y trosina
Trasplante hepético/renal

B. TIROSINEMIA TIPO Il O SINDROME DE RICHNER-HANHART:

e Déficit de firosina-aminotransferasa citosélica hepética.
Herencia AR, defecto genético en 15q.
Sintomas oculares {los mas frecuentes y precoces, Glceras
corneales herpetiformes bilaterales), dérmicos (hiperquero-
tosis punteada palmoplontar) y neurolégicos (retraso men-
tal).

¢ Dieta pobre en fenilalanina y tirosina.

Trotamiento

| Eliminocién en lo diste de fenilalanina y firosing '

C. ALCAPTONURIA:

Déficit de homogentisico-oxidase [MIR) de herencia AR.
Gen localizado en 3q.

Asintomdtica en el nifio, ocronosis en el adulto,

Orina de color negruzco en reposo y en medio alcalino.
Vitamina C o grandes dosis y NTBC para infentar disminuir
la produccién de homogentisato.

“APTONURIA-OCRONOSIS AR.

Défict de homogentisico-addasa

= Asinfomdtico -
' - Tindén negruzea de mejillas,
nariz, esclerdlica y arejos

- Arfritis ocrondlica & imagen radiolégica
de columna lumbar en cafa de bambsd

- Ori
o st o {calcocién de los discos
reposooalaluzo intervertebrales y estrachamiento de
en madio alcaline los espodos intervertebrales)

Trotamiento
Restriccién dietética de fenilalanina y tirosing

Ocronasis en olcaptonuria

D. ALBINISMO:
o Déficit de tirosinasa.
¢ Forma ocular, cuténea y éculo-cuténea.

8.4. Homocistinuria

A. EPIDEMIOLOGIA

Alteracién maés frecuente del metabolismo de la metionina.

B. GENETICA

o Déficit de cistationinsintetasa (MIR) de herencio AR,

e Locus genético en 21q.

C. CLINICA

Subluxacién del cristalino (MIR), retraso mental (MIR), crisis con-

vulsivas, fenotipo marfanoide y aracnodactilico (MIR) con piel

clara, cabellos rubios y ojos azules, osteoporosis generalizada y

episedios tromboembélicos (MIR) (condicionan la mortalidad).

D. TRATAMIENTO

* Algunos enfermos responden a grandes dosis de piridoxina,
betaina y écido félico.

e Dieta pobre en metionina con suplementos de cisteina.

1.Tratamiento 2.Tratamiento
Piridoodng
S Acido fhico




Subluxacién inferior del cristaline

Hébito marfanoide

8.5. Leucinosis o enfermedad de la orina
con olor a jarabe de arce (forma clésica)

A. GENETICA

Herencia A.R.

B. PATOGENIA

Bloqueo en la descarboxilacién oxidativa de los aminoécidos de

cadena ramificada (Val, Leu, lle) por defecios del complejo des-

hidrogenasa de los a-cetodcidos.

C. CLINICA

¢ Sintomas en la primera semana de vida, inicialmente en
forma de vémitos y dificultad para la alimentacién, y poste-
riormente clinica neurolégica (alteraciones del tono muscular,
crisis convulsivas, letargic y coma) que lleva o la muerte pre-
coz.
Olor o jarabe de arce (melaza o “calde Maggi”).
Cetoacidosis e hipoglucemia (la correccién de lo glucemia no
mejora la enfermedad clinica).

D. DIAGNOSTICO

Confirmacién diagnéstica por cromatogrofia: marcado aumento

de los aminoécidos ramificados y de los cetoécidos de cadena

ramificada en todos los fluidos biolégicos (patognoménica la

presencia de aloisoleucina).

E. TRATAMIENTO

« Didlisis para eliminar répidamente los aminoécidos ramifica-
dos y sus metabolitos + Restriccién de aminodcidos de cade-
na ramificada (esenciales).

¢ Trosplante hepdtico.

9. Defectos del metabolismo de los
hidratos de carbono

9.1. Galactosemia

A. PATOGENIA

o Déficit de galactosa-1-fosfoto-uridiltransferasa (forma més
frecuente) de herencia AR.

* Locus genético en 9p13.

0 e 0D O m

B DE GALA : Herencia AR. Cotarotas sin

retraso mental. Supresién de la galactosa de la dieta de por
vida,

B. FISIOPATOLOGIA

GALACTOSA
I Galactoquinasa
GALACTOSA 1-P
| Galactosa-1-P-uridiltransferasa
UDP-GALACTOSA
1 Déficat parcial de ghucos
GLUCOSA 1-P Acienulo de galacsomn y galactoss-1-P
Actemilo de glactiio (etsbolsdo b
. CLINICA

Vémitos, diarrea e ictericia (clinica inicial).

Hepatomegalia que evoluciona a cirrosis (MIR).

Catarate nuclear (2 MIR) por acémulo de galactitiol (puede

regresor si el diagnéstico y fratamiento es precoz) (MIR).

Retraso mental y del crecimiento.

Tubulopatic renal (acidosis metabélica hiperclorémica, glu-

cosuria, eminoaciduria),

Hipoegonadismo hipergonadotrépico en mujeres galactosé-

micas (accién téxica de la galactosa 1-P sobre el ovario).

Los pacientes con galactosemia presentan un mayor riesgo

de sepsis neonatal por E. Coli.

D. DIAGNOSTICO

¢ Cuerpos reductores positivos en orina (MIR) (galectosuria),
con glucosuria negativa (test de la glucosa oxidasa negativo).
Demostracion del déficit enzimético en hematies.

. TRATAMIENTO

e Supresién de por vida de la galactosa de la dieta (formulos

lacteas sin lactosa) (MIR).

Contraindicada la lactancia moterna.

Eliminar lo galactosa de lo dieta de mujeres embarazadas

que hayan dade a luz hijos con galactosemia (riesgo aumen-

tado de cotaratas y lesién cerebral leve).

LI o

Trotomiento

Goldora

9.2. Intolerancia hereditaria a la fructosa

A. GENETICA
 Déficit del isoenzima B de lo fructosa-1-P aldolasa (MIR) de

herencia AR,
e lacie nendticn an 0n27

<
E
<
fa}
A



=
(3
-
=
[
M

X. ENDOCRINOLOGIA Y METABOLISMO

B. FISIOPATOLOGIA

* AcOmule de fructosa-1-P en higado, intestino y rifién,
Intolerancia a la fructosa y a la sacarosa (MIR).

. CLINICA
Sintomas digestivos (nouseas, vémitos, dolor abdominal, rara
vez diarrea).
Sintomas hipoglucémicos postprandiales (irritabilidad, som-
nolencia, convulsiones).

e Hepatopatia progresiva que evoluciona a cirrosis (2 MIR).

* Tubulopatic renal.

¢ Retraso pondero-esiatural.

D. DIAGNOSTICO

-

o

LN ¢ B4

Cuerpos reductores + en orina (fructosuria) (MIR).
Diagnéstico definitivo mediante andlisis de la actividad enzi-
mdtica en higado.

E. TRATAMIENTO

« Dieta sin fructosa, sacorosa o sorbitol.

INTOLERANCIA A LA FRUCTOSA A.R.

Diéficit de fructosa- 1-fosfoto-oldoloso (isoenzime B)

10. Preguntas MIR

10.1. Hipoglucemia cetésica idiopética

¢ Causa mas frecuente de hipoglucemia en la infancia (MIR).
» Méxima incidencia entre los 18 meses y los 4 afios de edad

¢ El cuadro clinico suele presentarse por lo maiana, tras ayu-
no prolongado (MIR), y consiste en sintomas neurolégicos,
vémitos (MIR) y halitosis cetésica (MIR).

e Las infecciones agudas pueden favorecer su aparicién ya que
coinciden con periodos de ingesta alimentaria escasa (MIR).

10.2. SIADH

282  repeMIR

Hiponatremio dilucional con sodio urinario mayor de 20 meqg/L y
osmolaridad baja son datos analiticos claves del SIADH. (10+)

10.3. Carcinoma papilar de tiroides

* Tumor firoideo mas frecuente en la infancia.
* A pesar de que los nifios con céncer firoideo presentan ade-

nopotios cervicales en un 80% de los casos, su pronéstico es
excelente (MIR).

MIR 10 (9453): Nifc de 5 ofios, completamente asistomdtica, y
que acude a la revisién habitual del pediatra. Consulta porque
su madre fue operaoda de un tumor de firoides y una abuela
fallecié hace 10 afos por un feocromocitoma. La actitud tera-
péutica prioritario que adoptaremos serd:

1. Exploracién fisica exhaustiva con control de lo tensién arte-
rial para valorar si el nifio puede presenior alguna enfer-
medad familiar.

2. Andlisis bioguimico con calcitonina. Si ésta es normal no es
preciso m&s control a esta edad.

3. Seguimiento anual de los niveles de calcitonina con estimu-
lacién con pentagestrina y. si se eleva, indicar una tirode-
clomia profilactica.

4. Estudio genéfico de lo mutacién del proto-oncogen RET
cb34. y si es positivo se reclizaré la tiroidectomia radicol

5. Estudio genético de la mutacion proto-ongen RETc634.
niveles de calcitonina y PAAF {puncién aspiracién con agujo
fina) y si son positivas se realizaré la tiroidectomia radical.

10.4. Protoporfiria eritropoyética

¢ Porfirio eritropoyética més frecuente y 29 porfiric més fre-
cuente fras la porfiria cuténea tarda.

e Fotosensibilidad cuténes moderada (de inicio en la infancia)
(2 MIR), asociada en algunos pacientes con hepatopatia cré-
nica y colelitiasis.

10.5. Hiperlipidemias

A. TRATAMIENTO DE LA HIPERCOLESTEROLEMIA
* Se recomiendo tratamiento farmacolégico en los nifios con
edades = 10 afios si, después de un estricto fratamiento die-
tético (6 meses-1 cfio):
e El colesterol LDL > 190 mg/dL.
o El colesterol LDL = 160 mg/dL y:
e existen antecedentes familiores de caordiopatia coro-
naria prematura (antes de los 55 afios), o
e estdn presentes 2 o mds foctores de riesgo (hiperten-
sién, taboquismo, colesierol HDL < 35 mg/dL, obesi-
dod grove y sedentarismo) después de que se haya
intentado por todos los medios controlar estos facto-
res.
¢ Colesterol LDL = 130 mg/dL asociados a diabeies melli-
fus.
¢ Actualmente los estatinas deben incluirse entre los potencia-
les fdrmacos de primera linea en el fratamiento de la hiper-
colesterolemia infantil.
* En Espaiia, el trotomiento con provastatina y atorvastatina
esté admitido en la hipercolesterolemia familiar monogénica.
B. TRATAMIENTO DE LA HIPERTRIGLICERIDEMIA
e El pilar del trotomiento de los nifios con hipertrigliceridemia
lo constituyen la dieta, el ejercicio y la pérdida de peso.

e El trotamiento farmacolégico frente a lo hipertrigliceridemia

se utiliza muy poco en los nifios.

10.6. Deficiencia y exceso de vitaminas

A. DEFICIT DE VITAMINA C / ESCORBUTO:

e Anorexia e irrifabilidad con dolor generalizado a la
palpacién y pseudopardlisis (piernas en posicion de
rana) (MIR).

e Hemorragios a distintos niveles (ensonchomiento epifisario
por hemorragias peridsticas, gingivitis hemorragica (MIR)...),
rosario en uniones condrocostales y hundimiento del ester-
nén, artritis @ hiperqueratosis folicular (MIR).



MIR 07 (8722) Un nifio con @ _ng_m_,

B. EXCESO DE VITAMINA D:

* Lo sintomatologia suele aparecer 1-3 meses fras lo toma
de grondes confidodes de vitormino D.

e Se carocteriza por hipotonia, irritabilidad, estrefimiento,
onorexia, polivrio y calcificaciones metastasicas (MIR).

» Cursa con hipercalcemia e hipercalciuria.

C. DEFICIT DE VITAMINA E:

o El déficit de vitamina E aparece osociodo con sindromes
molabsortivos (fibrosis quistica, atresio de vias biliares
(MIR), cbetalipoproteinemia) y en reciién nacidos prematu-
ros que absorben mal esio vilamina.

e Cursa con anemia hemolitica en prematuros y en ninos
mayores con un sindrome neurolégico reversible caracteri-
zado por neuropatia reversible, ataxia cerebelosa y miopa-

tia (MIR).

MIR 03 (7689): Una nifia de 10 afios con gtresia biligr, tratoda
m_]_g_&mm_dgﬂmm cuondo era lodonie praento ohoro

mndm.umg EI dmnéme_mé;a_;bh
1. Encefalopatia hepética.

2. Deficiencias de vitomina A.

3 Encdalths

5 Atoxia de Friederich.

E
%
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cH

1. TALLA . VARIANTES DE LA N D

. IONAL 1 - - y ica.
Retraso puberal en paciente y en algon fomilior préxnmo Peso y tullo normol&s ol nacnmlento Edod éseo a menudo retrosodo res-
pecto a la edad cronolégica. Pronéstico de talla final normal. Induccién de la pubertad con esiercides sexuales.

e TALLA BAJA FAMILIAR: Estatura baja en familiares préximos. Peso y tallo normales al nacimiento. Edad ésea equivalente a edad
cronolégica. Pronéstico de talla final bejo.

2. ENANISMO HIPOFISARI

e Se habla de HIPOCRECIMIENTO cyuando la folla se encuentra por debajo del percentil 3 (2 desviaciones estandar) para la edad y el
sexo, o cuando Io velocidad de crocumlento es mfanor a los esiéndores

Clinica: Hipocrecimiento armémco (peso y iolla normoles ol nocnmnemo) Mucropene, retrcso puberol Moduroaén 6seo refrasado.
Hipoglucemia esponténea durante la lectancia. Ictericia neonatal prolongoda

La velocidad de crecimiento es el indicade sensib leraci ie

Se precisan 2 pruebas de estimulo pafolégvcos para el duognbshco de déﬁcll do GH Pico de GH < 6 ng/ml iros estimulo (déficit
completo de GH). Pico entre 6-10 ng/ml fras estimulo (déficit porcial de GH).

» Determinacién integrada (durante 12-24 horas) de GH: diagnéstico de la disfuncién neurosecretorg de GH (en esta disfuncién la

respuesta de GH es normal, al menos a un estimulo secretorio).
* Tratomiento: GH biosintética diaria, subcuténea y noclurna. Fenémeno de reconalizacién, con velocidad de crecimiento muy elevada

durante el primer ano del tratamiento, para ir declinando en los sucesivos. Efectos secundarios: Hipotiroidismo reversible, acs, anti-
GH.

» Con la hormona biosintético no existe riesgo de encefalitis de Creutzfeld-Jacob.

¢ Admitido tratamiento con GH en el sindrome de Turner, retraso de crecimiento en nifios prepuberales con insuficiencia renal créni-
ca, trastorno del crecimiento en nifios nacidos pequenos para su edad gestacional con un peso y/o longitud al nacimiento por deba-
jo de -2 DE, y que no hayan mostrade una recuperacién en el crecimiento a los 4 afios o posteriormente, en el sindrome de Prader-
Willi y como frotamiento sustitutivo en adultos con deficiencio marcada de GH.

3. HIPOTIROIDISMO CONGENITO

e Disgenesia firoidea, hipotiroi con
SINDROME DE PENDRED: Sordera neurosensonol bocio e hnpohrondlsmo
e Sugieren hipotiroidismo al nacimiento: somnolencia, hipotonio, dificultad para la alimentacién, estrefimiento, llanto ronco, ictericia

neonatal prolongada, hipotermia, bradicordia, fontonelas amplias, piel y pelo secos, edema de genitales y extremidades inferiores,
macroglosia, hernia umbilical.

* Clinica posingtal: Retraso en el crecimiento (hipocrecimiento disarménico) y retrasc mental (crefinismo). Edad ésea < Edad talla <
Edad cronolégica. Disgenesia epifisaria.

Despistoje neongtol mediante la determinacién de TSH.
Tratamiento urgente con L-Tiroxina por via oral en toma Gnica diaria.

4. DEFICIT DE 21-HIDROXILASA

. més fr i indrof nogeni

e Herencig autosémica recesiva.

e Gen de la 21-OHasa en 6p21.3.

» Fisiopatologfa: Reduccién de la sintesis de cortisol y mineralcorficoides. Aumento de la octividad de renina plasmética. Niveles ele-

vodos de 17-OH-progesterona. Aumento de los esteroides androgénicos.

= Clinico: 1/ Forma clésica: Pseudohermafroditismo femenino y macrogenitosomia/pseudopubertad precoz en varones, edad ésea
acelerada, talla final baja +/- insuficiencia mineralcorticoide (hiponatremia + hiperpotasemia) y glucocorticoide. 2/ Forma tardia o
atenuada: En nifias pubarquio prematura, en mujer adulta oligomenorrea, acné, infertilidad e hirsutismo, en nifios pseudopubertad
precoz. 3/ Formas cripticas: sélo alteraciones onaliticos.

« Diognéstico y despistaje neonatal: Elevacién de 17-OH- -progesterona plosméhcu y pregnantriol en orina (basal o tras estimulo con
ACTH). Elevacién de androstendiona plasmética y 17-celosteroides urinarios.

e Tratamiento: Hidrocortisona. Suplementos de CINa + 9-alfa-fluorhidrocortisona. Correccién quirirgica de los genitales externos
entre los 4-12 meses.

« Control terapéutico: niveles plasmdticos de 17-OH-progesterono, DHEAs, androstendiona, testosterona y actividad de renina plas-
mética.

« DEFICIT DE 11-HIDROXILASA: segunda forma en frecuencia de sindrome adrenogenital congénito. Pseudopubertad precoz / mas-
culinizacién, aceleracién del crecimiento e hipertensién arterial.

E RTAD
El primer signo de desarrollo puberal en los nifias es lo aparicién del botén mamario; en los nifios el aumento del volumen festicu-
lar

PUBERTAD ADELANTADA: Inicic de la pubertad en el varén entre los 9y 11 afios; entre los 8 y 10 anos en la nifa.

PUBERTAD PRECOZ: Aparicién de sintomas o signos puberales antes de los 9 afios en el varén y antes de los 8 afos en la nifia. Més
frecuente en el sexo femenino.

PUBERTAD PRECOZ VERDADERA: Siempre isosexual. Eticlogla més frecuente idiopética. Edad 6sea acelerada, talla final definitiva
disminuida. Tratamiento con agonistas de accién prolongada de la Gn-RH.




. EQB_MM &empre incompleta. Tratamiento etiolégico. El déficit de 21-hidroxilasa es la mo_ngl_m_gg
. Los fumores festiculares son una causa rara de pubertad precoz falsa en el nifio, casi siem-
pre unilaterales, originados a partir de las células de Leydig. Forma isosexual en la nifia: tumores ovéricos de la granulosa, sindro-
me de McCune-Albright (displasia fibrosa poliostética, manchas café con leche y pubertad precoz).

+ PUBARQUIA O ADRENARQUIA PREMATURA: Aparicién de vello pibico anfes de los 8 afios en los nifias y de los 9 afios en los ni-
fios, sin ofros signos de desarrollo puberal (en ocasiones se asocia con vello axilar). Més frecuente en las nifias. La velocidad de cre-
cimiento y la maduracién éseo estén hgeromonto ocelerodos, m_mug_m el inicio y evolucién de la pubertad ni sobre la
talla final. Alrede el 50% de ! o prese o riesgo de hiperandrogenismo y de sindrome del
ovario pohqufshco Wﬁg{ roduogmﬂo de mufieca y determmoqén bcsol de DHEA y 17-OH-progesterona.
GINECOMASTIA PUBERAL IDIOPATICA:

. Con mayor frecuencia bilateral y asimétrica, desaparece de formo esponténea sin dejar
secuelas.

6. CRIPTORQUIDIA

10 veces més frecuente en el RN prematuro.

La mayor parte de los testiculos en posicién alta descienden de forma fisiolégica antes del afo de vida.

Asaciacién con infertilidad, malignizacién testicular —seminoma- (lo mds grave) y torsién testicular.

Trotamiento: en los 2 primeros aios de vida. hCG, LH-RH iniranasal. Orquidopexia. Extirpacién de testes atréficos.

7. TORSION DEL CORDON ESPERMATICO

Dolor agudo y tumefaccién del escroto, afectacién del estado general con vémitos.
Epididimo normal, testiculo muy doloroso y retraido; el testiculo duele més al ser levantado (signo de Prehn); desaparece el reflejo
cremastérico.

* Diagnéstico: Ecografia- dopplef
¢ Urgencia quirdrgica; en las primeras 6 horas el testiculo es recuperable, posteriormente: orquiectomia unilateral.

8. DIABETES MELLITUS TIPO 1
e Edad juvenil.
» Susceptibilidad genética (HLA) — insulinitis viral — gutoinmunidad —» insulinopenia (péptido C postestimulo con glucagén disminui-
do).
Sindrome diabético (polidipsia, poliuria, polifagia y pérdida de peso).
Presentacién brusca (cetoacidosis).
Necasidades obligatorigs de insulina. Contraindicados los antidiabéticos orales.

QQM&ET_QAQIMSQ Complicacién tipico de lg DM-1. Déficit de insulina, activacién de la gluconeogénesis y cetogénesis, con
aumento de glucagén y dcidos grasos libres en plasma. Anorexia, vémitos, dolor abdominal, respiracién de Kussmaul. Diagnéstico
dm_o_cg_ ofras causas de mdgm_mhﬂm_mn_mmmm especialmente con la cetoacidosis alcohélico. La

. gmiento es lo administracién de insulina répida por via i.v. o i.m., manteniendo lo administracién de
msulmo y gluooso hosto que desaparezca la cetosis, Inicialmente suero salino, aportando un glucosado al 5% cuando la glucemia
descienda por debajo de 300 mg/dL, pora evitar el edema cerebral tardio (causa importante de mortalidad en nifios). Siempre es
necesaria la gdministracién de potosio (incluso antes de la administracién de insulina si lo potasemia es muy baja). Se odministra
bicarbonato sédico cuondo el pH es inferior a 7°0, o inferior a 7'1 si se acompania de shock, infarto de miocardio o insuficiencia
cardiaca grave; se suspende cuando el pH asciendo a 7°1-72. ParGmetros de control del tratamiento: pH e hiato aniénico.

; uITl
2.1._CIASIFICACION
e Rogquitismo tipo | de Harrison: Déficit de calcitriol. Ca normal o bajo/P bajo (excepto osteodistrofia renal).
¢ Raquitismo carencial (forma més frecuente).
¢ Raquitismo pseudocarencial o raquitismo tipo | de Prader {disminucién de la 1-alfa-hidroxilasa renal).
+ Roquitismo de Rossen o fipo Il de Prader (resistencia 6rgano terminal). Alopecia congénita total.

* Raquitismo fipo Il de Harrison: Déficit de P inorgdnico en el medio extracelulor {raquitismo hipofosfatémico familiar, tubulopatias
proximales complejas, raquitismo oncégeno). Ca normal/P bajo.

9.2. RAQUITISMO CARENCIAL

« Los nifios de raza negra son mds susceptibles.

e Alcanza la m el primer afio de vida.

. g}g:g —é—:égﬁ Hipotonfa muscular e hiperlaxitud ligamentose, talla baja, infecciones respiratorias.

. Craneotabes (nnnnm_mﬂmmm.n.nnd_mb. *caput quadratum®, fontanelas amplias con cierre retrasado,

irregularidad en el brote de las piezas dentarias. Rosario costal, surco de Harrison, t6rax “en quilla”. Engrosamientos metafisarios,
coxe vara, pelvis en corazén de naipe francés.

Analitica: Normocalcemia, hipofosfatemia y aumento de fosfatasas olcalinas.

Radiologia: Metéfisis “en copa de champd@n”, retraso en la mineralizacién epifisaria, despegamientos periésticos.
Control del tratamiento: Nivel sérico de fosfatasas alcalines.

10. FENILCETONURIA

o Déficit de fenilalanina-hidroxilasa de herencia autosémice recesiva {locus genético en el brazo largo del cromosoma 12).

e Clinica: Irritabilidad, vémitos, eccema y olor a ratén (sintomas precoces). 90% hipopigmentados. Hipertonia e hiperreflexia, convul-
siones, alteraciones en el EEG. Retraso mental.

* Despistaje neongtal: Test de Guthrie.

e Tratamiento: Dieta pobre en fenilalanine {ominoécido esencial). Inicio del tratamiento en la primera semana de vida.

» Embarozadas con fenilcetonuria: Mantener niveles inferiores a 6 mg/dl por el riesgo de retraso mental, micracefalia y malformacio-
nes cardiacas en el feto.

* Lo hiperfenilalaninemia benigna (hiperfenilalaninemia sin fenilcetonuria) es asintoméfica y no suele requerir tratomiento dietético
especial.

2
g
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11. OTROS ERR! | T E A E IDOS

o CISTINOSIS: Depésito de cistina en rifién (sindrome de Fanconi sin litiasis), higado, médula éseq, S.R.E., mucosa intestinal, cérnea...
Tratomiento con cisteamino, trasplante renal.
TIROSINEMIA TIPO | O TIROSINOSIS: Déficit de la fumarilaceto-acetohidroxilasa.
ALCAPTONURIA: Déficit de homogentisico-oxidasa. Asintomdtica en el nifio, ocronosis en el adulto. Orina de color negruzco en
reposo.

e HOMOCISTINURIA: Alteracién_mé:
herencia autosémica recesiva.

¢ LEUCINOSIS: Enfermedad de la orine con olor a jarabe de arce. Bloqueo en la decarboxilacién oxidativa de los aminoécidos de
cadena ramificada (Val, Leu, lle). Olor a jorabe de arce (melaza o “caldo Maggi”). Cetoacidosis e hipoglucemia (lo correccién de la
glucemia no mejora la enfermedad clinica). Diélisis + Restriccién de aminodcidos de cadena ramificada (esenciales), trasplante
hepético.

12. GA OSEMIA

¢ Déficit de galactosa-1-fosfato-uridiliransferasa (forma més frecuants).

¢ Clinica: Vémitos, diarrea e ictericia (clinica inicial). Hepatomegalio (cirrosis). Catorate nudlear (por acimulo de galactitiol). Retraso
mental y del crecimiento. Sindrome de Fanconi.

» Diognéstico: Galactosuria con glucosuria negativa.

» Tratomiento: Supresién de por vida de la galactosa de lo dieta (férmulas lécteas sin lactosa, contraindicada la loctancia materna).

13.1 IA HEREDITARIA A LA FR

o Déficit del isoenzima B de la fructosa-1-P aldolaso de herencia A.R.

¢ |ntolerancia g la fructesa y a la socarose.

¢ Clinicg: Sintomas digestivos (vomitos, dolor abdominal, rara vez diarrea). Sintfomas hipoglucémicos postprandiales (irritabilidad,
somnolencio, convulsiones). Hepatopatia progresiva que evoluciona a cirrosis. Tubulopatia renal. Retraso pondero-estatural.

e Cuerpos reductores + en orina {fructosuria).
Dieta sin fructosa, sacarosa o sorbitol.

14 DE LA INFANC
¢ Causa més frecuente de hipoglucemia en la infancia.
e Méxima incidencia enire los 18 meses y los 4 afios de edod.

os. Déficit de cistationinsintetasa de

Clinica: por la mafiana fras ayuno prolongado, sinfomas neurolégicos, vémitos y halitosis cetésica.
Las infecciones agudas pueden favorecer su aparicién ya que coinciden con periodos de ingesta alimentaria escasa,

PEDIATRIA
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NEUROBLASTOMA (4MIR)

- Tumor sélido extracraneal maligno mds frecuente en lo infancia, tumer sélido moligno més frecuente . lizacién

gléndula suprarrenal.

- Clinica: Masa abdominal irregular e indolora que suele rebasar la linea medio. Masa medigstinica: imogen en "reloj de arena® (sin-
drome de Dum-Bell). Asociacién con encefalopatia opsomioclénica y diarrea intensa por secrecién de VIP.

- SINDROME DE HUTCHINSON: metéstosis esqueléticas (exoftalmia y facies de oso panda por hematoma periorbicular).

- Diagnéstico: Elevacién de catecolaminas urinarios (95%), se utilizan para el despistaje neonatal. RNM {fundamental pera valorar la
extensién del tumor y para el seguimiento). Gammagrafio con metayodobencilguanidina. Imagen “en flor marchita® en la urografia
i.v. Nidos de neuroblastos" en rosetas” en la biopsia de médula 6sea (obligatoria).

- Tratamiento: Combinacién de ciruglfa, quimioterapia, radioterapia

MMQR DE WILMS (4MIR)

. .
! 1Q.

- Asociodones:. Hemihipertrofia. Aniridia esporédica. Sindrome WARG (3MIR) (aniridia, malformaciones genitourinarias, retraso men-
tal y deleccién del cromosoma 11). Metéstasis regionoles por invasién de la cépsula y a distancia (pulmonares y hepéticas).

- Clinica: Masa abdominal palpable, indolora y lisa que no suele rebasar la linea media (signo mas frecuente).
- Diagnéstico: Ecografia abominal como exploracién inicial. TAC con contraste / RNM (exploracién mdés (til). Distorsién pielocalicilial

en la urografia iv. No aumento de catecolominas.

- Tratamiento: Quimioterapia preoperatoria reductora (excepto en estadio 1) + Nefrectomia + Poliquimioteropio postoperaioria.
- Buen pronéstico incluso en estadios avanzodos, con posibilidad de extirpacién quirdrgica metéstasis.

1. Incidencia general de las

neoplasias en la infancia

A. SEGUN EL TIPO DE TUMOR

e Leucemio (leucemia linfobléstica aguda).

e Tumores del SNC (ostrocitoma pilocitico juvenil, meduloblas-

toma, astrocitoma difuso, ependimoma y croneofaringioma

represenian el 80% de los tumores cerebrales pediétricos).

Linfomas.

Neuroblastoma.

Tumor de Wilms o nefroblastoma.

Retinoblastoma.

Tumores éseos (sarcoma osteogénico U osleosarcoma, sar-

coma de Ewing).

¢ Tumores de partes blandas {rabdomiosarcoma = neoplasia
maligna de partes blandas mas frecuente en nifios y adoles-
centes).

2. Neuroblastoma

A. EPIDEMIOLOGIA

e Tumor sélido extracraneal maligno més frecuente en la in-

fancia.

Tumor sélido maligno més frecuente en la lactancia.

Algo més frecuente en varones.

90% < 5 aftos (3 MIR) (edad media de diagnéstico 2 aos).

Alia tasa de remisiones esponiéneas (menores de 1 afio en

estadio 1 o 45) (MIR).

B. ANATOMIA PATOLOGICA

e Procede de célulos de lo cresta neural, estd formaedo por
neuroblastos (células pequenios, redondas con gran nicleo y
poco citoplasma).

e Un signo de diferenciacién es la tipica disposicién celular en
rosetas alrededor de un ovillo de fibras nerviosas.

= El ganglioneuroma es la forma benigna de estos tumores y
en el ganglioneuroblastoma se alternan zonas maduras con
ofras indiderenciadas.

e Localizacién més frecuente: gléndulas suprarrenales (44%) y
ganglio abdominal paraespinal (22%), 18% en el mediastino
posterior (2 MIR).

* MetGstasis: ganglios linfaticos, médula ésea, hueso, higedo y
tejido subcuténeo.

MEDIASTINO ANTERIOR

|
Quiste broncogénico

Quiste pericdrdico

© Curso Intensivo MIR Asturias

La localizacién mediastinica del neuroblastoma es a nivel posterior

IOS DE EVANS:

= ESTADIO 1: Confinado al érgano o estructura de origen.

* ESTADIO 2: Extendido por contiglidad, sin rebasar la linea
media. Pueden estar afectados los ganglios regionales
homolaterales (ESTADIO 2B) o no (ESTADIO 2A).

s ESTADIO 3: Extendido por contiglidad mas allé de la linea
media. Pueden estar ofeciados los ganglios bilateralmente.
ESTADIO 4 Metéstasis o distancio.

ESTADIO 4S: Paciente con una edod < 1 ofio en estadio 1
6 2 con metéstasis localizadas no esqueléticas (higado, piel
o médulo 6sea).
C. CLINICA
a. SINTOMATOLOGIA GENERAL Y DE LOCALIZACION: Dolor
abdominal, fiebre y ofectacién del estado general con astenia y
palidez.

* Masa abdominal (2 MIR), firme, irregular e indolora que
suele rebasar la linea media.

e Maosa mediostinica: imagen en "reloj de arena”, producien-
do compresién medular (sindrome de Dum-Bell).

* Mosa laterocervical asociada a un sindrome de Horner.

b. SINTOMATOLOGIA DE LAS METASTASIS:

o SINDROME DE PEPPER: hepatomegalio que puede llegar a

comprometer la funcién respiratoria.




SINDROME DE SMITH: nédulos subcuténeos purpireos.
SINDROME DE HUTCHINSON: metéstasis esqueléticas,
preferentemente craneales (exoftalmia y facies de oso pan-
da por hematoma periorbicular (MIR)) y en huesos largos
{dolor y sensibilidad local, huesos largos “apolillodes”).

© Curso Intensivo MIR Asturias

c. OTRAS FORMAS CLINICAS:

Encefolopatia opsomioclénica aguda o sindrome de Kins-
bourne.

Diorrea intensa por secrecién de VIP (MIR).

Hipertensién relativamente rara.

D. DIAGNOSTICO

Ecografia / Rx simple abdomen: calcificaciones en el interior
de la tumoracién, efecto masa.

Rx térax: fumores en mediastino posterior,
Urografia i.v.: desplazamiento del sistema pielocalicilial sin
distorsién (imagen "en flor marchita®).

TC con contraste.

Tomogrofio axiol computerizeda

RNM: ha suplantado o la TC en los Gltimos ofios para el
estadioje de la enfermedad. Es también la mejor técnica para
el seguimiento de los pacientes después del tratamiento.

RMN coronal potenciada en TT que muestra una maso poravertebral

izquierda en un nifo, compatible con masa de mediastino posterior (neu-

)

roblastoma).

ammagrafi n_m o i
neuroblastoma y de sus metastasis.
Puncién de médula ésea: Obligatoria (MIR), ain en ausencia
de altercciones analiticas, por la frecuente invasién metasta-
tica. Son tipicos lo nidos de neuroblastos "en rosetos”.
Elevocién de cotecolominas urinarias (MIR): 95% pacientes
presentan elevocién de dopamina, noradrenalina, écido
homovanilico y vanilmandélico. En algunos paises se utilizan
para realizar el despistaje neonotal.

idina: identificacién

e e W = ': £
RECORDEMOS

i RS s T tall
TUMOR + T1T CATECOLAMINAS URINARIAS

- Edad pediGtrica: NEUROBLASTOMA
- Adulto: FEOCROMOCITOMA

E. TRATAMIENTO

Combinacién de cirugia, quimioterapia, rodioterapia y tras-
plante autdlogo de médula ésea segin la extensién del tu-
mor.

En general los lactantes y nifios con un estadio precoz (1 o
2A), sin amplificacién N-myc ni deleccién 1p o menudo cu-
ran sélo con la cirugia.

Los lactantes con un estadio més avanzado requieren ade-
mdés poliquimioterapia, al igual que los nifios mayores.

Lo adicién de radioterapia a la quimioterapia puede benefi-
ciar a los pacientes en estadio avanzado.

El estadio 4S con genética favorable tiene buen pronéstico y
casi el 100% de los nifios sobreviven sélo con trotamiento de
soporte, yo que el tumor regresa de forma esponténea.

F. PRONOSTICO
Los foctores con mayor importancio pronéstica en la actulidad

son lo edad del paciente al diagnéstico, el estadio, el estado del
N-myc, la clasificacién histolégica de Shimada y la ploidia en el
caso de los loctantes,

BUEN PRONOSTICO MAL PRONOSTICO

Edad < 1 afio (MIR).
Estadios I, Il y IVs.

Edad > 1 afio.
Estadios avanzados (Il y IV).

Expresién de TRKA (receptor ¢ Amplificocién del oncogén N-
del factor de crecimiento myc (MIR).

neural) (MIR). * Deleccién 1p.

Indice de ADN triploide Indice de ADN diploide o tetra-

wlaida 41D
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82 repeMRR

El neurcblastoma es un fumor mas frecuente en ninos menores
de 5 afos. (3+)

MIR 00 (6946): De los fodoms afodos o continuacién como
ron el uno de ellos
es EALﬁQ Sefdlelo: .
Edad menor de 1 oﬁo
loidia o peridi N i r cit d

Ausef;do de amplificacién de N-myc.
Amplificacién de Trk A.
Abundante estroma fibrilar.

MIR 01 (7014): Los tymores mediastinicos més frecuentes consi-
derando su frecuencia globol (adulios y nifios) son:

1. Teratomas.

2. Linfomas.

3. Neurogénicos.”

4, Timomas.

5. Mesenquimales.

NhWw N

MIR 95 (4300): En un nifio de 1 l, se
descubre una mgs_a_t_umd_ds_h@méf.\_w_ Antes de
la realizacién de pruebos complementarias, 2en qué diagnéstico
pensario en primer lugar?:

1. Neuroblastoma.

2, Tumor de Wilms.

3. Terotoma moligno®.

4, Rabdomiosarcoma.

5. Mesenquimoma.

La localizacién sacrococcigeo de la moesa tumoral orienta hocio un fero-
toma. Los feratomas se suelen diognosticor en los primeros meses de vida
(el teratoma sacrococcigeo es el tumor sblido mdés frecuente en el RN —
Nelson-). Predomincn en el sexo femenino y suelen ser benignos por
debojo de los 2 meses, aumentando el porcentoje de fumores malignos
por encima de esta edad.

MIR 05 (8206): Lactante varén de 10 meses de edad ol que en
un examen rufinario de salud se le descubre una masa en flanco
izquierdo, dura, que sobrepasc linea medio. En lo ecografia
obdominal dicha masa se corresponde con un tumer sélido

localizado en lo gléndula suprarrenal izquierda. 2Cuél de los
siguientes ofirmociones es cierg?:
1. La edad inferior ol ofio empeora el pronéstico.

2. Si presentara metdstasis hepdticas estario contraindicado el
tratamiento quirdrgico.

<3 i i la_ése

4. El tumor que presenta es més frecuente en pacientes con

hemihipertrofia.
El empleo de la gammagrafic con metayodobencilguanidi-
na ha sido abandonado por técnicas més especificas.

3. Tumor de Wilms

A. EPIDEMIOLOGIA

* Neoplasia renal més frecuente en la infancia (MIR).

e Incidencia similar en ambos sexos.

e 70% < 4 afos (2 MR} {edad media de diagnéstico 2-3
ohosg_h

B. GENETICA

e En un 20% de pacientes con tumor de Wilms (sobre todo
aquellos con nefroblastoma y trastornos congénitos asocia-
dos) se han identificado mutaciones en 11p13 (gen WT1).

e Las formas familiares (1-2%) se heredon de forma AD, opa-
recen a edades mas precoces y son més probablemente bila-
terales. Lo mayoric de los familias no presenta trasornos
congénitos asociados.

C. ASOCIACIONES

* Anomalfas genitourinarias (MIR): hipoplasia, fusién y ectopia
renal, duplicacién de sistemas colectores, hipospadias y crip-
torquidia.

e Hemihipertrofic (2 MIR).

o

Aniridia esporédica (MIR).

Sindrome WAGR: aniridic, malfermaciones genitourinarias y

retfraso mental (MIR). Delecién en el cromosoma 11pi3,

donde se localiza tanto el gen del tumor de Wilms (WT1) co-

mo el de la aniridia (PAX6) .

e Sindrome Denys-Drash: seudohermafroditisme masculino,
insuficiencia renal de inicio precoz por esclerosis mesangial.
Mutacion en WTI.

* Sindrome de Wiedemann-Beckwith: hemihipertrofio, macro-

glosia, vnscerornegalno Y onfalocele. Deleccién en 1 'Ipl 5.5.

de Peorlman, slndrome de Soios, neurof' bromaiys y enfer-
medod de von Willebrand.

Policitemia

Hipoglucemi

Slndroma do W'redemonteckwrfh

D. ANATOMIA PATOLOGICA

¢ Cuadro histolégico desfovorable: aneplasia.

* Metéstasis locales por invasién de la cdpsula renal y por via
linfética a ganglios linfaticos regionales.

¢ Meléstasis a distancia, sobre todo pulmonares (85%) y hepa-
ticas. Las metdstasis éseas son poco frecuentes (MIR).

it

O ¥ swies MR Ausr nI00

Metastasis a distancia del nefroblastoma por orden de
Frecuvencio
. AD R P:

e ESTADIO |: Circunscrito al rifién, puede extirparse por
completo con lo superficie de la cépsula del tumor intac-
ta.

e« ESTADIO II: Extendido més alld del rifién, la cGpsulo esté
penetrada o existe tumor en el tejido blando perirrenal.
Puede extirparse completomente; tras lo cirugio no hay
evidencia de tumor residual aparente.



» ESTADIO Ill: Extensién residual no hematégena postqui-
rirgica circunscrita al abdomen, que puede ofectar al le-
cho perirrenal, los ganglios linfaticos o al tejido circun-
dante por contiglided.

e ESTADIO IV: Metéstasis hematbégenas que afectan al
pulmén, higado, cerebro o hueso.

e ESTADIO V: Afectacién renal bilateral.

© Curso Intensivo MIR Alurias 2006

Tumor de Wilms
E. CLINICA
e Masa abdominal palpable (flanco izquierdo), indolora, lisa y
firme que no suele rebasar lo linea media (signo maés fre-
cuente) (5 MIR).

Masa lumbar izquierda

© Curso Intezmsivo MIR Asturias

Tumor de Wiims

« Oftros signos/sintomas: Dolor abdominal (MIR) y/o vémitos,
hipertensién arterial (MIR), hematuria microscépica (MIR).

e Menos frecuentemente sindromes paraneoplésicos por pro-
duccién de eritropoyetina o hipercalcemio secundaria.

F. DIAGNOSTICO

e Ecografia abominal como exploracién inicial.
» Urografia i.v.: distorsién pielocalicilial (MIR).
e RNM /TC con contraste.

Tomogralia axial computerizodo

/ —

!/

. » L
\ ".".';’,‘ oyl o

2010 @ Curso Intensivo MIR Astunas, 00112

TAC abdominal con contraste infravencso, en un nifio que muestra una
gron masa sitvada en el rifdn izquierdo, compotible con un nefroblosto-
ma

e Rx térox: imagenes en *suelio de globos' o "en bala de cao-
Aén" si meldstasis pulmonares (se detectan mejor con TC

Imagen “en svelta de cadén™ (metdstasis pulmonares del tumor de Wilms)

* Gommagrofia ésea en tumores con patrén histolégico des-
favorable.
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G. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

FRECUENCIA +++ + b it Pl <
AFECTACION RENAL Secundaria Primaria
. * |rregulor * Lisa
MASA ABDOMINAL * Suele cruzar linea media * No suele cruzar linea media
* Médula ésea
S * Oseas (Sindrome Hulchinson) * Pulmén
METASTASIS * Higado (Sindrome Pepper) * Higado
* Piel (Sindrome Smith)
e * Efecto masa * Efecto maso
Rx SIMPLE ABDOMEN 3 A * Sin calcificaciones (MIR) (si existen “en
Con calcificaciones Ascaro de hievo”)
UROGRAFIA i.v. Imogen "flor marchita® (sin distorsién) Distorsién pielocalicial (invasién)
ECO o0 TC Masa sélida con calcificaciones intratumo- Maso sélida con posibles hemorragias
Silh rales intratumorales
Rx TORAX Imagen en ‘reloj de arena" (fumor en me- Imagen en “suelta de globos" o *bala de

diastino posterior)

RECORDEMOS

N E U RO blastoma

Neuro = Como un cerebro
Masa irregular que pasa la linea media y tiene
neurotransmisores-catecolaminas

RECORDEMOS

0w bt MIK i

N EF RO blastoma

Nefro = Como un rinén

Masa lisa que no toca la linea media (ounque puede
ser bilateral) y no fiene neurotransmisores

T HVA y HMV

cofién” (metdstasis pulmonar)

HVA y HMV normales

a. TUMORACION RENAL BILATERAL: (por orden de frecuencia)

e RN: Enfermedad renal poliquistica, trombosis de vena renal
bilateral, obstruccién con hidronefrosis.

e Lactante: Hidronefrosis bilateral por vélvulos uretrales pos-
feriores.

Pérvulo: Hidronefrosis, tumor de Wilms bilateral.

o Escolar: Rifién poliquistico {forma juvenil).

b. T RENAL UNI RAL: (por orden de frecuen-
cia)

« RN y loctante pequefio: Hidronefrosis por obstruccién de la
unién pieloureteral, enfermedad quistica renal unilateral
(displasia multiquistica), irombosis renal, fumor de Wilms.

* Loctante mayor y péryule: Tumor de Wilms, hidronefrosis
uniloteral.

o Escolar: Absceso perinefritico, rifién fusionado asimétrico o
ectopia renal, carcinoma o sarcoma renal.

H. TRATAMIENTO

¢ Quimioterapia preoperatoria reductora (excepto en estadio I)
+ Extirpacién quirdrgica del rifidén afecto (obligatoria, incluso
si existen metéstasis pulmonares) (MIR) + Poliquimioterapia
postoperatoria.

* Si persisten restos tumorales o la histologio es desfavorable
se afade radioterapia del lecho fumoral.

¢ Metéstosis pulmonares o hepdticos localizadas: tratamiento
quirdrgico. Si son inextirpables, combinacién de radioterapia
+ quimioterapia (MIR).

* Tumor de Wilms biloteral: Poliquimioterapio preoperatoria +
Nefrectomia unilateral con nefrectomia parcial contralateral
o nefrectomia total bilateral + Quimioterapia y radioterapia
postoperatoria.

|. PRONOSTICO

Los variables pronésticas més importantes son el tamafio del

tumor, el subfipo histolégico y el estadio.

@ repeMIR

El signo més frecuente del tumor de Wilms es la palpacion de
una masa abdominal indolora, lisa y que no suele rebasar la
linea media. (5+)

MIR 97 FAMILIA (5127): 2Cudl es el diognéstico correcto en un
nif sindrome WAGR (aniridia, malforma-
ciones genitourinarias y retraso mental), que presenta uno maso
cbdominal que corresponde microscépicamente a un tumor de
células pequeiias redondas?.

1. Rabdomiosarcoma.

2. Tumor de Wilms®.

3. Linfoma tipo Burkitt.

4. Sarcoma de Ewing.

5. Neuroblastoma.




MIR 01 (7168): En un pifio de 4 afos con buen estado general y
hemihipertrofia corporal, la madre descubre accidentalmente al
bonarle uno mosa abdominal; el estudio urogréfico i.v. muestra
Wwwwm

distorsiona_el _sistem y la ecografia abdominal
determing el cardcter sélido de Io mo_&,_gs_l como la existencia
de trombosis en la vena renal. 2Cuél de los diagndsticos que se
citan le parece el mas probable?:
1. Tumer de Wilms*.
2. Neuroblostoma.
3. Nefroma mesoblastico congénito.
4. Carcinoma renal.
5. Fibrosarcoma,
J. NEFROMA MESOBLASTICO
¢ Supone lo mayor parfe de los tumores renales congénitos
{MIR).

Predominio en varones.

Similar a un leiomioma o leiomiosarcoma de bajo grado de
malignidad con nefronas atrapadas.

Puede producir renina.

Se considera tumor benigno, cuyo tratamiento es la extirpa-
cién quirdrgica radical.

4. Otros tumores tipicos de la edad

pedidtrica
4.1 .Tumores del S.N.C.

¢ Durante el primer afio de vida predominan los fumores su-
pratentoriales {tumores del complejo del plexo coroideo y te-
ratomas).
* Entre 1-10 afos predeminan los infratentoriales (astrocitoma
pilocitico juvenil y meduloblastoma) (MIR).
e En > 10 ofios vuelven a predominar los supratentoriales
{astrocitomas difusos).
A. ASTROCITOMA CEREBELOSO:
* FEl astrocitoma pilocitico juvenil cerebeloso es el tumor in-
tracraneal mas frecuente en lo edad pediatrica (2 MIR).
e Crecimiento lento, no invasor, no produce metdstasis, sin
embargo son frecuentes las recidivas.
* A menudo es quistico (MIR) y puede presentar calcificacio-

2010 © Curstptensivo N

Resonancia magnética potenciada en T1 con contraste intravenoso de un
nifio, que muestra una lesidn quistico con nédulo hipercaptante en el
cerebelo, compatible con astrocitoma pilocitico

e Hipertensién intracraneal por obstruccién del ocueducio de
Silvio, sindrome cerebeloso.
* Tratomiento quirdrgico.

e Buen pronéstico (curacién en un 90% de los casos).

&
© Curso Intensive MIR Astarias 2003

Tumores de fosa posterior: HTIC, cefoleo occipital, sintomas cerebelosos
y comprensién del tronco-encéfolo.

B. MEDULOBLASTOMA.:

* Tumor maligno del SNC més frecuente en nifios, con peor
pronéstico en menores de 4 afios.

* Segundo fumor mas frecuente de fosa posterior en la edad
pedidtrica: localizado en el IV ventriculo (vermis cerebeloso)
(2 MIR).

Més frecuente en varones entre 5-7 afios.

Tumor muy maligne, puede metastatizar a través del L.C.R.
en médula y espacio supratentorial (MIR); también metasta-
tiza en esqueleto.

* A nivel histolégico se caracteriza por la presencio de rose-
tas de Homer-Wright y por la positividad inmunohistoqui-
mica para la sinaptofisina.

e Tumor de crecimiento répido que origina hipertensién in-
trocraneal por hidrocefalia obstructiva; a medida que pro-
gresa produce ofaxia y parélisis de pares craneales.

e Cirugio + Radioterapia de todo el neuroeje (excepto en <
3 afios) + Quimioterapia.

La TC muestro un a lesién isodensa
da la linea media en o vermis del
cerebelo, que comprime y desplaza
al cuorto ventriculo y que presenic
una gron intensificacén con el
contraste

Los corfes superiores

Buscar signos de siembra
tumoral @ trovés del LCR (MIR)

Meduloblastoma

MIR 02 {7301): ¢Cudl de los tumores del Sistema Nervioso Cen-
tral que se citan o confinuacién puede producir diseminacion o
metdstasis g lo largo de neuroeje?:

1. Neurocitoma.

2. Meningioma.

3. Astrocitoma anaplésico.

4. duloblastoma®.

5. Glioma de! nervio éptico.

[ 4

CRANEOFARINGIOMA:
e Deriva de restos embrionarios de la bolsa de Rathke (MIR).
e Localizacién supraselar (2 MIR) (15% intraselares) (MIR).
« Quisficos o poliquisticos {2 MIR).

g
g
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Craneofaringiomo

En_NINOS (3 MIR): Hipertensién intracraneal (MIR) (cefa-
leq, vémitos y edema de papila). Sintomas oftalmelégicos
{hemianopsia bitemporal) (3 MIR). Retraso de! crecimiento,
de la edad ésea y del desarrollo sexual. Diabetes insipida.
Aumenio de peso (MIR).

Edema de papile

Hipertensién intracraneal

VISION

Hemianopsia bitemporal en el craneofaringioma por compresién del

quiasma &ptico

Calcificaciones en forma de paréntesis (4 MIR), aumento de
tamano de la silla turca y signos de hipertensién infracra-
neal.

* Cirugio + Radioterapio.

@ repeMIR

El croneofaringioma es un tumor tipico de lo edod pedidtrica
que cursa con hipertensién intracraneal, hemianopsia bitempo-
ral y calcificaciones supraselares "en paréntesis”. (3+)

MIR 95 (4234): ¢Qué diagnéstico le parece més probable ante
un joven obeso de 11 afios que presenta cefalea de meses de
evolucién, hemianopsia bitemporal y calcificociones supraselares
en lo Rx de créneo?:

. Granuloma tuberculoso.

Aneurisma del sifén carofideo calcificado.

Sarcoidosis.

Craneofaringioma*.

Glioma del quiasma éptico.

O

MIR 00 FAMILIA (6532): En los craneofaringiomas es caracterls-
fica la presencia de:

1. Hemorragias intratumorales.

2. Quistes y calcificaciones®.

3. Zonas de necrosis.

4. Areas sarcomatosas.

5. Areas de metaplasia cartilaginosa.

4.2. Tumores éseos

A. OSTEOSARCOMA / TUMOR DE EWING :

e El ostecsarcomo es el tumor ésec maligno primario més
frecuente en nifios y adolescentes, seguido del sarcoma de
Ewing.

e En los nifios < 10 afios el sarcoma de Ewing es mas fre-
cuente que el osteosarcoma.

Curso Intensivo MIR Asturias, 01445

Radiografia AP y lateral de pierna que muestro una lesidn litica permeati-
va def tercio distal del fémur en un nifio con osteosarcoma.

Condroblastoma
‘ EPIFISIS Tumor de células gigantes

Fibrosarcoma

METAFISIS Bl resto

DIAFISIS  Ewing
Mieloma
Reticulosarcoma

vt 8 . T}




B. CONDROBLASTOMA:
* Tumor benigno epifisario litico que se desarrolla en sujetos
muy j{évenes [menores de 20 afos) (3 MIR).

Condroblastoma

< 20 anhos

T. Célules gigantes
> 20 aics

Diferencios en las edades de presentocién de los tumores epifisarios

B2  repeMIR

El condroblastoma aparece en personas jovenes y se localiza
caracteristicamente en la epffisis. (3+)

MIR 96 FAMILIA (4482) 2Cudl de los siguientes tumores &seos
es de | n t rig?:

1. Osfeomo osteoide.

2. Osteoblastoma.

3. Fibroma condromixoide.

4. Condroblastoma®.

5. Fibroma no osificante.

TRAUMATOLOGIA

MIR 13 (10160) (161): Paciente de 36 aros que acude a urgen-
cias por dolor e hinchazén en la regién epiffsoria de la tibia
derecha. La imagen radiogréfica es Iitico, excéntrica e insufla la
cortical. 2En qué lesién tumoral habré que pensar como mas

probable?

1. Osteosarcoma.

2. r igantes. *
3. Encondroma.

4, Osteoma osteoide.

5. Condrosarcoma.

C. OSTEOCONDROMA:

* Tumor 6seo benigno mas frecuente en general (MIR).
¢ Nifos entre 5-10 anos (MIR).
*  Metéfisis de huesos largos.

MIR 12 (9947): Un nifio de 14 ofios tiene una lesién permeativa
en la didéfisis femoral. La biopsia muestra un crecimiento neopld-
sico difuso de células uniformes, redondas y de un temaio lige-
ramente superior a un linfocito. El citoplasma es escaso y claro
por lo presencia de glucégeno. 2Cuél es el diagnédstico?:

1. Osteosarcoma.

v & ma de Ewi MOr neur: odérmi rimiti
3. Linfoma.

4. Condrosarcoma.

5. Condroblestoma.

4.3. Retinoblastoma

A. EPIDEMIOLOGIA

Tumeor intraocular mdés frecuente en el nifio (MIR) (rabdomio-
sarcoma fumor orbitario mas frecuente).

Promedio de edad al diagnéstico: 18 meses.

20-30% de casos bilaterales.

* Més frecuentemente esporédico (90%). Los casos familiares
(10%) suelen ser multifocales y bilaterales, de presentacién
mds precoz y con predisposicién al desarrollo de otras neo-
plasios (osteosarcomal).

B. GENETICA

Gen del retinoblastoma (RB1) en el cromosoma 13q14.

C. CLINICA

Leucocoria (3 MIR) (“ojo de gato amaurético”), seguida de estra-

bismo (2 MIR).

02395

Tumor intraccular en un nifo, con calcificacidn en su interior, cormespon-
diente a un retinoblostoma

Rehnobloﬁoma (leuoocom y esfrubvsmo)

D. TRATAMIENTO
Varioble segin tamoiio, uni o bilateralidad, extensién extraocu-
lar...
e Enucleccién en tumor grande, unilateral con pérdide de
vision.
* Rodioteropio externa (tumores grandes) o broquiterapia
(tumores pequeiios).
* Folocoagulacién con lGser o crioterapio en fumores peque-
fios periféricos que no ofectan a macula o nervio éptico.
* Poliquimioterapia.

@ repeMIR

El retinoblastoma se debe sospechar ante un lactante que pre-
sente leucocoria y estrabismo. (34)

'EDIATRIA
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MIR 01 (7121): Un nifio de 20 meses de edod que presenta
W 2Qué enfermedad entre los enu-
meradas puede padecer?:

Dacriocistitis del recién nacido.
Coloboma de iris.

Hemianopsia hominima derecha.
Astigmatismo.

Refinoblastoma®.

MIR 03 (7644): Debemos sospechar un r

nifio que presenta los siguientes sinfomas:
Dolor, fotofobia y lagrimeo.

it ot s

lastoma en un

Logrimeo, fotofobia y aumento del diémetro comeal.
Fotofobia y quemosis conjuntival.
Ptosis palpebral.

4.4. Histiocitosis Clase |

NN

A. CLASIF!CACION-

(onhguo hsstlocnosns X) mcluya

o Granuloma eosinéfilo.

e Enfermedad de Hand-Schiller-Christian
¢ Enfermedad de Letterer-Siwe.

Céncer infantil més frec.
Céncer sélido infantil més frec.
Tm. Sélido extracraneal mas frec.
Tm. Abdominal més frec.
Masa obdominal més frec

Granuloma eosinéfilo o HCL limitada
no progresiva

HCL diseminadae crénica sin
disfuncién grave de érganos

Enfermedad de Hand-Schiller-Christian

a. ENFERMEDAD DE LETTERER-SIWE:

o Afecta sobre todo a nifios menores de 2 afos (2 MIR).

* Cursa con fiebre, anemia (MIR), trombocitopenia e infiltra-
cién por células de Longerhans de higado (hepatomegalia),
bazo (esplenomegalia) (2 MIR), gonglios linfaticos (adeno-
patias) (MIR), piel (pépulas y placas descamativas de color
amarillento parduzco, similares a los de lo dermatitis sebo-
rreica y localizadas sobre todo en cuero cabelludo, flexuras
y porcién media de tronco) (2 MIR), pulmén, cerebro, hue-
sos y médula ésea.

* Mal pronéstico.

MIR 92 (3256): Un nifio de fres meses de edad, presenta enroje-
cimiento del érec del paial, cuello y axilas. Ha Mggqg_qg_
do de ‘dermatitis seborreica” persistente y gnemia crénica. La
madre refiere que al nacer presentaba numerosas costras en
cuero cabelludo y puntos hemorrégicos en palmos. A la explora-
cién se defecta una hepatoesplenomegalio y ofitis medio. 2Cuél
es su diognéstico més probable?:

1. Rubeocla atipica.

. Sindrome de Sweet.

2

3. Enfermedad de Kawasaki.

4. Enfermedod de Letierer-Siwe*.
5. Dermatitis atépica de la infancia
b

. ENFERMEDAD DE HAND-SCHULLER-CHRISTIAN:
o Afectacién poliostética craneal, dicbetes insipida y exoftal-
mos (MIR).

Leucemia aguda
Tumor SNC (astrocitoma)
Neuroblastoma
Neuroblostoma
Hidronefrosis

Sindrome de Letterer-Siwe

Lesiones
bseas liticas
multiples




INCIDENCIA ERAL D IAS EN LA INFANCIA

s Por orden de frecuencia: Leucemia (leucemia lmfobléshco aguda). Tumeores del SNC {astrocitoma). Linfomas. Neuroblastoma. Tumor de
Wilms. Refinoblostoma. Tumores éseos (osteosarcoma, sarcoma de Ewing). Tumores de partes blandos (rabdomiosorcome = peoplasia
maligna de partes blondas mds frecuente en nifios y adolescentes).

. mmmmw lodonao (90% <5 oﬁot)

» Alic toso de ramisiones esponténeas (menores de 1 afo en estadio 1 o 45).

* Procede de célulos de la cresta neural.

* Locolizacién més frecuente, gléndulo suprarrenal.

» Clinica: Masa abdominal irregulor e indolore que suele rebasar lo [inea medio. Mosa mediastinica: imagen en "reloj de arena” (sindrome
de Dum-Bell). Asociacién con encefolopatia opsomioclénica y diarreo intensa por secrecién de VIP.

. NSON: metéstasis esqueléficas {exoftalmia y focies de oso panda por hematoma periorbiculor). SINDROME DE
PEPPER: hepotomegalia. : nédulos subcuténeos purpireos.

¢ Diognéstico: Elevacién de cotecolominas urinarias (95%), se ufilizan para el despistoje neonatal. RNM (fundamental para valorar la exten-
sién del fumor y para el seguimiento). Gommagrofia con metayodobencilguonidina. Imagen "en flor marchita® en la urografia i.v. Nidos
de neuroblastos” en rosetas” en la biopsia de médula ésea (obligatoria).

¢ Tratomiento: Combinacién de cirugia, quimioterapia, radioterapia y trasplante autélogo de médula ésea segin la exensién del tumor.

* Factores de mal pronéstico: edad > 1 oo, estadios avenzados, amplificacién del oncogén N-myc, deleccién 1p, contenido global de
ADN diploide o tetraploide. Lo expresién del TRKA se considera un faclor de buen pronéstice.

e 70% <4 unos

* Asocigciones: Anomalias genitourinorias. Hemihipertrofia. Aniridia esporédica. Sindrome WARG (aniridia, malformaciones genitourinarias,
refraso mental y deleccién del cromosoma 11). Sindrome de Denys-Drash. Sindrome de Wiedemann-Beckwith.

* Metéstasis regionales por invasién de la cépsula y a distancio (pulmonares y hepéticos).

e Clinica: Moso abdominal palpable, indolora y lisa que no svele rebasar la linea media (signo més frecyente). Dolor abdominal y/o vémi-
tos, hipertensién artericl, alteraciones del sedimento urinario,

e Diggnéstico: Ecogrofio abominal como exploracidn inicial. TAC con contraste / RNM (exploracién més 0til). Distorsién pielocalicilial en la
urografia iv.

e Trotamiento: Quimioterapia preoperatoria reductora (excepto en estadio |) + Nefrectomio (obligatoria, incluso si existen metéstasis pul-
monores) + Poliquimicteropia pos?oporoiono Rodioterapio postoperatoria si persisten restos fumorales o si la histologia es desfovorable.

localizados: tratamiente quirdrgico. Si son inextirpables, combinacién de radioterapio + quimioterapia.

L
. NEERQMAMQQ .upgngmm_psm_d.: los tumores renales congénitos (excepcional fuerg del pericdo neonatal. Similar o
un leiomioma o leiomiosarcoma de bajo grado de malignidad. Extirpacién quirbrgico.

D NERVI

e Entre 1-10 afios predominan los mfrotemonoles (osfrocnomo pllocihco wwml y meduloblostomo)

« ASTROCITOMA CEREBELOSQ: 0 c & - la edod pedi@trica. De crecimiento lento, no invasor. Quistico y con

calcificaciones. Clinica: Hipertension nMrocroneol s(ndrome cerebeloso 'I_'r_gjgmmmg quirdrgico. Buen prondstico.

e  MEDULOBLASTOMA: Segundo tumor més frecuente de fosa posterior en la edad pedidtrica. Localizado en vermis cerebeloso. Muy malig-
no, meiastatizo a través del lcr. Clinica: Hipertensién intracraneal, ataxia y parélisis de pares craneales. Tratomiento: Cirugla + radiotera-
pia de todo el neuroeje (excepto < 3 afios) + quimioterapio.

* CRANEOFARINGIOMA: Deriva de restos embrionarios de la bolsa de Rathke. Localizacién suproselar (15% intraselares). Quistico. En
NINOS: hipertensién intracraneal, hemianopsia bilemporal, retraso del crecimiento y del desarrollo sexual, diabetes insipide, aumento de
peso. Rx: colcificaciones en forma de paréntesis, aumento de tamafio de lo silla turca. Tratomiento: cirugio + radioterapia.

- TUMORES (ON]

B QQNQRQMIQMA Tumorbemgno gmﬁgm Irhco,hpmode sumos |6venes (< 20 uﬁos)
* OSTEOCONDROMA: Tymor éseo benigno més frecuente en general. Diognéstico entre 5-10 ofios en forma de masa 6sea no dolorosa
localizada en metéfisis de huesos largos.

6. RETINOBLASTOMA
Tumor introoculor més frecuente en el nifio (rabdomiosarcoma tumor orbitario més frecuente).

Edod medig gl diagnéstico 18 meses.
Esporédico en un 20%.

Clinica: Leucocona ("ojo de gato eamaurdtico”), estrabisme.
Tratamiento depende del tomafio, extension... (enucleacién, radioterapia, fotocoagulacién, poliquimioterapia).

. HISTIOCITOSI El
« ENFERMEDAD DE LETTERER-SIWE: Afecta sobre fodo g nifios menores de 2 afios. Cyrsa con fiebre, anemio, frombocitopenia, hepatoes-

plenomegalia, adenopatios y dermatitis similor a lo dermatitis seborreica, localizada sobre todo en cuero cabelludo, flexuros y porcién
media de fronco. Mal pronéstico.

g
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GLOMERULONEFRITIS AGUDA POSTESTREPTOCOCICA
- Sindrome nefritico agudo més frecuente en la infoncia. Mds frecuente entre 2-12 afios.
- Anatomia patolégica: Proliferacién endocapilar difusa. “Humps”. Depésitos granulares de IgG y C3 en inmunofluorescencia.

- Cliniga: Infeccién por Estreptococo B-hemolitico del grupo A en faringe, o menos frecuentemente cutGnea. Periodo de latencia (6-10
dias infeccién faringea, 2 semanas infeccidén cuténea). Més frecuentemente asintomético; sindrome nefritico (hematuria macroscédpi-
ca, edemas, hipertensién arterial, proteinuria no selectiva, oliguria transitoria).

- Hipocomplementemia (C3 y CH50) transitoria. Elevacién de ASLO.

- Tratamiento sintomatico. No indicados esteroides ni citostélicos.

1. Infeccién del tracto urinario (ITU
A. EPIDEMIOLOGIA

Durante el periodo neonatal y el primer afio de vida predo-
mina en varones (MIR). A partir de los tres afios, predomina
en el sexo femenino. (relacién 10/1)

Transmisién por via ascendente, incluso en periodo neonatal.
Hay un 20% de hemocultivos positivos en nifios con ITU, pero
es consecuencia de la pielonefritis secundaria que se produ-
ce, y no la causa.

B. ETIOLOGIA
e E. Coli como germen més frecuente (2 MIR), Proteus, Klebsie-

lla...

e Adenovirus como agente causal de la cistitis hemorrégica.

C. CLINICA

a. RECIEN NACIDO: Detencién de lo curva ponderal, vémitos,
diarrea, rechazo del alimento, idericia, hipo o hipertermia.

b. LACTANTE: Clinica inespecifica extrarrenal: hipertermia (MIR),
irritabilided, llanto miccional, desnutricién, inapetencia (MIR),
vémitos (MIR) y diarrea, palidez, piel grisécea, orina turbia y
maloliente, ocasionalmente hematuria macroscépica.

¢. PARVU

LO Y ESCOLAR: Manifestaciones urinarias: Disurig,

polaguiuria, tenesmo, enuresis, incontinencia, poliuria, polidip-

S

ia, hipertensién arterial, orina turbia o hematurica, dolor sub-

costal, suprapibico, puiiopercusién positiva,
D. DIAGNOSTICO
a. EXAMEN DEL SEDIMENTO URINARIO:

e Leucocituria, hematuria, nitritos -+ (diagnéstico de sospe-
cha) (MIR).

b. URINOCULTIVO:

e Recuento de colonios tras siembra y cultivo en agar durante
48 horas > 100.000/ml (2 MIR); cualquier nimero de co-
lonias si la orina se recoge por puncién suprapubica (2
MIR}.

* La existencia en el urinocultivo de 2 o més bacterias debe
llevar @ sospecher una contaminacién y repetir el examen.

© Curso Intensivo MIR Asturias
Recogido de lo orino mediante puncién supropGbica

Diagnéstico de certeza de la [TU medionte el cultivo cuantitativo de orina

c. DIAGNOSTICO POR IMAGEN:
Puesto que actualmente se acepta que el reflujo vésicoureteral
no suele ser tributario de tratamiento quirGrgico y que la profi-
laxis antibiético no estd indicado cuando es de intesidad leve o
moderada, ha disminuido considerablemente el interés de reali-
zor cistografios sistematicamente en los nifios y nifias con IU.
Por ofra parte, lo gommagrafia renal pocos veces aporte in-
formacién que modifique la actuacién en la préctica clinica. En
consecuencia, en la mayoria de ocasiones no se requieren -y es
preferible evitar- pruebas invasivas o que ocasionan Irradiacién.
» Ecografia renal, método de "diagnéstico por imagen* més
utilizado (MIR). Se recomienda como el estudio de imagen
inicial durante el primer episodio de ITU.
* Cistografia miccional: método de elecciéon para la identifi-
cacién del reflujo vésico-ureteral.
« Gammagrafia renal con DMSA marcado con Tc™: valora
morfologia renal, identificando lesién renal aguda y créni-
ca {cicatrices rencles) (MIR). El estudio con DMSA tardio, di-
rigido a la deteccién de cicatrices, no debe realizarse antes
de 5-6 meses y preferiblemente a partir de los 9-12 meses
del episodio inicial de infeccién.
o Exploracién isotépica con DTPA (+/- furosemida): valora

morfologia y funcién renales.
¢ Urografia infravenosa.
E. TRATAMIENTO

» Buena hidrotocién, higiene esiricla de genitales exerncs,
recto y periné, evitar el estrefiimiento.

¢ Valorar tratamiento_hospitalario si: lactante < 3 meses, sos-
pecha de malformacién urolégica, afectacién del estado ge-
neral (aspeclo toxico, deshidratacién...), tolerancio digestiva
no garantizada, situacién sociofamiliar con inseguridad de!
cumplimiento de la antibioterapia oral.

a. PIELONEFRITIS AGUDA: (MIR)

» Tratamiento hospitalario: Ampicilina + Gentamicina, omi-
noglucésido sélo o cefalosporina de 39 generacién i.v. du-
ronte 3-5 dias o al menos 72 horas tros la desaparicién de
la fiebre, seguido de tratamiento v.o., segin resultado de
antibiograma, hasta completar 10-14 dias.

« Trotamiento orol: Cefixime o Amoxicilina-clavulénico du-
rante 10 dios con seguimiento estrecho del paciente.

g
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Xll. NEFROLOGIA

b. ITU DE VIAS BAJAS: Tratomiento onfibistico (trimetoprim-
sulfametoxazol, cefalosporina) v.o. durante 3-5 dlas.
c. BACTERIURIA ASINTOMATICA EN LA NINA:

* Suele evolucionar hacia la curacién esponténea.

e Si no hay uropatia, la abstencién terapéutica es lo reco-
mendado.

d. TRATAMIENTO PROFILACTICO:

e Con los datos actuales no porece justificada la profilaxis
prolongada de la ITU no complicado, incluso en casos de
reflujo vésico-ureteral de bajo grado o de lesién renal ogu-
da sin reflujo. Puede mantenerse la recomendocién de pro-
filoxis en nifios menores de 2 afios con ITU febril hasta fi-
nalizar los estudios de imagen (cistografia), en nifios con
reflujo de gredo IV-V, y en pacientes con infecciones de re-
peticién (MIR).

e Trimeto-Sulfa, nitrofurantolina, cefadroxilo en dosis dnica
nocturna.

MIR 99 (6370): Lactante de 10 meses que comienza hace 3 dios

con fiebre de hosto 38.72C, vémitos y rechazo de los tomas. No

presenta sintomas catorrales. En la exploracién no se objetiva

ningn foco infeccioso. En el hemograma existe una leucocitosis

con desviacién izquierda y la proteino C reactiva muesira unos

volores 10 veces por encima de lo normal. En el gndlisis de

oring hay nitritos y leucocitos positivos, con 15-20 leucocitos por

campo en sedimento urinario. ¢Qué gctitud de las siguientes hay

que adoptar en este momento?:

1. Diognosticar una infeccién urinaria y administrar antibiéti-
cos orales durante 10 dias.

2. Realizar una puncién lumbar para estudio del liquide cefa-

lorraquideo.

hasta ver sus resultados®.

Tratar con antitérmicos y ver evolucién sin hacer ninguna

prueba més de momento.

Hacer un estudio gasiroduodenal para descartar un reflujo

gastroesofagico.

o

MIR 01 (7167): Una nifa de 2 afos podece un reflujo vesicoure-
teral_grado IV, diagnosticado por cistouretrografia miccional
durante su primer episodio de infeccién urinaria. Usted desea
realizar uno gammagrafic renal poro investigar cicatrizocién
rengl. ¢Cudnto tiempo después de lo infeccién urinaria esperaria
ver signos inicicles de cicalrizacién permanenie?:

1. 2 a3 semanas.

2. 102 meses.

3. 403 meses".

4. 7 a 8 meses.

5. 11 a 12 meses.

Aunque no existe un completo consenso, el protocolo actual de
estudio mediante técnicos de imogen tros una primera infeccién
del tracto urinario de vias alfas, en nifios y nifias menores de 4
afios de edad, incluye la realizacién de unc ecogroffa rencl y
una cistouretrografia miccional. En centros donde se tiene acceso
o estudios isotdpicos se realizard odemés una gammagrafia renal
con DMSA, bien en el episodio agudo o a los 6-12 meses del
episodio agudo para diagnosticar cicotrizacién renal (Cruz).

MIR 02 (7425): En lo infeccién del tracto urinario en el nifio,
dcuél de las suguvenies rospuestos es la ]_NQQBBE;IA?

2. El microorganismo més frecuente implicado es el E. Coli.

3. Se recomiendo realizar una ecografia renal en el primer
episodio de infeccién vrinaria.

4. En caso de pielonefritis los antibiéticos indicados son las
cefalosporinas de tercera generacién, el amoxiclavulénico y
los aminoglucésidos.

5. Lo gommagrafia renal con &cido dimercaptosuccinico mar-
cado con Tc 99 es la mejor exploracién para detectar cicatri-
ces renales.

MIR 12 (9889): Lactante de 13 meses que acude a urgencias por
fiebre de hasta 39° C de 48 horas de evolucién sin ofra sintoma-
tologia asociada. Exploracién por érganos y aparatos sin hallaz-
gos significativos, destacando buen estado general. Usted le iba
a enfregar el alta domiciliaria pero el adjunto de Pediatria que
estd de guardia le pide un sistemético de orina y un urocultivo
por sondaje. En lo orina destaca leucocituria ++, hematuria + y
nitrifos ++ y en el Gram de orina se observan bacilos Grom
negativos. En la analitica de sangre no existe leucocitosis y la
proteina C reactiva es de 50 mg/L. El adjunto le dice ahora que
no es preciso que el nifio ingrese y que le paute un antibiético
oral. Sefale el tratamiento empirico MENOS adecuado en este
caso:

Amoxiciling.*

Amoxicilina-clavulanico.

Cefuroxima axetilo.

Cofrimoxazol.

Cefixima.

2. Glomerulonefritis

2.1. Enfermedad de cambios minimos

A. SINDROME NEFROTICO: Sindrome clinico caracterizado por
la presencia de proteinuria importante e hipoalbuminemia,
acompaiada en grado diverso de edema, hiperlipidemia y lipi-
duria, trombaosis (vena renal), infecciones (peritonitis neumocéci-
ca)... (MIR).

O G N, =
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Sindrome nefrético en infancia

B. ENFERMEDAD DE CAMBIOS MINIMOS:

e Representa > 80% de los sindromes nefréticos primarios en

la infancia (MIR).

* Més frecuente entre 2-6 afos (MIR).

* Fusién de podocitos en microscopio electrénico. Microsco-

pio 4ptico normal (MIR).

e Proteinuria infensa (> 35 g/dia) y altamente selectiva (in-
dice de acdlaramiento IgG/Transferrina < 0°1), funcién re-
nal normal y sin hipertensién arterial (MIR).

Sedimento urinario normal (MIR).

Complemento normal (MIR).

Curso recidivante (MIR).

Buena respuesta al tratamiento con esteroides (MIR).

Biopsia si carocteristicas afipicas (< 6-12 meses/adulto,

macrohematuria, hipocomplementemio, ausencia de res-

pussia a esteroides...) (MIR).

Pronéstico excelente (MIR).

e Puede existir conversién desde cambios minimos a glome-
ruloesclerasis focal y segmentaria o a proliferacion mesan-
gial difusa (MIR).



La enfermedad de cambios minimos responde al tratamiento con
Corticoides

MIR 97 (5303): En la nefropatio de cambios minimes, las afir-
maciones siguientes son ciertas. EXCEPTO una. Sefidlela.
1. Es responsable de al menos el 75% de los sindromes nefréti-
cos en la infancia.
Suvele responder a los esteroides a dosis odecuadas
la gl loesclerosis fi
Puede presentarse como frocaso renal agudo.
Suele cursar sin hematuria.

SN

MIR 98 (5805): En un nifio de 5 afios en anasarca de 20 dios de
evolucién y con una analftica de

a/24 hﬂgs. ;ﬂlmgmg yriggrgg ngrmol, hipoalbuminemia e
hivediog

0.6 mg/dL, ol ngﬂmmm& seré

Hialinosis focal.

Glomerulonefritis aguda postesireptocécica.

Nefropatia membranosa,

Nefropatia de cambios minimos con insuficiencic renal
evolucionada.

bl ot o o

MIR 00 FAMILIA (6598) Un nifio de 6 afios presenia gdm

roteinyria ra al h
hipertensién ni disminucién de la funcién renal. La adlitud mds
adecuada en este caso seria:

1. Confirmar lo existencia de Proteinuria.

2. Precisor la selectividad de la Proteinuria.
3. Realizar biopsia renal.

4. Estudiar a fondo su estado inmunolégico.
5. Administrar esteroides®.

MIR 03 (7685) / 05 (8209): Todo lo que sigue acerca del sin-
gr_gm nefrético en el nifio es cierto, EXCEPTO:
Colesterol sérico elevado.
2. El 85% se debe a lo forma histolégica de enfermedad de
cambios mtmmos
3. rGi i
4. Triglicéridos séricos elevados.
5. Lo hipoalbuminemio es lo causa de la hipoproteinemia.
Sindrome nefrético = Hiperaldosteronismo secundario = 7 reab-
sorcién tubular de sodio (MIR).

ifdn®.

MIR 06 (8372): La presencio de proteinos en lo oring puede ser
un marcodor importante de enfermedad renal. Sefiale la res-

puesta INCORRECTA:
1. La excrecién vrinario de profeinas, superior a 3 g/24 horas
supone en la préctica, que exista afectacién glomerular.
2. wﬁmmmmmmmm
< impli 1 |
minimos*.

3. Lo presencio en lo orina de proteinas de bajo peso molecu-
lar, de forma aislado, sugiere afectacién tubular renal.

4. Lo microalbuminuria es foctor pronéstico de lo nefropatia
diabética.

5. La proteina de Taum-Horsfall se compone de mucroprofeinas
secretadas por las célulos tubulores.

MIR 08 (8988): Paciente de 7 giios de edad que consulta por
aumento de tamafo de la bolsa escrotal derecha, siendo deri-
vado a la consulta de Cirugio para descartar hidrocele o hernia
inguinol. Es visto en la consulte de Cirugia tres semanas més
tarde donde aprecian edema escrotal y de pene, edema palpe-
brol y edema de miembros inferiores siendo remitido o Urgen-
cias. No refiere oliguria. Exploracién: FC: 90 L.p.m. T.A.: 105/65
_m_ﬂg T: 36,5°C. Sat O,: 98%. Buen estado general, color
pélido de piel. demg; pa ul_:rolgg bilaterales. Edema con {ém
hasio raiz mi inf
Auscultacién cordtopulmoncr normal. Abdomen dtstendvdo no
doloroso, con aporente gscitis sin visceromegalias, ni masos
anormales. ORL: normal. Antecedentes personales sin relevan-
cia. Antecedentes fomiliares: Padre con diabetes insulinodepen-
diente. 2Cudl serio su primera sospecha diagnéstica?:
Insuficiencia cardiaca.
Glomerulonefritis proliferativa.
Insuficiencia hepética.
Insuficiencia renal.

ol ol R Ao

MIR 11 {9671): Con respecto al sindrome nefrético idiopatico,

sefiale la respuesta correcia:

1. 5! f:;po histolégico més habitual es la hiperplasic mesangial

ifusa.

2. El sindrome nefrético idiopafico por lesiones minimas (sin-
drome nefrético de cambios minimos) es mas frecuente en
los nifios mayores de 8 afios.

3. lo glomeruloesclerosis segmentaria y focal es la forma
histolégica que mejor responde al tratamiento con corticoi-
des

4. Lo biopsio renal es necesaria en todos los pacientes, para
poder establecer una orientacién pronosiica e instaurar el
fratomiento adecuado.

2.2. Glomerulonefritis aguda
postestreptocécica

A. SINDROME NEFRITICO: Sindrome caracterizado por la apari-
cién brusca de hemoturia (elemento més constante y relevante),
proteinuria y cierto grado de insuficiencia renal, acompofiada de
hipertensién arterial y edema (MIR).
B. GLOMERULONEFRITIS AGUDA POSTESTREPTOCOCICA:
¢ Sindrome nefritico agudo més frecvente en la infancio
{MIR).
Més frecuente entre 2-12 afios (MIR).
2% causa de hematuria macroscépica en nifios (tras enfer-
medad de Berger).
¢ Proliferacién exudotive endocapilar difusa, con infiltrado de
polimorfonucleares y “humps” al microscopio 6ptico. De-
pésitos granulores de IgG y C3 en inmunofluorescencia.
"Humps” subepiteliales al microscopio electrénico (MIR).

"s" subepiteliales
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Xil. NEFROLOGIA

Infeccién por Estreptococo B-hemolitico del grupo A cepa
M nefritégena en faringe, o menos frecuentemente cuténea
(MIR).

e Periodo de latencia (6-10 dios infeccién faringea, 2 sema-
nas infeccion cuténea) (MIR).

Mas frecuentemente asintomdtico.

Sindrome nefritico (hematurio mocroscédpica, edemas, hi-
pertensién arterial, proteinuria no selectiva, oliguric transi-
toria) (MIR).

Hipocomplementemia (C3 y CH50) transitoria (MIR).
Elevacién del ASLO, Anti-DNAsa B (MIR).

Tratamiento sintomético. No indicados esteroides ni citostd-
ticos.

Formas epidémicos (nifios): mejor prondstico. Formas es-
poradicas (adultos): peor prondstico.

plata
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Glomerulonefritis oguda postestreptocdcica

MIR 05 (8114): Indique
nefritico agudo, en el gnélisis de orine:

3

1. Cilindros hialinos.

2. Cilindros leucocitarios.

3. Cilindros h icos®.

4. Cilindros granulosos.

5. Lipiduria.

MIR 05 (8143): 2Qué dos Qnimadndes_m_sunumdns pueden
aparecer una inf to-
coccus pyogenes (estreptococo B -hemolitico del grupo A)?

1. Escorlating y erisipela.

2. Erisipela y fiebre reumdtica.

3 = %

4. Corditis y erisipela.

5. Erisipela y glomerulonefritis aguda.

MIR 08 (9031): Una de los siguientes caracteristicas morfolégi-
cos, NO corresponde a la glomerulonefritis proliferativa _aguda
post-esteptocécica:
Afectacion difusa de penaches glomerulares.
Infiltracién glomerular por neutréfilos.
rohferoc:én de células endoteliales y mesangiales.
D iales de IgA*.
Depésitos subepiteliales de mafenal electrodenso.

S".‘S"N.—'

2.3. Oftras glomerulonefritis

A. GLOMERULONEFRITIS FOCAL Y SEGMENTARIA: Causa més
frecuente de sindrome nefrético resistente a esteroides en el
nifio.

B. ENFERMEDAD DE BERGER: Couso més frecuente de hematu-

ria recurrente de origen glomerular.

C. HIPERCALCIURIA IDIOPATICA: Couso més frecuente de

hematuria no glomerular en el nifto.

D. GLOMERULONEFRITIS MESANGIOCAPILAR: Causa més

frecuente de glomerulonefritis crénica en nifios mayores y adul-

tos jovenes.

E. ENFERMEDAD DE ALPORT:

Nefritis hereditaria més frecuente (MIR).

Habitualmente herencia ligada al X dominante.

Més frecuente y grave en varones.

Microscopio éptico e inmunofiuorescencic inespecificos.

Microscopio electrénico: membrana basal con delamina-

ciones y ogrietada.

s Clinico: hematuria macroscépica recidivante, proteinuria,
insuficiencia renal progresiva + sordera neurosensorial, al-
teraciones oftalmolégicas (lenticono) (MIR), trombocitope-
nia, hiperprolinemia.

o En fose terminal didlisis o trasplante.

MIR 00 (6847): Nifio de 11 ofios con los siguientes antecedentes:
a los 6 ofios y en varios andlisis se detecta hematuria microscopi-
¢g, con niveles IgA normales y nmmocoluuno A lo edad de 9
ofios persistia la_he ri h n
rv lgin episodio recortado de hematuria m i
Un afio mas farde se detecté proteinuria moderada de 1250
mg/24horns En el momento de la consulia persisten los altera-
ciones en el sedimento, pero la proteinyria es de range nefréti-
co, con creatining sérica de 1.3 mg/dl. Existen antecedentes
familiores de nefropatia evolutiva con desarrollo de insuficiencia
renol y de miopia fomiliar por “lenticonus™. ;Cuél seria el dig-

gndstico mis probable?:
: d i

1

2. Glomerulonefritis mesangial (enfermedad de Berger).
3. Enfermedod poliquistica autosémica dominante.

4. Enfermedad de adelgazamiento de la membrana basal.
5. Nefritis intersticial por hipersensibilidad.

3. Enfermedades vasculares

3.1. Sindrome Hemolftico-Urémico

A. EPIDEMIOLOGIA

e Menores de 4 afos.

e Causa mas frecuente de insuficiencia renal ogudc en nifios
pequenos (Nelson).

* Asociacién con la produccién de una foxina (verocitoxina)
por E. Coli serotipo 0157:H7 (MIR).

B. CLINICA

a. FASE PRODROMICA: 1-7 dias. Gastroenteritis mucosanguino-

lenta (2/3) (5 MIR) o infeccién de vias respiratorias altas (1/3).

b. FASE AGUDA: Irritabilidad, palidez, oligo-anuria, hematuria y

proteinuria, hiperfensién arterial (>50%), hemorragia gastroin-

testinal y sintomas neurolégicos (4 MIR).

C. DIAGNOSTICO

Anemia hemolftica microangiopética {esquistocitosis y reticuloci-

tosis con Coombs negativo) + trombocitopenia + insuficiencio

renal agudao (8 MIR).




Hemélisis mo'crsonciopéﬁca

D. TRATAMIENTO

Sintomético.

E. PRONOSTICO

En relacién con la durocién de lo fase olige-andrica y con la
grovedad de las complicaciones neurolégicos.

@ repeMIR

El SHU se carocteriza por la asociacion de anemiac hemolitica
microangiopética + trombocitopenia + insuficiencio renal ogu-
do. (8+)

@ repeMIR

Con mayor frecuencic lo fase prodrémica del SHU consiste en
una gastroenteritis mucosanguinolenta. (5+)

MIR 97 FAMILIA (5095): Un nific de 3 ofios de edod comenzd
astroenteritis, agrovéndose su estado pocos dias des-

pués Lo exploraabn f{swco puso de momﬁasto dﬂhﬁm&g&m
- li

Se le encontraron dotos de wmmm
frombocitopenio e insuficiencia renal aguda. Sefiale que compli-
cacién de las siguientes NO es probable encontrar en este en-
fermo:

1. Incremento de la anemia.

2. Acidosis con hipopotasemic”®.

3. Insuficiencio cardiaca congestiva.

4. Hipertension.

5. Uremia.

La insuficiencia renal oguda se acompaiia de hiperpotasemia.

MIR 99 (6336): Nifio de 5 ofios con gostroenteritis de tres dias
de_evolucién. En Urgencios se aprecio gnemio infensa con

hematies fragmentados, hipertensién severa y elevocién de lo
creatining sérica, 8Qué diognéstico, de los siguientes, es el més
probable?:

1. Deplecién hidrosalina.

2. Fracaso rencl agudo por necrosis tubular,

3. Sindrome urémico hemolitico®.

4. Glomerulonefritis extracapilar.

5. Glomerulonefritis postinfecciosa.

MIR 01 (7162) Un nifio de 4 _qm_s presenio msamm_mg_l
M&mﬁmﬂ El digmés.fm pfoboble es:

1. Glomerulonefritis aguda.

2. Frocaso renal ogudo isquémico.

3. Trombosis de los venas renales.

4. Sindrome hemolifico-urémico®.

5. Insuficiencia renal hemoglobindrica.

MIR 02 (7422): Nina de 3 arios que presenta afectacién brusca
del estado general dentro del contexte de un cuedro febril con
diarrea mucosanguinolenta. A la exploracién aparece pélida y
somnolienta, lo auscultacién cardiopulmonar es normal, el ab-
domendolo:osoyelmsfodelexomenﬁsmsélorevelclopre-
sencia de my_w_mt@mmdm_gi.& Lo oring es hema-

. El hemogroma muestra

Hb 7g/dl, 17.000 leucocnos con neufroﬁlm, 37.000 plaguetas
con_normalided de los pruebos de coogulocién. £Cuél es el

diagnéstico mas probable?:

1. Sepsis por Salmonella.

2. Porpura de Schélen-Henoch.

3. Glomerulonefrifis cguda post-infecciosa.
4. Sindrome hemolitico-urémico*.

5. Coogulacién intravascular diseminado.

3.2. Trombosis de la vena renal

A. EPIDEMIOLOGIA

. _Mn_mg_%_y_m Asfixio perinatal, deshidratacién,
shock, sepsis e hijo de madre diabética (MIR).

¢ Tras loctancia: sindrome nefrético (glomerulonefritis mem-
branosa, més frecuente en adulios), cardiopatia cianégena,
estados de hipercoagulabilidad hereditarios y ogentes de
contraste angiograficos.

B. CLINICA

¢ Loctantes: cuadro subito de hematuric macroscépica + masa
uni o bilateral en fosas lumbares (MIR).

¢ Tros loctancia: Hematuria macro o microscdpica, proteinuria
+ dolor en fosa lumbar (3 MIR).

Més frecuente ofectacién unilateral; afectacién bilateral — insufi-

ciencic renal aguda.,

Dolor lumbar

Trombosis de lo vena renal

C. DIAGNOSTICO

» Ecograofia: aumento del tamafio renal.

» Renogramo isotépico: cusencia de funcién en el rifién ofec-
tado.,

* ECO Doppler: confirma el diagnéstico.

¢ Evitar medios con contraste para disminuir el riesgo de ma-
yor lesién vascular.

D. TRATAMIENTO

« Anticoagulantes o trombelificos (estreptocinasa).

s Nefrectomia en nifios con hipertensién arterial grave refrac-
taria ol fratamiento antihipertensivo.

a
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XIl. NEFROLOGIA

MIR 95 FAMILIA (3982): Un pociente con sindrome nefrético
presenta subitamente dolor lumber, varicocele izquierdo, hema-
turia, incremento significotivo de la profeinuria y répido deterioro
de la funcién renal. Vd debe pensar que dicho paciente proba-
blemente ha desarrollado:
Un sindrome urémico-hemolitico.

na tr sis de la vena renal®.
Una glomerulonefritis rpidomente progresivo.
Una coogulecién intravascular diseminada.
Una obstruccidn de vias urinarias.

bt o B

4. Enuresis
A. CONCEPTO

» Emisién involuntaric y repetida de orina durante el dia o la
noche, a una edad en lo que se espera que haya continen-
cia.

e Puede ser primaria cuando no hubo control previo, o secun-
darie cuando va precedida de un periodo de continencia de
al menos 6 meses.

¢ Lo edod de comienzo de la enuresis primaria son los 5 afios
(MIR).

e Es mds frecuente en varones y son frecuentes los onteceden-
tes familiores.

B Comso Inensive MIR As N

4.1. Enuresis diurna

¢ Més habitual en las nifias, rara vez aparece en > 9 afos.

* Lo causo mds frecuente de enuresis diurna en preescolares
consiste en esperor hasta el Ghimo minuto para ir @ orinar
(oplazamiento de la miccién).

» Descortar incontinencios o olteraciones orgénicas (estrefi-
miento asociodo, diabetes).

4.2. Enuresis nocturna

A. CLASIFICACION
a. PRIMARIA:
e Forma clinica més frecuente.
Monosintomética en el 90% de los casos.
e Tendencia a la desaparicién esponténea, excepto en los
casos con alteraciones emocionales.
b. SECUNDARIA: Relacionada con tensiones emocionales.
B. TRATAMIENTO
Se plantea frotomiento cuando el nifio comienza o sentirse in-
cémodo con los sintomas, lo cual se relociona con su edad y con
la intensidad del cuadro. Antes de los 7 aiios no es previsible un
porcentaje de respuesta ol tratamiento que mejore la taso de
remisiéon espontaneo.
a. MEDIDAS HIGIENICO-DIETETICAS: Restriccion de liquidos 2
horas antes de acostarse, “cena seca”, miccién previa o acostar-
se, ejercicios de control esfinteriano, gratificaciones reforzadoros
[calendario con premios, evitar castigos o crificas).
b. TRATAMIENTO FARMACOLOGICO: Tratamiento de segunda
linea tras lo terapia condudtista.

* Desmopresina oral o infronasal o lo hora de acostarse (alto
fasa de recaidas).
» Oxibutino (anticolinérgico y relajante muscular).
c. OTRAS MEDIDAS: Dispositivos de alarma.

5. Malformaciones renales y de las
vias urinarias

Vaso oberrante

Duplicidod renal
pielo-ureteral Kool
Duplicocién del stencsis ureterol
uréter Lifiasis
Estencsis o reflujo
vésico-ureteral Uréter ondmolo
E P Ureterocele
cuello vesicol
Ohbstruccién
Vélwlas uretro \ \ neurogénica
Estencsis urefra |
Fimosis

@ Cuirsn Tntensivn MIR Achiriae

5.1. Uropatia obstructiva

¢ Lo mayorio de las lesiones obstructivas en la infancia son
congénitos.

¢ Lo obstruccién de la unién pieloureteral es la lesién obstructi-
va més frecuente en la infancia y casi siempre se debe a lo
estenosis congénita de la unién pieloureteral (20% de los co-
sos son bilaterales).

* Vélwlas uretroles posteriores causa mds frecuente de uropa-
tia obstructiva infravesical en el nifio (MIR).

¢ Diognéstico de la uropatio obstructiva medionte ecogrofio
renal (MIR].

» En los casos de menor intensidad o que ofectan o un sélo
nién se debe ser muy prudente o lo horo de establecer
un prondstico, ya que en el Gltimo trimestre de gestacién
existe un cierfo grado de dilatacién de la vio urinario se-
cundario a la poliuria fetal fisiolégica, que puede condu-
cir a errores de interpretacién. En general se recomienda
esperar al nacimiento paro realizar una voloracién defini-
fiva medionte ecografia, urografia iv, cistogrofia miccio-
nal, gommagrafia y renograma isotépicos (MIR).

» En los casos més severos (ej.: vélvulas de uretra poste-
rior), existird afectacién bilateral con funcién renal muy
pobre, riesgo de oligoamnios e hipoplasia pulmonar. Un
comité multidisciplinario (obstetra, neonatélogo y cirujono
pedidtrico) decidiré la necesidad de una intervencién qui-
rirgica intradtero, para descomprimir el tracto urinario y
preservar la funcién renal y pulmonar.

* El hollozgo ecogréfico de quistes intracbdominales y oli-
goamnios es tipico de uropatia obstructiva (MIR).




MIR 00 FAMILIA (6656): La ecoarafio prenatol realizada o una
mujer gestante de 29 semanas, muestra a un feto con una ecto-
sia pieloyreteral izquierda imporiante:

1. Debe de provocarse el parfo urgentemente para el trata-
miento precoz de una malformacién del tracto urinario.

2. Debe reclizarse una puncién percutdnea del riidén fetal
ofectado, para colocar un catéter que fadilite el drenaje vri-
nario nefroamniéfico.

3. Debe de mantenerse la gestacién a término y realizar un
fralamiento quirdrgico sobre el rifién izquierdo, en las pri-
meras 24 horas de vida.

4. Debe de mantenerse lo gestacién o término y realizor al

n na uretrocistogr micciongl, para el diagnésti-
o diferencial de | malig*,

5. El trolamiento prenatal de eleccién, es la antibioterapia
profilactica a lo gestante, pare evitar la infeccién urinario
del sistema pieloureteral izquierdo fetal.

5.2. Reflujo vésico-ureteral

A. EPIDEMIOLOGIA

* Anomalia urolégica més frecuente en la infancia.

B. ETIOPATOGENIA

e Secundario a una insercién anémala del uréter en la pared
vesical.

e Aunque muchos casos de reflujo mejoran con la edad (MIR),
la probabilidad de que este cuadro remita de forma espon-
ténea decae con la edad, siendo muy baja después de los 6
Qanos.

C. CUNICA

Infeccién como manifestacién clinica mas frecuente (MIR).

Posible nefropatic por reflujo (glomeruloesclerosis focal y

segmentaria), con evolucién a la insuficiencia renal crénica

(MIR).

D. DIAGNOSTICO

« Diagnéstico inicial del reflujo por cistografia miccional con
contraste (CUMS) (MIR).

o Otras técnicas: cistografia isotépica directa (pora el segui-
miento evolutivo), ecocistografia y cistografio isotépica indi-
recta,

e Diagnéstico del dofio renal (nefropatia por reflujo o cicatri-
ces) mediante gammagrafia renal con DMSA.

Lave (Grado 1) Moderado {Grado 3) Moderado (Grodo 5)
Refiujo s0lo sn ol uriter i jorodadel  Dikslacién gresera del
uréter y lo pelvis renal uréter, ko pelvis renal
y chlices
Grados de reflujo vésico-ureteral
E. TRATAMIENTO

e Trotamiento médico/quirirgico dependiendo del grado de
reflujo y de lo edad del paciente (MIR).

o El tratamiento quirdrgico suele recomendarse en aquellos
pacientes con un reflujo severo persistente y en aquellos con
ITUs recurrentes a pesar del iratomiento médico.

» Profilaxis antibiética frente a ITU (MIR). Siguiendo las reco-
mendociones mds recientes:

» Nifgs con reflujo arados I-lll uni o bilateral, diagnostica-
dos tras una primera ITU o tros estudio por dilatacién de
via urinaria en época prenatal, no se recomienda inicial-
mente profilaxis. Si en la evolucién tienen ITU recurrente
o aparece dafio renal en DMSA iniciar profilaxis que se
mantendrad un minimo de 1 afo.

¢ Nifos con reflujo grados V-V se iniciaré tratamiento pro-
filéctico durante un periodo minimo de 1 afio.

_L+.n

© Curso Intensivo MIR Asturias

Cistografia donde se demuestra un reflujo grado V (méximo)

MIR 99 FAMILIA (6127): Sefiale cuél de las siguientes afirmacio-
nes referentes al reflujo vesico-ureteral en el nifio NO es correc-

Se encuentra en el 30% de los nifios con infeccién urinaria.
Tiene tendencia a la “curaciébn” esponfdnea,

Tiene gron trascendencic como facfor predisponenfe a la
infeccién renal y pielonefritis crénica.

> N~

s lg_indi
5. En los cosos idiopéticos, considerados en su conjunto, puede
afirmarse su condicién genética.

Sy
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MIR 00 FAMILIA (6592): 2Cudl es la glomerulonefritis que con B. EXTROFIA VESICAL:

or fr la existencia d i icourete- * En lo extrofia vesical clésica, lo vejiga sobresole desde la
ral?: pared abdominal y su mucose queda expuesta.
1. Nefropatia IgA. * Los nifios sufren un epispadias completo con un escroto
2. Glomerulonefritis Membranosa. amplio y fino.
3. Glomerulonefritis Membrano-Proliferativa, * El ano se desploza anteriormente en ombos sexos y a veces
4. Higlinosis segmentaria y focal®. se aprecia prolapso rectal.
5. Enfermedad por lesiones minimas. * Son frecuentes la criptorquidia y las hernias inguinales.

Los secuelas de la extrofio vesical no tratada comprenden

5.3. Otras malformaciones la incontinencia urinaria total y una mayor incidencia de

A HIPOSPADIAS cdncer de vejiga, generalmente adenocarcinoma (MIR).
¢ Malformecién congénita (MIR) consistente en:
¢ Desembocadura onémala del meato uretral en la parte
veniral del pene.
e Prepucio redundante en la cara dorsal del pene y falta
en la cara ventral.
* Incurvamiento ventral del pene en grado variable.

* En ocasiones se asocia @ malformaciones del tracto urina-
rio superior, estenosis del meato uretral, heria inguinol o
criptorquidia (lo mas frecuente) (MIR).

e Puede ser perineal (forma més grove), escrotal, penocescro-
tal, peneano, coronal o glandeano (forma més benigna y
frecuente).

* Tratomiento quirdrgico (6-12 meses o 2 afos segln los cu-
fores).

© Curso Intensivo MIR Asturias
Exirofia vesical

C. ECTOPIA URETERAL:
» El signo désico de lo ectopia ureteral es ia incontinencio en
una nifia (con goteo constante de orina durante el dia y lo
noche), que no tiene otras anomalios en la miccién y que

oparece tras haober llegado o la edod del enirenamiento
esfinteriano (“signo de Swartz”) (MIR).

e

© Curso Intensivo MIR Astusias

6. Tubulopatias
6.1. Acidosis tubular renal (ATR)

ATR 1 (DISTAL) ATR 2 {PROXIMAL)

Patogenia La nefrona distal no secreta H*. El tébulo proximal no reabsorbe bicarbonato, habi-
tualmente por un trastorno generalizado de éste (sd.
de Fanconi) (MIR).

Equilibrio écido-base Acidosis metabélica hiperclorémica hipo o nor- Acidosis metebélica hiperclorémica hipo o normopo-

mopotasémica (4 MIR). tasémica (2 MIR).

Sobrecarga 4cido No acidifica la orina (MIR), pH urinario > 5’5 a  Es capaz de acidificar la orina (MIR).

pesar de sobrecarge dcida.

Amoniuria Bojo amoniuria (onion gap urinario positivo:  Amoniuric normal.

sodio + potasio urinarios > cloro urinarios).

Céleulos renales Se asocia a litiasis (4 MIR),




@ repeMIR

La ATR cursa con ocidosis metabdlica hiperclorémica, hipopota-
sémica. En la forma proximal (fipo 2) la orina se puede acidifi-
car. (4+)

23

repeMIR

La ATR distal (fipo 1) se asocia con litiasis renal. (4+)

MIR 99 FAMILIA (6132): Un nific de 18 meses, con retroso en el
|

y polidipsio, presenta lao siguiente
analitica en sangre: Na 131 mEq/L, K 3.2 mEg/L: CI 115
mEq/L; pH 7,24; CO 28 mEqg/L y en orin:
Na 29 mEq/L; K 38 mEq/L; pH 7. tCudl de los siguientes, es el
diagnéstico mas probable?:

Acidemia orgénica.

Acidosis tubulor distal”.

Sindrome de Fanconi.

Sindrome de Bartter.

Diabetes insipida nefrogénica.

oAl ot e o

MIR 99 (6332): ¢En cudl de las siguientes enfermedades es
EXCEPCIONAL la oparicién de nefrocalcinosis medulor como
complicacién?:

Enfermedod de Bartter.
Intoxicacién por vitamina D.
Hiperparatiroidismo primario.

Acidosis tubular proximal tipo II°.
Acidosis tubular distal (clésica).

Bt o

MIR 02 (7424): Se trata de un nifio de 7 aios con refraso estatu-

ro-ponderal que presenta sognos radiolégicos de raquitismo y

ecogréficos de nefrocalcinosis. Los anélisis demuestran acidosis

metabélica con PH inferior @ 7,32 y Bicarbonato plasmético

inferior a 17 mEg/litro. El PH de lo orina en 3 deferminaciones

es siempre superior a 5,5. Ofras alteraciones metabélicos con-

sisten en hipercalciuria, hipocitruria y discreta disminucién de lo

resorcién del fésforo. No se detecta glucosurio ni gminoaciduria,

Do las siguientes posibilidades, sefale el diognéstico correcto:
Sindrome de Bariter.

2- Acidosis tubylar distal (Tipo 1).*

3. Acidosis tubular proximal (Tipo II).

4. Sindrome completo de Fanconi.

5. Enfermedad de Hornup.

MIR 03 (7686): Un nifio de cuatro afios de eded muesira un
importante retraso de crecimiento, lesiones de raquitismo resis-
tentes al tratamiento con dosis habituales de vitamina D y poliu-
ria. ¢Cudl de las siguientes asociaciones considera que permite

el diognéstico de sindrome de Fanconi?:
1. Glucosuria + hiperaminoaciduria + alcalosis + hiperfosfo-
remlo

2. Glucosuria + hipoglucemia + acidosis metabélica + hipo-
fosforemia.

3. G i iperami iduria + acidosi

4. Glucosurio + hiperaminoaciduria + alcalosis metabélica +
hipofosforemia.

5. Hipoglucemia + hiperaminoaciduria + clcalosis metabdlico

+ hipofosforemia.
6.2. Diabetes insipida nefrogénica

metabdélica +

A. GENETICA

Ligada al X.

B. PATOGENIA

e Ausencia de respuesta o la ADH por alteracién en los recep-
fores V2.

e Excretan grandes volUmenes de orina hipoténica con ADH y
osmolaridad plasméticas elevadas (2 MIR).

C. CLINICA

Deshidratacién hipernairémica (2 MIR). Fiebre.

D. TRATAMIENTO

Rohidratacién, clorotiazida.

7. preguntas MIR

7.1. Equilibrio é4cido-base

Valores normales de pH: 7.35-7.45; Na: 135-145 mEq/L; Bi-
carbonato: 23-27 mEqg/L; pCO2 arterial: 35-45 mmHg (MIR).

MIR 05 (8207): Un nifio de 7 meses deshidratado, con vémitos,
diarrea y fiebre nos llega la siguiente analitica: Hb 11.6 gr¥%;
Hto: 39%; Leucocitos: 14.900 mm® (Neutréfilos: 63%; Linfocitos:
30%; Monocitos; 7%); Plaquetas: 322.000 mm?; Osmolaridad:
295 mOs/L; Na: 137 mEg/L; K: 5.6 mEq/L; Ca iénico: 1,2
mmol/L; pH: 7.20; pCO,: 25 mmHg; CO.H: 11 mEq/L; EB.; -
19mEq/L; Lactato: 5.3 mmol/L, Creatinina: 4.2mgr%. 2Cudl es
lo m!gggé_n_mg_q_hé_o;g de esta deshidratacién?:

Deshidratacién isotbnica con acidosis mixa.

Deshidratacién hipoténica con acidosis metabélica.
Deshidrotacién isoténica con acidosis metabdlica®.
Deshidratacién hiperiénica con acidosis metabélica.
Deshidratacién isoténica con acidosis respiratoria.

hwN =

MIR 09 (9226): Un nifio viene a la urgencia en un estado estu-
porosc y con laquipnea. Presenta un pH de 7.28, presién arte-
rial de oxigeno de 105 mmHg (14 kPa) y presién arterial de
anhidrido carbénico de 28 mmHg (3,4 kPa) con bicarbonato de
17 mmol/l y exceso de bases de -12 mmol/l en plesma. Desde
el punto de vista dcido-base, presenta:

Acidosis respiratoria no compensada totalmente.

Acidosis respiratoria totalmente compensado.

Acidosis metabélica totalmente compensada.

Oy )N

Alcalosis respiratoria compensada.

MIR 10 (9450): Nina de 10 afios que viene a revision de salud.
La exploracién fisica es normal con un peso y una talla en el
percentil 50 y TA 109/65. Un andlisis de orina de rutina muestra
una densidad especifica de 1035 pH 6 songre 2+ sin proteinas.
El sedimento urinario muestra de 5-10 hematies por campo.
£Cual serfa la conducta més apropiada a seguir?:

Determinar creatinina y nitrégeno en sangre.

Derivar a la nifa para la realizacién de una citoscopia.
Determinar anticuerpos antinucleares y complemento.
Volver o repetir el sedimento de orina en 15 dias.*

Realizar una tomografio axial computanzada abdominal.

HIrLON-
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XlI. NerrOLOGIA

; lNFECCIOND_EL_BAMR_NM_
i en varones. A partir del afio, predomina en el sexo femenino.

1

. _ le el pe @ (

° hmmm ascendenfe, excepio enel penodo neonotol en el que la via de conlogio es preferentemente hematégena.
-

>

.

.

Germen mds frecuente: E. col
Clinica tanto més mespeclﬁco cuamo més pequefio sea el ruﬁo Slmomoiologlo fipica urinaria o partir de la edad preescolar.
Leucocituria, hematuria, nitritos + en el sedimento urinario
Diagnéstico de certeza mediante el cultivo cuantitative de orina (> 100.000 colonias/mL; cualquier nimero de colonias si la orina
se recoge por puncién suprapuibica).

* Importonte descartar malformaciones anatémicas de vios excretoras mediante ecografia, cistografia y exploraciones isotépicas
(gommoagrafia renal con DMSA marcado con Tc™ detecta precozmente cicatrices renales).

¢ Tratamiento profiléctico en nifios menores de 2 afios con ITU febril hasta finalizar los estudios de imagen (cistografia), en nifios
con refiujo de grado V-V, y en pocientes con infecciones de repeticién.

2. ENFERMEDAD DE CAMBIOS MINIMOS

»  SINDROME NEFROTICO: Profeinuric e hipoalbuminemia acompoiiado en grodo diverso de edema, hiperlipidemia y lipiduria,
trombosis (vena renal), infecciones (peritonitis neumocécical... Aumento de la reabsorcion tubular de sodio por hiperaldosteronis-
mo secundono

Mﬁ:_ﬁmsnnm 2-6 afos.

Fusién de podocitos en microscopio electrénico. Mi

Clinica: Proteinuria intensa (> 3’5 g/dia) y altomente selectiva (indice de ccloromnento IgG/transferrina < 0'1) con funcién renal
normal y sin hipertensién. Complemento normal. Sedimento urinario normal.

» Biopsia si caracteristicas atipicas (< 6-12 meses/adulto, macrohematuria, hipocomplementemia, ausencia de respuesta a esteroi-
des...).

Curso recidivante.
Buena respuesta al tralamiento con esteroides.
Pronéstico excelente.

L MERUL NEFRITIS AGUDA POSTESTREPT ICA

212 ohos
Angtomig patolégica: Proliferacién endocapilor difusa. “Humps™. Depésitos granulares de IgG y C3 en inmunofluorescencia.

o  Clinica: Infeccién por Estreptococo f-hemolitico del grupo A en faringe, © menos frecuentemente cuténea. Periodo de latencia (6-
10 dios infeccién faringea, 2 semanos infeccién cutédnea). Més frecuentemente asintomético; sindrome nefrifico (hematuria ma-
croscHpica, edemas, hipertensién arterial, proteinuria no selective, oliguria fransitoria).

Hipocomplementemia (C3 y CH50) transitoria. Elevacién de ASLO.
Tratamiento sintomdtico. No indicodos esteroides ni citostéticos.

4. OTRAS GLOMERULONEFRITIS

*  Glomerulonefritis focal y segmentaria: couse

e Enfermedad de Berger: cous

e Hipercalciurio idiopética: ¢ ! i

o Glomerulonefritis mesongnooopnlar causa més frecuente de glonmulonefrms crémco en nifios mayores y adultos jévenes.

e Enfermedod de Alport: mfg_n;__hgmdngnm_m Més frecuente y grave en varones. Clinica: hematuria macroscépica
recidivante, profeinurio, insuficiencia renal progresive + sordera neurosensorial, alteraciones oftalmolégicas (lenticono).

5. ENFERMEDADES VASCULARES

¢ SINDROME HEMOLITICO-UREMICO: Causa mas frecuente de insuficiencia renal oguda en nifios pequedos. Asociado con lo

produccién de verotoxina por E. coli 0157:H7. Clinica: Prédromos de gastroenteritis mucosanguinolenta seguido de un cuadro de

irritabilidad, palidez, oligoanuria, hematuria y proteinuria, hipertensién arterial, hemorragia gastrointestinal y sintomas neurolégi-

cos. Diagnéstico: Anemia hemolitica microangiopdtica (esquistocitosis, Coombs negative) + trombaecitopenia + insuficiencio renal
aguda. Tratamiento sinfomatico.

« TROMBOSIS DE VENA RENAL: Faclores predisponentes: Asfixia perinatal, deshidratacién, shock, sepsis e hijo de madre diabética,

Sospecha diognéstica ante la apericién brusca de una masa renal palpable en loctante gravemente deshidratado + hematurio

macro/microscépica. Diognéstico por ECO Doppler. Tratamiento anticoogulontes o tfromboliticos. Nefrectomia en nifios con hiper-
tensién arterial grave.

6. MALFORMACIONES DEL RINON Y DE LAS VIAS URINARIAS
La obstruccién oongémfo de lo umén p'eloureferol esla mmmmmm

L
L J "e
. b ; - ecogroﬂo renal: en Ios casos leves o que afeclun a un sélo rifidn se recomienda
esperar al nocum.ento pora mohzor una vobrocaén deﬁnmvo medoome estudios de imagen.

R Muchos oasos me|oron con la edod(wos de bajo grado). lnfeccnén como manifestacién clinica
m_mm Nefropo’(o por reflujo (glomeruloesclerosis focal y segmentaria) con evolucién a la insuficiencia renal crénica.

Diagnéstico por cistografioc miccional con contraste. Profilaxis antibiética frente a ITU. Tratamiento médico/quirirgico segin el
nradn da raflisia v la adad dal naciante

EDIATRIA




7. TUBULOPATIAS
I

ACIDOSIS TUBULAR RENAL TIPO 1 (DISTAL): Lo nefrona distal no secreta H*. Acidosis metabélica hiperclorémica hipo o normo-

potasémico. No acidifica la orina, pH urinario > 5’5 a pesar de sobrecargo Gcida. Baja amoniuria. Se asocia a litiasis.

e ACIDOSIS TUBULAR RENAL TIPO 2 (PROXIMAL): El tibulo proximal no reabsorbe bicarbonato, habitualmente por un trastorno
generalizado de éste (sd. de Fanconi). Acidosis metabélica hiperclorémica hipo o normopotasémica. Amoniuria normal. Es copaz
de acidificar la orina.

o SINDROME DE FANCONI: Retraso del crecimiento, raquitismo vitamino D resistente, poliuria... Acidosis metabélica + hipofosfo-
remia + glucosuria + aminoaciduria.

o DIABETES INSIPIDA NEFROGENICA: Ligada al X. Grandes voldmenes de orina hipoténica con ADH y osmolaridad plasméticas

elevadas. Deshidratacién hiperténica, hipernatremia. Fiebre. Tratamiento: clorotiozida.

8. EQUILIBRIO ACIDO-BASE
« Valores normales: No 135-145 mEq/L; pH 7°35-7" 45; Bicarbonato 23-27 mEq/L; pCO, orterial 35-45 mmHg.

:
&




1.1. Valores hematolégicos bésicos
Hemoglobina (g/dl)  Hematocrito (%)

Recién nacido 14-.20 45-65
3 meses 9,5-14,5 31-41
6 meses—6 anos 10,5-14 33-42
7-12 aios 11-16 34-40

Crisis retriculocitaria al fercer mes de vida en el RN a término, al
59.6% mes en el prematuro.

1.2. Anemia ferropénica

A. EPIDEMIOLOGIA
¢ Anemia mas frecuente en la infancia.

e Causa mds frecuente de anemia nutricional en la infancia .1+.b
(MIR). © Curso Imenaivo MIR Asturias
¢ Dos picos de méxima incidencia: entre los 6 meses y los 2 Asfenia
ahos, y entre los 12 y 15 aios.
B. ETIOLOGIA
a. DISMINUCION DE LOS APORTES DE HIERRO: Quelitis angulor

¢ Reservos prenctoles escasas: prematuridad, gemelaridad,
carencias maternas durante el embarazo.
« Aporte insuficiente de hierro.
« Déficit de absorcién: aclorhidrio, diarrea crénico, cirugia
digesfivo.
e Atransferrinemia congénito.
b. AUMENTO DE REQUERIMIENTOS:
e Crecimiento (lactancia y pubertad).
» Infecciones (MIR).
e Enfermedades crénicas.
¢. PERDIDAS EXCESIVAS: Hemorragias agudas o crénicas (MIR).
C. CLINICA
Palidez, astenia, toquicardia, anorexia y detencién de la curva
ponderal, soplo cardiaco, pica, alteracién de tejidos epiteliales _q‘
(estomatitis, ufias quebradizas, pelo seco...), sintomatologio
neurolégica (irritabilidad, disminucién del rendimiento escolar),
predisposicién a las infecciones (respiratorias).

D. DIAGNOSTICO
La tincién del hiemro en lo médula ésea es lo pruebo més real para demostrar la carencia orgénica de hierro (2 MIR).

FERROPENIA LATENTE ERITROPOYESIS FERROPENICA ANEMIA FERROPENICA
Sintomas (-} (MIR) Funcionales St
Hemograma Normal Normal Anemia microcffica
e hipocrémica

Ferritina 4 (6 MIR) 4 H
Sideremia Normal (2 MIR) W

C.A.T. Normal A AN

C.T.5. transferrina Normal T ™

PEL Normal 1 ?

C.5.T. = Coeficiente de saturacién de la transferrina. C.T.S. tronsferrina = Copacidad total de saturacién
de la transferrina. P.E.L. = Protoporfirina eritrocitaria libre.

00 @ V = o Posible trombocitosis reactiva (MIR).
e Médula ésea: Hiperplasia eritroide con ausencia de hierro
tefiible en las células reficulares.
E. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
a. BETA-TALASEMIA MINOR:
» Historia familiar.
* Anemia microcitica con sideremia, ferritina y protoporfirina
eritrocitaria normales (MIR).
* Aumento de los niveles de HbA2 y HbF (MIR).
b. ENFERMEDADES CRONICAS:
s Generolmente normocitica-normocrémica, puede ser lige-
ramente microcitica.
* Ferritina normal o elevada (MIR) (ferritina reactante de fase
agudoa).

" Anemia microcltica hipocréanca

:




X, HEMATOLOGIA

:

c. ANEMIA SIDEROBLASTICA: Sideremia y ferrifina aumentadas

(MIR).
d. SATURNISMO:
* Anemia microcitica e hipocrémica con punteado baséfilo
en los hematies (MIR).
* Aumento de plomo y de protoporfirinas eritrocitarias libres
en sangre y de ALA y coproporfirinas en orina (MIR).

© Cuno Intensivo MIR Asries 2003
Punteado basofilo en saturnismo

F. TRATAMIENTO

a. PROFILAXIS: Dieta rica en hierro (alimentos proteicos de ori-

gen animel), con suplementos durante el embarazo y la lactan-

cia.

b. FERROTERAPIA:

e Sales ferrosas por vic oral (sulfato o gluconato ferroso)
(MIR), calculando la dosis en forma de hierro elemental (5
mg/kg/dia, hosta 6-8 semanas tras la normalizacién de lo
hemoglobina) (MIR). Se absorbe mejor si se administra en
ayunas (2 MIR).

Los écidos favorecen lo obsorcién del Fe?*

* Lo respuesto al tratamiento se valora mediante la respuesto
reticulocitario (pico a los 5-10 dias) y el aumento de lo cifro

de hemoglobina.

e Lo administracién parenteral de hierro dextrano se indica en
los trastornos crénicos de lo absorcién o cuando es necesa-
rio osegurar el cumplimiento del fratomiento por cousas so-
ciales.

B2  repeMR

La ferritina es el parémetro analitico més especifico para el
diagnéstico de la anemia ferropénica. (6+)

MIR 95 (4296): Un nifio nacido con 31 semanas de gestacién
fiene chora 6 meses de edod y se encuentra normal, sin pro-
blemas y ganando peso muy bien. En un anélisis rutinario apa-
rece una hemoglobina de 12 gr/dl y 3.200.000 hematies/mm3.
Al estudiar su anemia, 2cudl de las siguientes anomalias consi-

r Ul definitori
enfermedad?.
1. Nimero de plaquetas disminvido.
2. Isoaglutininas anti-A o anti-B,
3. Volumen corpusculor claromente elevado.
4. Cifros de eritropoyetina descendidas, para su edod.
5 Ni a was frica®.
A portir de Jos 3 meses de edad, y durante el primer ofio de vida, es
frecuente que los nifios que hon sido premoiuros presenfen uno anemia
ferropénica, ya que poseen unas reservas escasas de hierro.

MIR 01 (7096): Ante un enfermo con anemia ferropénice que va
a iniciar tratamiento con sulfato ferroso. ¢Qué recomendacién
Ma

Procurar fomarlo en ayunas.

Asociar Vitamina C.

Asocior algin antiéeido.*

La dosis de Fe elemental seré 150-200 mg/dia.

Manfener el trotamiento > = é meses.

MIR 02 (7351): En relacién con el diognéstico de los anemios
mm,c_qs, 2cudl da Ios oﬁrmocuones snguuentes es _&SA?
I -

@n'&: la ferriﬁno esté dlsmmgldg

En lo Btalasemia el nimero de hematies suele estor normal
o elevado.

La microcitosis es menos acentuada en la anemia de trastor-
nos cronicos.

En la anemio siderobléstica hay un aumento de los depésitos
de hierro en el organismo.

En la anemia ferropénica siempre hay que buscar la cousa
del déficit de hierro.

MIR 03 (7688): La gnemia ferropénica del nifio se caracteriza

por los siguientes hechos EXCEPTO uno:

1. Es lo causa més frecuente de anemia nutricional de la infan-
cia.

La lactoncig materna prolongada evita su aparicién®.

Su desarrollo esté favorecido por los infecciones repetidos.

El diagndstico se basa en lo determinacién de la ferriting
sérica.

La fase de ferropenia latente carece de sinforas clinicos.

MIR 03 (7746): En relacién con el metabolismo del hierro, sefo-
le la ofirmacién correcta:

DA wN

-

A S

O AwN

1. La absorcién de hierro tiene lugar en el ileon.

2. La osimilacién de hierro mejora con una dieta vegetariana.

3. Le mayor pane del hverro sénco se locolnm en lo ferritina.

7l hon de hie achicq . a en

5. En condici;nes normales la absorcién del hierro contenido
en lo dieta es del 20%.

MIR 06 {8527): En relacién con el hierro, sefole lo respuesta

FALSA:

1.

Armlsm:mﬂ

2. Lo demonda de hierro es mayor cuando la eritropoyesis estd

estimulada.

3. Lo liberacién de hierro en los depésitos disminuye en lo
inflomacién.

4. Lo absorcién intestinal del hierro contenido en el hemo de la
carne roja es proporcionalmente mayor que la del hierro
contenido en los vegetales.

5. La absorcién intestinal de hierro de un hombre sano debe

ser, por lo menos, | mg de hierro elemental ol dia.

MIR 06 (8386): Ante la sospecha clinica de déficit de hierro:

¢Qué datos analiticos, ademés del hemogramg, debe valorar

m.aMJmnéMdzmM?
Slderemlo, Ac. Féhoo y V‘nommo B 12,

2. ider 1 r | n
sérica”.

3. Le ferritine sola es suficiente.

4. Si lo sideremia estd cloramente bajo; no hacen falta otros
datos.

5. El hemogroma contiene datos suficientes: Concentracién de
hemoglobina, némero de hematies por mm? valor hemato-
crito, VCM, CHCM, HCM y RDW.

rrina y ferritin



1.3. Anemias aplésicas

La anemia aplésica de Fanconi es el fipo més frecuente de anemia oplésica consfitucional.

ANEMIA APLASICA DE FANCONI

ERITROBLASTOPENIA CONGENITA
DE BLACKFAN-DIAMOND

Herencia Autosémica recesiva (MIR)
Edad comienzo 6-8 afios Principio de la lactancia
Mo"| w' m&“ Pancitopenia (MIR], T HbF Acnerid ngn:::::c:L: reticulocitos,
Hipo-aplasia de pulgar y radio (2 MIR), cardiopatia congé-
Malformaciones nita (MIR), malformaciones urogenitales (MIR), manchas  25%: anomalios del pulgar, fenotipo Turner (cuello
asociadas café con leche, hipocrecimiento (MIR), retraso mental, fragi- corto, falla baja), carictipo normal
lidad cromosémica (MIR}, hipofuncién endocrina mdltiple
DISQUERATOSIS CONGENITA CON PANCITOPENIA (le- -
wﬂ_ I siones cutdneas, ausencia de malformaciones esqueléticas, ERITROBLA'?;?:N;: :_::CN S WOR‘:‘A [I)Eli NINO (en
renales o de ofro tipo) e bt
- Desfavorable ’ -
Pronéstico (posible transformacién leucémica) (MIR) Favorable (en corficosensibles)
Tratamiento Transplante alogénico de médula ésea. Corticoides (MIR)
S Andrégenos + corticoides Trasplante de médula ésea (si corlicorresistencia)
Fragilidad Aplasia pulgar

cromosémica

Malformacione
urogenitales

Manchas de caofé
con leche :

© Curso Imensivo MIR Asturias2003

Aplasia de radio

Cardiopatia congénita

Anemia de Fonconi

2. POrpuras

2.1. PGrpura de Schénlein-Henoch

A. SINONIMOS

Pérpura ancfilactoide (MIR), purpura reumética, porpura abdo-

minal,

B. EPIDEMIOLOGIA

¢ 4-15 onos.

¢ Ligero predominio en varones.

e Vasculitis més frecuente en la edad pediétrica (vasculitis
leucocitoclastica) (3 MIR).

o Causo més frecuente de pirpura no frombocitopénica en
nifos.

C. ETIOPATOGENIA

* |nmune: presenciac de inmunocomplejos circulantes IgA y
depésito de IgA en el glomérulo de los pacientes con afecta-
cién renal grave.

» Entre los posibles cousas desencadenantes se incluyen: aler-
gia climentoria, téxica, medicomentosa o de fipo infeccioso
(estreplococia, hiperergia tuberculinica, Mycoplasma); sin
embargo, la mayor parte de los casos son de etiologia des-
conocida, I

D. CLINICA
a. PURPURA CUTANEA (100%):

¢ Primera manifestacién clinica.

o Biloteral y simétrica, en zonas declives.

e Maculo-papulosa (aspecto urticariforme) (6 MIR).

e Cursa en brofes (o0 mayor nimero, peor prondstico).

b. MANIFESTACIONES ARTICULARES (70%):

e Arralgia errética en brotes (6 MIR).

s Afecta grondes orticulaciones,

c. MANIFESTACIONES ABDOMINALES (60%):

¢ Dolor abdominal célico (manifestacién abdominal més fre-
cuente) (6 MIR).

o Vémitos, invaginacién intestinal, enteropatia pierde protei-
nas (infrecuente).

d. MANIFESTACIONES RENALES (33%):

» Condicionan el pronéstico.

* Sino oparecen en los 3 primeros meses, es poco probable
que lo hagaon.

e Proteinuria y hematurio transitoria (lo mas frecuente) (4
MIR), sindrome nefritico (MIR), sindrome nefrético (MIR), in-
suficiencia renal progresiva (< 10% insuficiencia renal cré-
nica).

* Lesién glomerular idéntica a la enfermedad de Berger: de-
nAcita macanainl da laA (2 MIR)

:



Xl HEMATOLOGIA

e. OTRAS MANIFESTACIONES: Edema escrotal y torsién tesficu-
lar, hepatoesplenomegalia, convulsiones y coma, nédulos de
aspecto reumatoideo, afectacién cardioca v ocular, mononeuro-

@ repeMIR

patias, pancreatitis y hemorragio pulmonar.

Dolor
abdominal

La pirpura de Schonlein-Henoch es una vasculitis leucocitoclasti-
ca. (34)

@ repeMIR

Lo lesién glomerular de la pOrpure de Schonlein-Henoch es
idéntico a la de lo enfermedad de Berger: depdsito mesangial
de IgA. (3+)

MIR 99 (6344): La pirpura de Schénlein-Henoch suele cursar
con las siguientes alteraciones, EXCEPTO:

Vasculitis 1. Artritis.
2. Lesiones cutdneas purplricas.
3. Sintomas neurolégicos®.
4. Sintomas gastrointestinales.
5. Nefritis.
. MIR 99 (6376): Nifio de 4 _gios que, dos semanas después de
v presentar un proceso r.oiurrol comienza con QQMQQM[E_
de fipo célico, ntifo ida-
des_inferiores, que se han hecho purpiricas en unas horas, y

Pérpura trombocitopénica idiopéfica.

1

2 ura angfilactoide®.
Parpura 3. Trombastenia.
cuténea 4. Ariritis reumatoide juvenil.

5: Poliarteritis nodosa.

MIR 00 (6848): Todos los hallozgos descritos o continuacién

pueden enconfrarse en un paciente de purpura de Schénlein-
Henoch, SALVO uno. Sendlelo:

1. Hematuria macroscépica.
2. Proteinuria.
i 3. Hi ia*.
; 4. Niveles séricos elevados de IgA.
Nefropatia 5. Sindrome nefrético.

P Cini Sl MK A3 MIR 02 (7325) Un pocuente de 50 afios desorrollo una plrpura
E. DIAGNOSTICO Amng Se fomo muostro de blopsw cuféneo y se rehra el
¢ Fundamentalmente clinico (pUrpura + dolor abdominal + farmaco. Sefale cudl seré el hallazgo més probable en la biop-

artralgias) (MIR). sig cutdnea:
e Prueba de Rumpel-Leede + (por disminucién de la resisten- 1. Vasculitis necrofizante.

cia vascular). 2. Vasculitis eosinéfila.
» No existe trombopenia (2 MIR). 3. Infiltracién cuténea por mastocitos.
¢ Aumento de IgA sérica (4 MIR). 4. Vasculitis granulomatosa.
» Diognéstico definitivo demostrando depésitos de IgA en los 5. Vasaulitis leucocitocléstica®.

vasos de la dermis por inmunofluorescencia directa (MIR). ; 27
o Biopsia rendl (si nefropatia de curso desfovorable). MIR 02 .(7479).‘0 -‘.{Cuél do l:’s s&gumrlnes egfermedodes NO se
E. TRATAMIENTO corodenzf:_ por la formacién de gronulomas?:

y 1. Arteritis de la temporal.

* Reposo. 2. Tuberculosis
e Los antiinflamatorios no esteroideos (paracetomol) alivion el 3' Sarcoidosis. ¢

molestor,' la fiebre o lo or.tritis. ) 4: Enf od de Ki sakl
e El tratamiento con prednisona se asocia frecuentemente con 5 Poroun nlei .

22

El cuadro clinico tipico del Schélein Henoch consiste en la aso-

un alivio especiacular; este tratomiento estd indicado en los
raros cosos de manifestaciones del SNC o de sindrome ne-
frético (MIR).

Inmunosupresores si la nefropatio es de evolucién desfavo-
rable.

repeMIR

ciacién de porpura, ariralgios, dolor abdominal y nefropatia
(proteinuria y hemturia transitoria). (6+)

3

< Lo poOrpura de Schonlein-Henoch se asocia a niveles séricos
elevados de IgA. (4+)

repeMIR

MIR 04 (7945): Chico de trece ofics que refiere episodios de
dolor abdomingl, no filicdos, y artralgias erréticas en codos,
rodillas. codos y mufiecas. En las Glfimas 24 horos le han apare-
cido manchas rojizos en muslos. Lo més destacado de la explo-

racién fisica es lo existencia de plrpura palpable en nalgas y

muslos. No presenta anemia, las plaguetes son normales, la IgA

esté elevada y el aclaramiento de creatinina es normal. Se obje-

tiva grolomuno de 1 ar [24 horgg Y 50-70 hemoties por cam n
snal se o i ial

tos de IgA (+++) e IgG(+) EI d_ogm mdas probable es:
1. Vasculitis tipo PAN microscdpica.

2. Lupus eritematoso sistémico.

3. Enfermedad de Wegener.

4. Sindrome de Goodpasture.

5. Sindrome de Schénlein-Henoch®.




MIR 06 (8534): En un pociente de 8 giios que presenta dolor
i icular r irico limitado ida-

des inferiores que evoluciona por brotes debe hacer pensar,

como diognéstico més probable, en:

Un cuadro de reumatismo polierficular agudo.

Una purpura trombocitopénica inmune,

Unao purpura trombética frombocitopénica.

pléstica®.

Una plrpura trombocitopénica inducida por férmacos.

MIR 07 (8635): Sefcle la respuesta correcta referida a la Pirpu-

ra de Henoch-Schénlein:

1. Lo lesién glomerular, idéntica a la de la Nefropatia IgA

(enfermedad de Berger), se caracteriza por depésitos de lgA

en el mesongio glomerular®.

Es una entidad exquisitamente sensible ol tratomiento con

corticoides.

Se detectan Ac anficitoplasma de neutrédfilos en 80% de

pocientes.

Debe sospecharse en pacientes con hemoptisis e insuficien-

cia renal aguda.

5. La presencia de profeinuria masiva es clave en el diagnésti-
co de esta enfermedad.

MIR 12 (9928): Nifio de 4 aios de edad que consulia por oparicién
a lo largo de los Gltimos tres dios, de lesiones cuténeas en piernas y
gliteos. Sus padres referian que su pediatra le habia diognosticado
una infeccién de vias respiratorios superiores 10 dias antes. En las
Gltimos 12 horas presente dolor cbdominal intenso fipo célico, y ho
realizado dos deposiciones diarréicas. Afebril. No pérdida de peso.
A la exploracién presenta numerosas petequias y lesiones purpiricas
palpables de predominio en glileos y extremidades inferiores. Buen
estodo general aungue tiene dolor abdominal infenso. La palpacién
abdominal es dificil de volorar por dolor difuso. No visceromegalias.
No ofros hallazgos de interés o la exploracién. 2Cual de los siguien-
tes datos NO apoyo su sospecha diogndstico?:

1.  Ariritis de rodillos y tobillos.

2. Hematurio,

3. Ploguetopenia.”

4. Sangre oculta en heces.

5. Edema escrotal,

2.2. Pérpura trombocitopénica idiopética
(enfermedad de Werlhoff)

O A

> @ N

A. ETIOPATOGENIA
* PGrpura trombocitopénica més frecuente en la infancia (MIR).
* Trostorno inmunolégico con presencia de anticuerpos anti-
ploquetas |por reaccidén cruzada con antigenos virales) que
conduce a un déficit de plaguetas circulantes (MIR).
* 60% de los casos antecedente de enfermedad viral 2 semo-
nas antes (2 MIR).
B. CLINICA
e Aparicién brusca de equimosis y petequios cuténeo-mucosas,
generalizadas, asimétricas, de predominic en extremidades
inferiores, manteniendo un buen estodo general (MIR).
e Ausencia de visceromegalias y adenopatias (MIR).
Forma neonatal por el paso transplacentario de anficuerpos
ontiplaquetas maternos en madres con P.T 1.
« SINDROME DE EVANS = Anemia hemolitica autoinmune +
P.T.I
. DIAGNOSTICO
Trombopenia (< 100.000 ploquetas/mm?®) (MIR).
Test de lvy alterado (MIR).
Estudio de coogulacién normal (MIR).
Medulograma: megacariocitos normales o aumentados (2
MIR).
s Anticuerpos ontiplaquetas positivos.

OO..O

D. TRATAMIENTO (7 MIR)

GAMMAGLOBULINA LV. (a dosis elevadas)
CORTICOIDES

v N

< 5 anos > 5 anos

| 1

INMUNOSUPRESORES <——— ESPLENECTOMIA

La gommaglobulina iv. eleva répidamente ef nimero de ploguetas y se
indica en situocién de grove riesgo de songrado (MIR).

* Empleo de la gommaglobuling anti-D en enfermos crénicos
Rh +, o dosis progresivamente crecientes (MIR). Secundaria-
mente aporece una anemia que nunca es importante.

e Concentrado de plaquelas en caso de hemorragias poten-
cialmente fatales.

» Vacunacién antineumocécica, ontimeningocécica y antihe-

méfilus en nifos esplenectomizados.

. PRONOSTICO

Lo evolucién més probable es a la recuperacién esponténea
(2 MIR).

Ninos=nifas
Plaquetopenia severa

Esplenectomia de
segunda infencién

A esplenectomia

O s A Ao

P.T.L
Autoinmune. Infeccién viral previa, Pirpura trombocitopénico més fre-
cuente en la infancio. Tratamiento médico/esplenectomic.

MIR 03 (7612): Los pacientes con frombocitopenio autoinmune
presentan:

Une trombopenia de origen central.
Un tiempo de lvy (hemorragia) normal.
Un frasiorno asociodo de la agregacién plaquetaria en més

o R

Haslo e ‘
cuando el paciente es mujer.

| Ploquetopenia
moderada

PEDIATRIA



Kill, HEMATOLOGIA

MIR 04 (7872): Los pacientes con Pérpura Trombopénica Auto-
inmune, se tratan inicialmente exclusivamente con corticosteroi-
des, pero en situaciones especiales se asocia al fratamiento altas
dosis de gammaglobulina por via endovenosa. ¢En cuél de las
siguientes situaciones puede estor indicado el uso de gamma-
slobulinaf: .
Pacientes mayores de 60 afios.

Cuando la difra de plaguetas es inferior a 5 x 10 /L.

En las pacientes gestantes con Pirpura Trombopénica Auto-
inmune.

Si el paciente es hipertenso.

M|R06(8463) Unmﬁp_dg_z_g_gsdeododes'ro'dooUrgen-

cias por pefequigs generalizadas sin ofros signos de didtesis
hemorrégvco Refieren m_ads_mm.x_ﬁgbu_z_mgm

memm Un hemo-

grama muestra hemoglobina 14 mg/dL, leucocitos 9400/mm® y

plaguetos 34.000/mm’. Los m_pmm_@mmﬂ
. Ante este cuadro

clinico, una de las siguientes afirmaciones es gm

1. El diognéstico més probable es el de pirpura trombéfica

trombocitopénica.
2. Requiere de transfusién urgente de concentrado de plaque-
tas.

W=

o

3.
nea®.
4. Debe practicarse un TAC cmneol para descartar hemorra-

gia infracraneal.
5. El pronéstico depende de la precocidad del tratamiento.

MIR 07 (8650): 2Cuél es el tratamiento de primera linea de un
sifras de plaguetas inferiores o 10 x 10%/L, didtesis

pooenh con

Esplenectomia.
Inmunoglobulinas intravenosos.

3. Preguntas MIR

MIR 02 (7349): Interprete el siguiente hemograma que pertenece
a un nifio de é_afios que llegu al Hospnol con fiebre y aftos
orales: Hb 14 gr/dl., x 107
linfocitos 82%, monocitos 5%), plaquetas 210 x 10°/L:
Tiene una linfocitosis, que es probablemente virica.
Tiene una linfocitosis, lo que es normal para la edad de este
nifo.
Tiene una anemia.

-
Este hemograma es normal, independientemente de la
edad.
Descenso en la cifra de leucocitos. Porcentaje de linfocitos elevado, pero
no asi su cifra total.

MIR 08 (8908): Nifia de Guinea Ecuatoriol de 7 afios de edad
que acude a urgencias por astenia importante de 3 dias de
evolucién, febricula, molestias fcrfngeas y orinas oscuros. En la
exploracién presenta hepai ;

L ol S S

a el hemogromose evndenqa

mmrs__édﬂmx_m
anemia importante de 5.6 g/dl de hemoglobing con VCM 75f y
lmcmnmﬂhgg En la baoquimncu llomo lo aiencnén un

ms prowos realizodes en su pois Su
de gnemig y hematuria. ¢Qué nmnbs_nhﬂmmm.m_

1. Estudio de hemoglobinas y talasemia mayor

2. Niveles de ferritina y ferropenia severa.

3. Test de Coombs y anemia hemolitica autoinmune.

4 i 16gi riféri I
citica®.

5. Estudio morfolégico de sangre periférica y esferocitosis here-
ditaria.




1. ANEMIA FERROPENI
Anemia més frecuente en la infancia.
Causa mas frecuente de anemia nutricional de la infancio.
Méxima incidencia entre los 6 meses y los 2 afios, y entre los 12 y 15 afios.
Su desarrollo estd favorecido por las infecciones de repeticién y por las hemorrogias agudes o crénicas.
Clinica: Anorexia, detencién de la curva ponderal, soplo cardiaco, disminucién del rendimiento escolar, predisposicién a las infec-

»penia, aungue la tincién del hierro en la médula ésea es la

Lg_fg_mnmygg_dg tromboc:tosus reod«vo

ENFERMEDADES CRONICAS: Generalmente normocitica-normocrémica. Ferritina normal o elevada.

ANEMIA SIDEROBLASTICA: Sideremia y ferritina aumentadas.

SATURNISMO: Anemia microcitica e hipocrémica con punteado baséfilo en los hematies. Aumento de plomo y de protoporfirinas
erifrocitarias libres en sangre y de ala y coproporfirinas en orina.

Imlmmm soles ferrosos por via oral hosio reponer los depdsitos orgénicos.

ando se administra en ayunas.

2. ANEMIA APLAS@ DE FANCONI

e Tipo més frecuente de anemia aplésica constitucional.

e Herencig autosémica recesiva.

* Clinicg: Pancitopenia. Malformaciones en pulgar y radio, cardiacas y urogenitales. Hiperpigmentacién cuténea (manchas café con
leche), hipocrecimiento, retraso psicointelectual, fragilidad cromosémica, hipofuncién endocrina maltiple.

« Posible transformacién leucémica.

« Tratamiento: Tronsplante alogénico de médula dsea. Andrégenos + corficoides

URA D IN-HENOCH
Porpura anafilactoide.

!gglmmmue_mgmb.mnm (vusculms 'eucocﬂodésim)

: méculo-papulosa, cursa en brotes y se localiza en zonas declives de
fonna biloteral y simétrica.

ARTRALGIAS de grandes orticulaciones, en brotes.
vémitos, invaginacién infestinal.
: condiciona el pronéstico. Hematuria y proteinuria (manifestacién més frecuente). < 10% insuficiencia renal créni-
ca. Lesién glomerular idéntica a la enfermedad de Berger: depésito mesangial de IgA.
« Diagnéstico clinico. Prueba de Rumpel-Leede +. No trombopenia. Aumenio de IgA sérica. Diagnéstico definitive demosirande
depésitos de IgA en vasos de la dermis por inmunoflourescencia directa.

« Trotomiento: Reposo. AINEs / Prednisona si manifestaciones neurolégicas o sindrome nefrético. Inmunosupresores si nefropatia de
curso desfavorable.

4 PURPURATRQMBQQITQPENIQ _QPAT@

> g_(g_cg Equlmosus y peiequnos cu?éneo -mucosas, genemlozcdos, asimétricas, de predominio en extremidades inferiores. Ausencia
de visceromegalias y adenopatias.

o Diognéstico: Trombopenia, megacariocitos normales o aumentados en médula ésea, anticuerpos antiplaquetas posifivos. Test de

Ivy alterado.

Gammaoglobulina (tratamiento de eleccién paro elevar répidamente el nimero de plaquetas), corticoides. Si fracasan, inmunosu-

presores en < 5 arios, esplenectomia en > 5 afios.

« Lo evolucién més probable es a lo resolucién esponténea.

E
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VARICELA
- Virus varicelo-zoster,
- Exantema: Comienzo en la care y cuero cabelludo. extendiéndose al tronco (suele respetar palmas y plontas). Mécula —» pépula —

vesicula — costra. En brotes (signo del “cielo estrellado”). Enontema y fiebre en fases inicicles.

- Complicaciones: Sobreinfeccién bacteriona por rescado de lesiones (complicacién més frecuente). Sindrome de Reye (+ écido acetil-
salicilico). Ataxia cerebelosa (complicacién més comin del SNC). Neumonia (més frecuente en adulfos e inmunodeprimidos, colcifi-

caciones residuales).

- Actyalmente se recomienda la vacunacién sistemética de toda lo poblacién infantil enire los 12-18 meses y entre los 4-6 afios de

edad.

Inmunoglobuling frente a varicelo-zéster, en enfermos susceptibles con riesgo de desarrollar varicela grave. En las 96 horas posterio-
res a la exposicién,

SARAMPION

Virus RNA de la familia Paromyxoviridae, género Morbillivirus.

- Fase prodrémica: Manchas de Koplik (patognoménicas).
- Exantema: Maoculopapuloso y céfalo-caudal. Descamacion furfurécea (céfolo-caudal). Gravedad en relacién con extension y con-

fluencia.

: enfermos que hayan recibido gammaglobulina hiperinmune durante el periodo de incubacién, lactantes con
niveles apreciables de IgG materna y enfermos con SIDA.

- Complicaciones: Otitis media. Neumonia de células gigantes de Hetch (més frecuente la brenconeumonia bacteriana secundaria).

Encefalitis {sin relacién con la grovedad del sorampién, suele aparecer 2-5 dias después del comienzo del exantema). Panencefalitis
esclerosante suboguda (tras afios de latencia).

Vacuna de virus vivos atenuodos: 15 meses y 3-6 afios, consigue que el 95% de los nifos o adulios susceptibles desarrollen anti-
cuerpos; no se recomienda en embarazados

RUBEOLA

Virus RNA de lo familia Togaviridoe,

- Muchas infecciones son subclinicas. Raro durante los & primeros meses de vida. Un sélo ataque suele conferir inmunidad permanen-

te.

- Fose prodrémica: Signo més coracteristico, adenopatio dolorosa retroauricular o cervical posterior. Puntos de Forcheimer.

- Exantema: Maculopapuloso. Céfalo-caudal con predominio en el tronco. No suele confluir (ucopio a nivel de las mejillas). Desco-
macién mlnlmo Se acompana de enantema, prurito leve, febriculo y linfadenopatio generalizada -signo de Theodor- (signo més du-
rodero).

Complicacién més frecuente, poliartrititis de pequefas articulaciones de las manos.

Vacuna de virys vivos atenuados: 15 meses y 3-6 afios, consigue que > de! 99% de las personas susceptibles desarrollen anticuer-
pos; contraindicaciones similares g la vacuna antisarampionosa.

ENFERMEDAD DE KAWASAK]
- Cursa con fiebre de mas de 5 dios con 4 de los siguientes: hiperemia conjuntival bilateral, alteracién de labios y mucosa oral, alte-

raciones cuténeas en extremidades, exantema polimorfo y adenopatia cervical. (SMIR)

SIDA INFANTIL

Principal causa de inmunodeficiencia en lo edod pediéirica.
En el momento actual la transmisién intraparto parece ser la via de transmisién més importante.

- El riesgo de transmisién por un nifio infectado en la escuela o comunidad infantil es muy improbable. En el momento adual no se

occepta la embriopatia por VIH. (2MIR)
La neumonia por Pneumocystis jiroveci es lo infeccién por germen operiunista més frecuente en el nifio VIH +. Inicio agudo con fie-

bre, tos, faquipnea e hipoxemia. Radiolégicamente lo mds frecuente es un patrén alveolar difuso bilateral sin adenopatia hiliar. Dig-
gnéstico de confirmacién medionte biopsia pulmonar o lovado broncoalveolar. Elevada mortalidad.

La candidiosis oral es la infeccién micética més frecuente en nifios VIH +.
La Neumonia intersticial linfoide es la anomalio crénica més frecuente del aparato respiratorio inferior en el nifio VIH +..

- Los linfomas del SNC son las neoplasios més frecuentes en nifios con SIDA.
- Més frecuente en el SIDA infantil: Infecciones bacterianas recurrentfes, NIL, infiltracién parotidea. Mds frecuente en el SIDA del adul-

to: Infecciones oportunistas, sarcoma de Kaposi y ofros tumores.

Esperar a los 15-18 meses para confirmacién del diagnéstico segln tasa de anticuerpos anti-HIV de clase IgG.

- Diognéstico inmediato si antigeno viral P24 +, aislamiento del virus en cultivo de linfocitos, deteccién de DNA viral por PCR (método
virolégico de diagnéstico preferido en poises desarrollados).

- El mejor indicador pronéstico aislado es la carga viral plasmética, aunque p
uso de la carga viral y el porcentaje de CD4.

Profiloxis: Administracién de Zidovudina a la gestante durante el embarazo, el parto y posteriormente ol RN durante las & primeras
semanas de vida.

QrQ cenrn

pautas combinadaos: 2 inhibidores nucleosidicos de lg transcriptosa inversa + 1 inhibidor de la pro-
teasa / inhibidor no nucleosidico de la transcriptosa inversa.

- Carga viral: factor pronéstico, par@metro para iniciar fratamiento y marcador de la eficacia del tratamiento,
INM ENC

- Sindrome Wiskott-Aldrich: herencia recesiva ligada a X. Cursa con inmunodeficiencia, trombopenia y dermatitis atépica. (3MIR)

Lg_m_ungdgﬁgmg_mtamdg_m es una enfermedad ligado al cromosoma X que produce diarrea, neumonia, ofitis media,
sepsis e infecciones graves en los primeros meses de vida.(2MIR)

B
8
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PEDIATRIA

1. Enfermedades infecciosas
exantemdaticas

1.1. Varicela

A. AGENTE ETIOLOGICO
Virus varicela-zoster.

B. EPIDEMIOLOGIA

* B80% en edad preescolor y escolar.

¢ Muy contagiosa (MIR).

¢ Incidencia estacional (entre Enero y Mayo).

* Tronsmisién por via aérea.

e PERIODO DE CONTAGIOSIDAD: Desde 48 horas antes de
la aparicién del exantema hasta que todos las lesiones hon
formade costra (7-8 dias).

C. CLINICA

a. PE BA

b. :

¢ Fiebre, cefalea, malestar o anorexia.
¢ Suelen preceder al exantema en 24-48 horos.

c. EXANTEMA:

e Comienza en la cora y cuero cabelludo, extendiéndose al
tronco (suele respetar palmas y plantas).

* Evolucién: mécula — pdpula — vesiculo = pustula — cos-
tra (MIR}.

e Cursa en brofes, por lo que en un mismo momento se
pueden apreciar los cuatro estadios evolutivos {signo del
“cielo estrellado”).

: Entre 10-21 dias.

» Se acompaiic de prurito intenso, enantema, fiebre (durante
las fases iniciales) (MIR) y puede haber linfodenopatia ge-
neralizada.

o VARICELA DE BRECHA:
¢ Varicela que ofecta a nifos inmunizados.
o Cursa de forma leve y presenta un exantema atipico (mé-
clo-papuloso).
» Estos nifios son pofencialmente contagiosos.
o VARICELA PROGRESIVA:
o En adolescentes y adultos sanos, nifios inmunodeprimi-
dos, mujeres embarozadas y recién nacidos.
» Diseminacién visceral (neumonia), dolor abdominal in-
tenso y vesiculas hemorrégicas.
* En el SIDA lo varicela se hace crénica o recurrente.
D. LABORATORIO
Célulos gigantes multinucleadas en raspados de vesiculos
(preparacién de Tzonck).
+ |dentificacién répida del virus mediante andlisis de fluores-
cencia directa y con PCR.
¢ Aislomiento del virus en cultivos fisulares.

E. COMPLICACIONES
e Sobreinfeccién bacteriana (estafilococos, estreptococos) por
rascado de lesiones (complicacién més frecuente).

El prurito que ocompada of exantema de la varicela justifica que la com-
plicacién més frecuente sea lo sobreinfeccién bocteriana por el rascado
de los lesiones

e Encefalitis en forma de ataxia cerebelosa (complicacién no
cuténea mds frecuente en nifios).

e Sindrome de Reye {3 MIR) en relacién con empleo de salicila-
fos.

* Neumonfa: més frecuente en adultos e inmunosuprimidos.
Radiolégicamente cursa con infilirados nodulares y neumoni-
tis intersticial (MIR). Dejo de forma residual calcificaciones bi-
loferales maltiples.

Neumonia por varicela

e Ofrgs: trombopenia, neuritis dptica, miocarditis, endocarditis,
hepatitis, glomerulonefritis, artrifis...

F. PREVENCION

a. VACUNA DE VIRUS VIVOS ATENUADOS:

e Actualmente se recomienda lo vacunacion sistemdtica de
toda la poblacién infantil entre los 12-18 meses y entre los
4.4 anos de edad.

e En nifos y odolescentes que recibieron sélo una dosis se
recomienda una segunda dosis para completar la vacuna-
cion.

* La administracién de lo vacuna a un nifio normal dentro de
los 3-5 dias siguientes a la exposicion es eficaz para preve-
nir o modificar lo varicelo, en especial en un contexto do-
méstico,

b. INMUNOGLOBULINA FRENTE A LA VARICELA-ZOSTER:

* Indicada sélo en enfermos susceptibles con riesgo elevado
de desarrollor varicela grave: inmunodeprimidos (MIR) (in-
cluida lo corticoterapia prolongada, SIDA y malnutricién
grave), recién nacidos prematuros hospitalizados, los recién
nacidos en cuya madre aparece la varicela 5 dias anfes o 2
dias después del parto y las mujeres embarazadas.

e Se adminisiro por via im., siempre dentro de las 96 horas
posteriores a la exposicion.

* El contacto intimo entre un paciente de alto riesgo suscepli-
ble y un enfermo con herpes zéster tombién representa una
indicacién para la profilaxis con inmunoglobulina (MIR).




G. TRATAMIENTO
»ARICELA NO COMPLICADA:

¢ Aislomiento y fratamiento sintomdatico.

s Evitar AAS (sindrome de Reye) (2 MIR).

b. VARICELA VISCERAL, PACIENTE INMUNODEPRIMIDO:

e Aislamiento y tratamiento sintomético.

e Aciclovir iv.: Inicio del tratomiento dentro de los tres pri-
meros dias del periodo exantemdtico.

e Sila inmunodeficiencia es ocasionada por un tratamiento
oncolégico, es obligada lo inmediata suspensién del
mismo hasta la completa curacién de la varicela.

e SegOn Nelson, empleo de ggiclovir orgl para fratar la varicelo
no complicada en personas mayores de 12 afios (no emba-
razadas), y en nifios mayores de 12 meses que sufran fras-
tornos crénicos cutGneos o pulmonares, que estén recibiendo
corticoides a corto plazo, infermitentes o en aerosol, que es-
tén siendo tratados con salicilatos a largo plazo, y posible-
mente en los casos secundarios ocurridos entre los contactos
domésticos.

H. PRONOSTICO

Bueno.

@ repeMIR

Lo administracién de 4cido acetilsalicilico en la varicela se relo-
ciona con un mayor riesgo de sindrome de Reye. (3+)

MIR 94 (3758) ﬂim_d_gj_qﬂgs, sin antecedentes patolégicos.

4 | imer: rosado ue se

g_y_bmgg Algunosvesiculos hon evolucnonodo a m A
lo exploroaén, tiene 382C, las lesiones vestculo-pusfulosos des-

de 2 mm. de dtdmefro tCudIes ol Q;gg__é_ﬂmﬁ;p_@gﬂg?
1. Primoinfeccién herpética.

Varicela®.

2
3. Sindrome boca-mano-pie.

4, Impétigo contagioso.

5. Erupcibn variceliforme de Kaposi.
M

R 13 (10176): 2Cuél de los siguientes asociaciones (enfer-

medad - sintoma o signo clinico) es incorrecta?

1. Sarampién - Manchas de Koplik

2. Exontema stbito - Fiebre

3. Emomo infeccioso - Anemia por oplosno medular

4. ipit

5. Escurlahno Fiebre y disfagia

MIR 98 (5864) £Cuél de los siguientes medicamentos parece
m reln un_nifio_con_vari se lique

m_m_smﬂome_dg_m?

1. lbuprofeno.

2. Acido acetilsalicilico®.

3. Paracetamol.

4. Ampicilina.

5. Aciclovir,

1.2. Escarlatina

A. AGENTE ETIOLOGICO
Estreptococo B-hemolitico del grupo A productor de la exotoxina
pirogénica (toxina eritrogénica).
EPIDEMIOLOGIA
Méxima incidencia entre 5-10 afios.
Pequenios brotes epidémicos en invierno y primavera.
Tronsmisién por via aérea.
Un solo alaque suele conferir inmunidad permanente frente
a exotoxina pirogénica (posibilidad de infeccidn por otros es-
treptococos).
» PERIODO DE CONTAGIOSIDAD: Sin fratamiento, durante
varias semaonas; con tratamiento, hasta 2-3 dias tros el inicio
del mismo {MIR).

. 8 0 0

C. CLINICA
a. PERIODO DE INCUBACION: Entre 2-4 dias.
b. SINTOMAS PRODROMICOS:
* Foringoamigdalifis estreptocécica con lengua saburral y
encntemo flameante (petequics) a nivel de paladar (MIR).
» Fiebre y ofectacién general.

Pus an criptas amigdoloras

Forinaif ot
c. EXANTEMA:

s Micropopuloso (MIR) ("carne de gallina®).

s Aparece entre 12-24 horas tras el comienzo de la faringitis,
inicialmente en el cuello y posteriormente extendiendose
por el fronco y las extremidades,

» Se frata de una erupcién difusa, eritematosa, que produce
una coloracién rojo intensa de la piel y palidece a la pre-
si6n (MIR).

e Signo de Pastia: aumento de la intensidod del exante-
ma a nivel de los pliegues (MIR).

e Signo de Filatow: eritemo de mejillas respeténdose el
triangulo nasolabial) (MIR).

© Curso Intensivo MIR Asturias 2004

Distribucién tipica del exantemao de lo escarlatina

e Descomacién furfurécea en el tronco y laminar en exiremi-
dades, sobre todo en las manos.
* Se acompana de lengua “aframbuesada’.

a
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Lengua afrombuesada en escarlatina

* Varigntes: Escarlatina quirGrgico {secundaria a infeccién de
las heridas, sin ofectacién faringea).

D. LABORATORIO

* Leucocitosis con desviocién izquierdo (corpisculos de Doehle
en polimorfonucleares).
Incremento de los reactantes de fase ogudo (VSG).
Cultivo de exudado faringeo (test de confirmacién més im-
portante).

* Prueba répida para detectar la presencia del antigeno es-
treptocécico grupo A en exudado faringeo.

* Elevacién del ASLO (2 MIR):
e El ASLO elevado indica estrictamente una infeccién re-

ciente por estreptococo (MIR).
* Los niveles de ASLO tardan unos é meses en normalizor-
se (MIR).

* Reaccién de Dick: valora lo susceptibilidad a la texina eritro-
génica estreplocécica, mediante inyeccién intradérmica.

* Prueba de extincién de Schultz-Charlton: desaparicién del
exantema medionte la inyeccién de antitoxina.

E. COMPLICACIONES

a. AGUDAS: Linfedenitis cervicol, sinusitis, ofitis, absceso pa-

raamigdalino...

b. TARDIAS: Glomerulonefritis (2 MIR) (cepas 12 y 49), fiebre

reumdtica (2 MIR).

F. TRATAMIENTO

* Penicilina (3 MIR) por via im. (penicilina G benzatina en dosis
Gnica) o por via oral (penicilina V durante 10 dias).

*  Macrélidos durante 10 dias si alergia a penicilina.

@ repeMIR

La penicilina es el antibidtico de primera elecciéon para la escar-
latina. (3+)

MIR 99 FAMILIA (6032): Con el diogndstico de fiebre reumitica
(reumatismo poliarticular agudo), o un nifio de 14 ofics se le
trata con 1.200.000 U de bencilpenicilina i.m. cada cuatro se-
manas y anfiinflomotorios no estercideos. A los ocho semanas
del trotamiento estd gsintomiético y los niveles de anticuerpos
antiestreptolisina O (ASLO) siguen elevados. (Cual de las si-
guientes afirmaciones respecio a este caso es CORRECTA?:

1. El estreptococo faringeo es resistente a la penicilina y se
debe usar otro antibidtico.

La dosis de penicilina no es lo adecuada.

ok ot o

Los niveles de ASLO fardan en normelizarse unos 6 meses®
La enfermedad continla en actividad y, por tanto, hay que
usar corticosteroides.

5. Los niveles de ASLO elevados o los dos meses de comenzar
el tratomiento se asocian con ofectocion cardiaca.

MIR 05 (81439: ;Qué dos enfermedades no supurodas pueden
aparecer después de una infeccion local producida por Strepto-
W (estreptococo B -hemolifico del grupo A)?:
Escarlatina y erisipela.
Erisipela y fiebre reumética.

o
Carditis y erisipelo.
Erisipela y glomerulonefritis aguda.

heon -
3
-

G. FIEBRE REUMATICA

repeMIR

iteri es de la fi (Jones): carditis, artritis,
eritema marginado, nédulos subcuténeos y corea de Sydenham.
Criterios menores: fiebre, artralgios, aumento de reactontes de
(fgse)ogudo (VSG, PCR) o alargamiento del PR en el ECG.

+

9000088000 ¢!

Pongrdiﬁs

Estreptococos

Corea de Shydenham
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pansistélico diastélico por
hiperaflujo
o ol M At Desdoblamiento de 52

Tras un episodio agudo de fiebre reumdtica debe iniciarse fra-
tamiento profiléctico (profiloxis secundario de la figbre reuméti-
<a):

* El régimen terapéutico més eficaz consiste en la inyeccién
intramuscular mensual de 1.200.000 U de penicilina ben-
zofina o en lo administracién de 250 mg/12 horas de Peni-
cilina V por vio oral (2 MIR).

¢ En caso de alergia a la peniciling, se recomienda eritromi-
cina o sulfadiacina por via oral.

¢ La duracién de estas pautas profilacticas es controvertida, si
no existe carditis, se mantiene durante 5 afios tras el Gltimo
brote reumdtico o hasta los 20 ofios de edad; con carditis,
durante toda la vida.

1.3. Exantema sdbito

A. SINONIMOS

Roseola infantum, fiebre de los 3 dios, 6° enfermedad exante-
mdética.

B. AGENTE ETIOLOGICO

Herpes virus-6 (2 MIR).




C. EPIDEMIOLOGIA
Entre 6 meses y 15 meses (4 MIR).
D. CLINICA
o. PERIODO DE INCUBACION: 5-15 dios.
b. SINTOMAS PRODROMICOS:
¢ 3 dias (6 MIR).
o Fiebre, faringitis (MIR), crisis convulsiva en nifios predis-
puestos (MIR).
« Esos sintomas desaparecen bruscamenie y aparece el ex-
antena (4 MIR).
c. EXANTEMA:
Suele durar 24-48 horas (2 MIR).
Maculopapuloso (3 MIR), no confluyente.
Afecta fundamentalmente al fronco (2 MIR).
No suvele descamar.
Se puede acompofiar de adenopatios suboccipitales o cer-
vicales (MIR).
E. TRATAMIENTO:
Sintomético.

Dias de evolucién 1 2 3 4 5 6

4094
3924
38%
378
Hipertermia
Irritabilidad
Abombamiento
de fontanela
Faringitis
Exantema

HEXAntema” sobito cousado por vHs-6

@ repeMIR

El exantema subito afecta a lactantes y se carocteriza por fiebre
elevada de 3 dias de evolucién, con posterior aparicién de un
exantema maculopapuloso en tronco. (6+)

MIR 95 (4292): Un nifo de 10 meses, previamente normal,
acude a urgencias porque tuvo una crisis convulsivo que cedié
espontaneamente en el trayecto. Desde hace 3 digs estaba irri-
fable y anoréxico, con fiebre de 39-40 °C resistente a los anti-
térmicos. En la exploracién se descubre un gzggr_\tmg_qagdg
mds intenso_en nalgas y en el fronco, con adenopatias y sin
mlmgmnsslm La temperaturg descendié a 37,52 C. ¢Cudl de
los d iagnésticos citados le parece més probable?:
Mononucleosis infecciosa.
Infeccién per citomegalovirus.
Rubeola, forma del lactante.

hbito*.
Hipersensibilidad a los antitérmicos.

MIR oo FAMILlA (6646) Un nifo de M presento ﬁm_q]m

B W=

Infeccién por Enterovirus.
ion virus h no 6°.

1

2. ;

3. Reaccién medicamentosa o antitérmicos.
4.

|

MIR 04 (7946): Nifio de 10 meses con cuadro febril de 3 dios de
dyracién, sin otra sintomotologia acompafiante salvo irritabili-
dad con los periodos de hipertemio. El ggm&pm_o&
ricién_de exantemg en tronco y desaparicién de la fiebre. Res-
pecio al cuadro dinico citado 2cual de las siguientes afirmacio-

nes es verdadera?:
1. H daognéshco mas probable es una infeccién por virus del

sarampién.

2. El signo fisico diagnéstico es la presencia de una amigdalitis
exudativa.

3. E! iraiomnenio mdocodo es amoxncalmo orol

5. Lo duracién del exantema suele ser de 4 semanas.

1.4. Exantema infeccioso

A. SINONIMOS
Eritema infeccioso, megaloeritema, 59 enfermedad exantemati-

ca.

B. AGENTE ETIOLOGICO
Parvovirus humano B19 (MIR).
C. EPIDEMIOLOGIA

®  Mds frecuente entre 5 y 15 afos (infrecuente lo infeccién de
lactantes y adultos).

e Moderadomente contagioso.
e Transmisién por via oérea.

‘“f"‘

@® Curso Intensivo MIR Asturias
Megaloeritemo maés frecuente en escolares

e PERIODO DE CONTAGIOSIDAD: Contagiosidad méxima
entre los 6-15 dias posteriores a lo infeccién.
D. CLINICA
a. PERIODO DE INCUBACION: 4-28 dias.
b. SINTOMAS PRODROMICOS: Febricula, cefalea y sintomas de
infeccién leve del tracto respiratorio superior.
c. EXANTEMA: Evoluciona en 3 foses:
Eritema livido en mejillas ("doble bofetada’).

» Exantema maculopopuloso en regién glites y extremida-
des, aclordndose por su parte central y dando lugor a imé-
genes coprichosas (exantema "cortogréfico”).

* Recidivas con el ejercicio, exposicién solar, bafios calientes,
estrés...

.
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Porvovirus B19

444;.
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Aspecto cartografico del exantema

e No suele existir descamacién.
e La fiebre es boja o no existe y con frecuencia se acompaiia
de prurito.
El porvovirus B19 infecta los reticulocitos de la médula éseq,
pudiendo desencadenar crisis apldsicos graves en pacientes con
enfermedades hemoliticas crénicas.
QOtras manifestaciones clinicas: Artritis/artralgias (més frecuente
en mujeres adultas), miocarditis linfocitica (en lactantes e inmu-
nodeprimidos), sindrome papuloso-purpurico en “guantes y
calcetines”.
E. LABORATORIO
ADN viral, IgM e IgG especificas.
F. TRATAMIENTO
» No existe un tratamiento antiviral especifico.
» Inmunoglobulina i.v. en enfermos con anemia crénico e
inmunodeficientes.

1.5. Sarampién

A. AGENTE ETIOLOGICO .
Virus RNA de la familia Paramyxoviridae, género Morbillivirus.
B. EPIDEMIOLOGIA
* Muy contagiosa (porcentaje de ataques secundarios entre
familiares susceptibles 90%).
Transmisién por via aérea.

e Los recién nacidos adquieren inmunidad por via transplacen-

taria, que suele ser completa hasta los 4-6 meses y desapo-
rece a un ritmo variable (MIR).
Un ofoque confiere inmunidad para toda la vida.

* Rara vez subclinico.

« PERIODO DE CONTAGIOSIDAD: Desde el comienzo fase
prodrémica hasta 5 dios después de la aparicién del exan-
tema (MIR).

C. CLINICA
a. PERIODO DE INCUBACION: Entre 10-12 dias, asintomético.
b. SINTOMAS PRODROMICOS:
e Entre 3-5 dias, se caracteriza por fiebre bajo o moderada,
conjuntivitis (linea de Stimson), rinitis y fos seca.
* Manchas de Koplik (patognoménicas) en la mucosa bucal

opuestas a los molares inferiores, aparecen y desaparecen
con rapidez (12-18 horas).

© Curso Intensive MIR Asturias
Manchas de Koplik

c. EXANTEMA:
¢  Maculopapuloso y céfalo-coudal, se inicia en lo cara y el
cuello (MIR) y posteriormente se distribuye de forma des-
cendente por el resto del cuerpo (cuando alcanza los pies
ol 22.32 dia, empieza ¢ desaparecer de la cara).

¢ Descamacién furfurdcea (en pequefias escamas) en la
misma direccién en que aparecio.

* Gravedad en relacién con extensién y confluencia (en for-
mas leves no confluye y hoy pocas lesiones en piernas; en
formas graves confluye, y ofecta palmas y plontas).

* Se acompaic de prurito ligero, fiebre elevada y linfadeno-
patia generalizada (esplenomegalio, linfadenopatia mesen-
térica).




e Aysencia de exontema: enfermos que hayan recibido
gammaglobulina hiperinmune durante el periodo de incu-
bacién, SIDA y lactantes menores de 6 meses con niveles
apreciables de acs. maternos.

D. COMPLICACIONES

s Ofitis media.

e Neumonia de células gigontes de Hetch (MIR) (mds frecuente
la bronconeumonia bacteriana secundaria).

o Encefalitis (1-2 cases/1.000. Sin relacién con la grovedad del
sarampién, ni entre la gravedad del proceso encefalitico ini-
cial y el pronéstico final. Suele aparecer 2-5 dias después del
comienzo del exantema) (MIR).

¢ Panencefalitis esclerosante subogude (tras afios de latencia)
(5 MIR). EEG: Complejos de Rademeker.

E. PREVENCION

a. VACUNA DE YIRUS VIVOS ATENUADOS:

© Curso Intensive MIR Asuries

15 meses y 3-6 anos (MIR).

En casos de exposicién y como profilaxis durante epidemias
se puede administrar ya a los 6 meses (posteriormente se
deberdn revacunar a los 15 meses y 3-6 afios).

» Consigue que el 95% de los nifios o odultos susceptfibles
desarrollen acs (2 MIR).

¢ No se recomienda en mujeres embarazadas (5 MIR), nifios
con inmunosupresién (4 MIR), nifios con un proceso infec-
cioso agudo moderado o grave (3 MIR), y en alérgicos o
gelafinas o neomicina.

e Los nifios con alergio al huevo pueden recibir lo vacuna
triple virica porque la contidad de proteinas que conliene
es minima. Los dnicos nifios que precisan vacunacién baojo
vigilancia hospitalaria son aquellos que hayan presentado
reacciones cardiorrespiratorias graves fras la ingesta de
huevo. Sélo los nifios que hayan tenido una reaccién anafi-
léctica con una dosis previa de friple virica no deben ser
vacunados con unao segunda dosis.

s Recomendada en nifios con SIDA asintométicos (MIR).

b. GAMMAGLOBULINA HIPERINMUNE:

¢ Indicoda en contacios domésticos y hospitalarios suscepfi-
bles, sobre fodo menores de 6 meses, mujeres embaroza-
dos e inmunodeprimidos.

e Se administra por via im. hasta los 6 dias posteriores o la
exposicién,

F. TRATAMIENTO

¢ Aislamiento y tratamiento sintomdtico.

¢ Vitamina A oral disminuye morbi-mortalidad en nifios con
sarompién grave en palses en vias de desarrollo.

Eﬁ’ repeMIR

La panencefalitis esclerosonte subogudo es une complicacién
tardia producida por el virus del sarampién. (5+)

Eﬁ, repeMIR

La vacunacién con virus vivos otenuados (triple virica) no se
recomienda en embarazadas, inmunodeprimidos y nifos con un
proceso infeccioso moderado o grave. (5+)

MIR 98 FAMIL!A {5671) 2Cudl de las siguientes enfermedades
asf r s2:

IS - itis esclerosonte subaguda®.

2. Enfermedad de Creutzfeld-Jakob.

3. Kuru.

4. Insomnio fatal familiar.

5. Sindrome de Gerstmann-Straussler-Scheinker.

MIR 01 (7172): 2En cuél de las siguientes yacunas tenemos que

1
2. Polio oral.

3. Polio inactivada.
4. Triple virica.*

5. Hepatitis B.

MIR 11 (9760): Un lactante de 7 meses acude o urgencias deri-
vado por su pedictra de zona por sospecha de Enfermedad de
Kawasaki. Refiere fiebre de hasta 39,5° C de 5 dias de evolucién
que no cede a pesar de tralamiento con amoxicilina pautado
hace 72 horos por sospecha de faringoamigdalitis agude. Du-
rante las Gltimas 24 horas asocia exantema eritematoso no pru-
riginoso de evolucién cefalocaudal y durante los Gltimos dias
lloma la afencién a sus podres la tos y una intensa conjuntivitis.
No refieren rinorrea. A la exploracién clinica presenta subcrepi-
tantes en ambas boses pulmonares sin taquipnea ni signos de
dificultad respiratoria. A la exploracién orofaringea se eviden-
cian manchas blanquecinas en mucose yugal. 2Cudl es el dio-
gnéstico mas probable?:

Enfermedad de Kawasaki.

Escarlating.

Reaccién alérgica a la emexicilina.

Mononucleosis infecciosa.

Sarampién.*
MIR 12, PREGUNTAS RELACIONADAS CON IMAGENES

DLW~

12766

MIR 12 (9785): Pregunta vinculade a la imagen previa. Mujer de
33 afios de edad, trabojodora de lo limpieza en una ludoteca
infantil y con antecedentes de frecuentes episodios de amigdalitis
pultdcea. 48 horos antes de la consulta inicia un cuadro de
fiebre de hasta 38°C con odinofagio. Por este motivo se auto-
medica con amoxiciline-clavulénico. A los 12 horas oparece un
exantema pruriginoso generalizado motivo por el que consulte a
su médico de familia que cambia el antibidtico a azitromicina y
afade corticoides al tratamiento por sospecha de toxicodermia
medicamentosa. 24 horas més tarde la fiebre persiste, se anade
cierta sensacién disneica y tos, motivo por el que consulio al
servicio de urgencias hospitalario. La explorocién fisica muestra
una paciente con fiebre de 39°C, con estado general afectado,
exantema en cara, fronco y espalda, pruriginoso, confluente, con
lesiones papulares, hebonosas, diseminadas que afectan palmas
y plontas. La exploracién de lo cavidad oral no muestra placos
pultaceas omigdalares, pero si unas lesiones eritematosas con
centro blanquecino frente a ambas arcadas dentarias superiores
(imogen n® 11). ¢Cuél serfa la mejor manera de definir estas
lesiones teniendo en cuenta el contexto de lo paciente?:

1. Muguet,

2. Manchos de Koplik.*
3. Aftas.

4. Liquen.

5. Leucoplasia.

<
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MIR 12 (9786): Pregunta vinculada a la imagen previa. La pa-
ciente presentaba crepitantes bibasales y una seturacién de 02
del 90%. La rodiogrofia de térax mostré un aumento tenue de
densidad bibasal de aspecto intersticial. La serologia para VIH
de urgencia fue negativa. Se cambié el fratomiento antibidtico a
levofloxacino, se ingresé a lo paciente y se solicitaron diversas
pruebas complementarios. Al cuarto dia la pociente quedé afe-
bril, se recuperd de la disnea y las lesiones cuténeas se fueron
oclarando progresivamente en sentido inverso o su aparicién.
2Cual de los siguientes pruebas cree Ud. que permitié el dio-
gnéstico definitivo?:

1. Serologia IgM del Mycoplasma.

2. Serologia virus influenza HINI.

3. Serologio IgM del sarampién.*

4. Serologia IgM Parvovirus B-19.

5. Pruebos treponémicas y reaginicas paro la lGes.

1.6. Rubeola

A. AGENTE ETIOLOGICO

Virus RNA de la familia Togaviridae, génere Rubivirus.

B. EPIDEMIOLOGIA

» Transmisién por via cérea.

Muchas infecciones son subclinicas.

Un séle ataque suele conferir inmunidad permanente.

Los ocs. maternos profegen durante los 6 primeros meses de

vida (MIR).

« PERIODO DE CONTAGIOSIDAD: Desde 7 dias antes de la
aparicién del exantema, hasta 5-7 dias después de la apari-
cién del exantema.

C. CLINICA
PHECOO OF MCUBACION 7. FRODEOMCO PEXATENATICO P, DESCAMAZION
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a. PERIODO DE INCUBACION: Entre 14-21 dias.
b. SINTOMAS PRODROMICOS:
» Signo mds caracteristico, adenopatic dolorosa retroauricu-
lar, cervical posterior y postoccipital (MIR).
e Puntos de Forcheimer (petequias en el paladar; no patog-
noménicas).

Adenopatias retroauriculares, postoccipitales en lo fase prodrémica de o
rubéola

- A e~
@ Curso Inmensivo MIR Asturies
Puntos de Forcheimer en el polador

c. EXANTEMA:
*  Maculopapuloso.
Se inicia en le cara, y rdpidomente se exiiende o todo el
cuerpo de forma descendente, con predominio en el tronco
(MIR).
No suele confluir (excepto a nivel de las mejillas) (MIR).
s Descamacién minima (si existe es furfuréceal).

© Curso Intensivo MIR Asturias

* Se acompaia de enantema, prurito leve, febricula y linfo-
denopatia generolizada -signo de Theodor- (signo més du-
radero).

D. COMPLICACIONES

o POLIARTRITIS de pequedios arficulaciones de las manos (MIR)
(en nifas mayores y mujeres).
Encefalitis {1 caso/6.000).
Purpura trombocitopénica.




> © Curso Intensivo MIR Asturias
Poliartritis de pequefias orticulociones de las manos como complicocién
mds frecvente de la rubéola
E. PREVENCION

a. VACUNA DE VIRUS VIVOS ATENUADOS:

T
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15 meses y 3-6 afos (MIR).

e Consigue que més del 99% de las personas vacunadas
desarrollen acs. y tiene una eficacia protectora superior al
90%.

e Coniraindicaciones similores a la vacuno antiscrampionosa
(3 MIR).

b. GAMMAGLOBULINA HIPERINMUNE: La inmunizacién pasiva
no es tan eficaz como el sarampién.

F. TRATAMIENTO

Sintormético.

MIR 94 (3761): Un lactonte, de 12 meses, presenta un cuadro
de fiebre de 24 horas de evolucién acompanado de catarro
nasal. A la exploracién se aprecia exantema morbiliforme gene-
ralizado, rosodo y poco confluente. Se palpan numerosos ade-
nopatios de predominio occipital. El Wﬂ&hﬂh&
es:

1. Sarampidn.

2. Exontema sGbito.

3. Rubéola*.

4. Escarlatina.

5. Mononucleosis infecciosa.

MIR 01 (7220): Lo proteccién inmune del feto, del recién nacido
y del nific a través de la transferencia materng es un tema clave

en los primeros meses de desarrollo. Entre las siguientes res-

puestas sefiale la verdadera:

1. Los linfocitos T de memoria de lo modre son copaces de
proteger al nifilo mientras madura su propio sistema inmu-
ne.

2. A los 2 meses del nacimiento, el sistema inmune del recién
nacido se ha desarrollado de forma espectacular y posee
una competencia inmune casi completa.

3. Lo presencio de abundantes antigenos del complejo mayor
de histocompatibilidad en los éreas de contacto placentario
evita el frasvase de linfocitos entre la madre y el feto.

4. Wm@mmwmmm

rot | recién ido las infecci is-
émloos durante 6 o 12 meses tros el nocimiento®.

5. Los anticuerpos IgA de la leche materna pasan répidomente
al torrente circulatorio del feto debido a lo inmadurez de la
mucosa intestinal y al bajo nivel de metabolismo hepético
del nino.

1.7. Enfermedad de Kawasaki (EK)

A. SINONIMOS

» Sindrome mucocuténeo ganglioner, poliarteritis infantil.

¢ Incluide dentro de las VASCULITIS DE MEDIANO CALIBRE
(MIR).

B. AGENTE ETIOLOGICO

Etiologio multifactorial, en especial infecciosa, afectando a hués-

pedes con predisposicidn genético.

C. EPIDEMIOLOGIA

s 2-8 afos (80% en < 5 afios).

Algo mds frecuente en varones.

Incidencia especialmente elevada en Japén y Corea del Sur.

Principal causa de cardiopatic adquirida en poises desarro-

llados (MIR).

No existe evidencio de fransmisidn interpersonal.

o CLINICA

» Fiebre elevada de al menos 5 dias de duracién (4 MIR).

* Hiperermia conjuntival bilateral (2 MIR).

e Alteraciones de la mucosa orofaringea: enantema orofarin-
geo, lobios fisurados y secos o eritematosos, lengua afram-
buesada (2 MIR].

¢ Combios en las extremidades periféricas: edema indurado
de manos y pies, eritema de palmas y plantas, descamacién
normalmente periungueal. (MIR)

Exantema polimorfo (de predominio en tronco) {2 MIR).

* Linfodenopatia cervical > 1’5 ¢m, aguda y no supuroda.

(MIR)

: Conjuntivivtis Alteracién
Fiebre Extremidades
faih
LY
N

Alteraciones de
Mucosa orofaringea
Adenopatio

carvical

Exantema

« Paro el diagnéstico se requiere la presencia de fiebre durante
al menos 5 dios y, como mimino 4 de las 5 caracteristicas
restantes de la enfermedad.

e Los cosos offpicos (fiebre con menos de 4 caracteristicas
climcos] son més frecuentes en loctantes, los cuales corren un
mayor riesgo de enfermedad coronaria.

. OTRAS MANIFESTACIONES CLINICAS
La cordiopaotia constituye la manifestacién clinica més impor-
tante de la EK (2 MIR).

* La miocorditis afecta al menos ol 50% de los pacientes.

e Lo pericarditis con pequefio derrome pericardico es co-
mon en la fase aguda.

* Los oneurismas coronarics se desarrollan generalmente
durante la 2-39 semana. Los aneurismas giganies de los
arterios coronarios (= 8 mm didmetro) implicon mayor

riesgo de ruptura, tfrombosis o estenosis y de infarto de
miocardio (MIR).

2
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Afeclocién coronaria en la enfermedad de Kawasaki

¢ Otras manifestaciones: digestivas (diarrea, dolor abdominal,
hidrops vesicular), hepatopatia con aumento de transamina-
sas, alteraciones renales {piuria, hemoturia, sindrome hemo-
litico-urémico), artritis (més frecuente en las nifias), uveitis o
coriorretinitis, meningitis aséptica.

F. EVOLUCION

a. FASE FEBRIL AGUDA (1-2 semanas): fiebre y resto de signos

agudos de la enfermedad.

b. FASE SUBAGUDA (hasta la 47 semana): descamacién periun-

gueal, trombocitosis, aneurismas coronarios y mayor riesgo de

muerte sObita.

c. FASE DE CONVALECENCIA (6-8 semanas después del inicio

de la enfermedad): hasta que se normaliza lo V3G,

G. METODOS COMPLEMENTARIOS

e Leucocitosis con desviacién izquierda, trombocitosis (2-39
semana) y anemia normocifica moderada.
Incremento de los reactantes de fase aguda (VSG, PCR...).
Aumento de inmunoglobulinas, presencia de inmunocomple-
jos circulantes y descenso del complemento sérico.
ANA, FR negativos (MIR).

idi (método més Gtil para el

reconocimiento de la enfermedad vascular coronaria), EKG,

angiografia coronaria.

H. TRATAMIENTO

B ngmg!s&ﬂlr_\Lu, durante el periodo de enfermedad
febril activa, previene la afectacién vascular coronaria (MIR).

+ Acido ocefilsalicilico o dosis elevadas (80-100 mg/kg/dia)
(MIR). Posteriormente a dosis menores por su efecto anti-
trombético.

« Controvertido el emplec de corticoides (reservado para po-
cientes con fiebre persistente tras 2 infusiones de inmunoglo-
bulinas).

* Trombolisis con estreploquinasa durante la fose aciiva de
trombosis arferial coronaria.

e Cumarinicos en pacientes con aneurismas grandes o molti-
ples, sean obstructivos o no.

» Cortocircuito aortocoronario con injertos de mamaria interna
en pacientes sinfomdticos con lesiones estenosantes graves
(méas 75% de oclusion).

Bypass mamario-coronario

I. PRONOSTICO
* Bueno, excepto en aquellos pacientes que desarrollan arteri-
tis coronaria {segin Cruz la mayoria de los nifios con aneu-

rismas coronarios muestran su regresién en un plazo de 6
meses a 2 afios).

@ repeMIR

La enfermedad de Kawasaki se caracleriza por fiebre elevada,
hiperemia conjuntival, clteraciones de la mucosa orofaringea,
exantema polimorfo, linfadenopatia cervical y cambios en exire-
midades periféricas. (3+)

MIR 02 (7479): ¢Cuél de las siguientes enfermedades NO se
carocteriza por la formacién de granulomas?:

1. Arteritis de la temporal.

2. Tuberculosis.

3. Sarcoidosis.

4. Enfermedad de Kawasaki.

5. Porpuyr in- e

MIR 03 (7687): En la enferm

maciones son corredos MENQS una. Seﬁdle(o
1. El di regliza h ign
mnlmnc

Se acompafia de picos febriles elevados de al menos 5 dias
de evolucién.

Lo bose patogénica de la enfermedad es una vasculitis.

Las complicaciones més graves se relacionan con la ofecta-
cién coronoria.

El tratamiento consiste en inmunglobulina intravenosa y dosis
elevadas de AAS.

ki, todas las afir-

AN a2

MIR 05 (8204): Nifio de 2 aios que presenta fiebre elevada de
4 dias de evolucién, con aofectacién del estado genoral, y ligera
irritabilidad. A lo exploracién destaca lo presencia de un exan-
tema méculo-papuloso discrefo en tronco e hiperemia conjunti-
vaol bilateral sin secrecién. Presenta ademds enro'earmento bucal
con lengua ofrombuesado e hiperemio faringea sin exudados
amigdalares, ademés de gdenopatias laterocervicales rodaderos
de unos 1,5 cm de tamaiio. Ha recibido 3 dosis de Azitromicina.

¢Cuél, entre los siguientes, es el diagnéstico més probable?:
Exantema sdbito.
rome ki*.
Escarlatina.
Rubecla.
5. Mononucleosis infecciosa.

2. Sida infantil

A. ETIOPATOGENIA
VIH-1 {retrovirus humano de la familia de los lenfivirus).

o o

Membran _
lipidico i

Transcriptasd
inversa




B. EPIDEMIOLOGIA

Principal causa de inmunodeficiencia en la edad pedidtrico.

VIAS DE TRANSMISION:

e Prenatal: Tronsplacentaria (siguiendo modelo de infec-
¢ién rubedlica).

¢ INTRAPARTO: en el momento actual parece ser la via de
transmisién més importante (2 MIR) (siguiendo modelo de
infeccién por el virus de la hepatitis B).

¢ Postparto: leche materna (2 MIR) (contraindicade la lac-
fancia materna, excepto en peises en vias de desarrollo),
transfusiones sanguineas e inyeccién de hemoderivados,
fransplontes, contacto sexual o drogadiccién (adolescen-
tes).

El riesgo de transmisién por un nifio infectodo en lo escuela

o comunidad infantil es muy improbable (MIR).

En nuestro medio y en el momento actual la incidencio de

infeccién por VIH-1 en un lactante nacido de una madre in-

fectada se encuentro por debajo del 8% grocios o la profi-

laxis de la transmisién vertical (MIR).

F i isi -fetal

YiH-1:

¢ Situacién clinico-inmunolégico matemna (infeccién recien-

te/infeccién en fase terminal, cifra de CD4 maternos, an-

tigenemia p24 materna).

Respuesta inmunitaria materna especifica (ac. gp120).

Infecciones viricos concomitantes en la madre.

Placentitis que permita “escapes” en madres portadoras.

Tratamiento de la madre durante el embarezo.

Caracteristicas propias del feto (prematuro < 34 sema-

nas).

e Cualidad del VIH (cepas fetotropas).

¢ Tipo de nacimiento (pario vaginal vs. cesérea).

Segin Nelson, las variables més decisivas que influyen en la

frecuencia de transmisién vertical parecen ser rotura de bolsa

> 4 horas y peso al nacimiento < 2.500 g, cada una de las

cuales aumenta el doble la tasa de transmisién (MIR).

C. CUINICA

No es infrecuente el RN de bajo peso para la edad gestacional,
el sindrome de abstinencia y el posible hallazgo de dismorfias
(debidas o la toxicomenia materna y a las infecciones; hoy en
dia no se acepta la existencia de una embriopatio por HIV-1)
(MIR).

a. CLINICA INESPECIFICA: Fiebre, retraso en el desarrollo pon-
deroestatural, adenopatias generalizadas y hepatoesplenomega-
lia, diarrea persistente o recurrente e hiperirofia parotidea (15%).
b. MANIFESTACIONES ESPECIFICAS:

Infecciones bacterionas recurrentes:

*  Mucho més frecuentes que en el SIDA del adulto.

¢ |Infecciones graves como sepsis, neumonia, meningitis,
osteomielitis, ariritis y cbscesos.

¢ Las bocterias més frecuentemente aisladas son neumo-
coco, H. influenzae b, Salmonella, St. Aureus, y en ni-
fios hospitalizados St. Epidermidis y bacterias gramne-
gativas (Pseudomona).

Infecciones oportunistas:

* Neumonia por Pneumocystis jiroveci:

* Infeccién por germen oportunista mas frecuente,
con una incidencia méxima entre los 3 y 6 meses de
edad.

* Inicio agudo con fiebre, tos, taquipnea e hipoxemia
(MIR).

¢ Radiolégicamente lo més frecuente es un patrén al-
veolar difuso bilateral sin adenopatia hiliar.

* Diagnéstico de confirmacién mediante biopsia pul-
monar o lavado broncoalveolar (MIR).

» Elevada morialidad, especialmente en < 1 afo.

Neumonfa por P. jiroveci

© Curso Imensivo
Neumonia por P, jiroveci = Elevada mortalidad

Otras infecciones oportunistas:

Candidiasis oral (infeccién micética més frecuente
en nifos YIH +) que puede evolucionar o esofagitis
candidiésica.

Infeccién por Mycobacterium avium intracelulare:
infeccién generalizada, cosi siempre en nifios mayo-
res con mala respuesta al tratamiento.
Criptosporidiasis: diarrea grave con dolor abdomi-
nal y vémitos.

Citomegalovirosis: neumonitis, coriorrefinitis (2
MIR), hepatitis, encefalitis y afectacién intestinal.

Retinitis por CMV
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Virus herpes simplex. e Neumonig infersticial linfoide:
Virus JC: leucoencefalopatia multifocal progresiva. e Entre 1y 8 anos.

e Toxoplosmosis: afectacién del SNC, infrecuente en e Anomalia crénica més frecuente del aparato respirato-
nifos (MIR). rio inferior en el nifio VIH +.

* Comienzo insidioso con tos, taquipnea y disnea; se
asocia con hepoloesplenomegalio, adenopatios gene-
ralizadas, hipertrofia porotidea e hipergammaglobuli-
nemia policlonal.

* Radiolégicomente, extensas imdgenes nodulares o refi-
culo-nodulores en ambos hemitérax con adenopatios
mediastinicas.

¢ Tratamiento sinftomdtico con oxigenoterapia y cortficote-
rapia (si enfermedad pulmonar crénica).

* Mejor pronéstico que las infecciones oportunistas; rara
vez es causa de muerte.

* Manifestaciones neurolégicas:

» Encefalopatic por VIH-1: Retraso del desarrollo psico-
motor, pérdida de adquisiciones, trastornos de compor-
tamiento, pordlisis o paresias, alteraciones del tono
muscular, signos piramidales y pardélisis pseudobulbar.
Atrofia cortical y calcificacién de ganglios basales en el
TAC.

e Neoplasias: Los linfomas del SNC son las neoplasias més
frecuentes en nifios con SIDA.
* Otras manifestaciones clinicas:

* Nefropatia por VIH-1: Glomeruloesclerosis focal (MIR),
en forma de sindrome nefrético.

« Enteropatio del SIDA: Sindrome de malabsorcién con
atrofia vellositaria parcial que no se asocia a patégenos
o Ciiptogocosis, nocardioss y coccidiomicosia - [poco especificos. Afribvida a infeccién direcio del intestino

frecuentes en SIDA infantil). por el Y]H' : ; X 2
e Tuberculosis pulmonar o extrapulmonar con disemi- 2 Aﬂzmsm_bgm@m ‘Anemua, frombocitopenia
nacién milior y meningoencefaliis  (MIR): Manfoux uutoun.n:\une, leu.c.opemo_ ouiourjmune (menos fr.ecuenfe).
274 : e Hepagtitis: Hepatitis crénica activa. Mal pronéstico.
cosi siempre negativo. 5 X o
e Ofras infecciones: Infecciones virales recurrentes y severas * Miocordiopatia dilatada.

(estomatitis herpética recurrente y crénica, varicela, herpes

zoster diseminado, infecciones por VSR y virus parainfluen-

zae, molluscum contagiosum, condilomas acuminados, ti-

y Intensivo MIR Asturias
Toxoplasmosis cerebral

na).
NINOS ADULTOS
Primoinfeccién (“sd. mononucledsico”) (MIR) No observable Muy frecuente
Encefalopatia subaguda Frecuente Infrecuente
Infecciones bacterionas Frecuentes Infrecuentes
Infecciones oportunistas Infrecuentes Frecuentes
NL.LL. Habitval No habitual
Tumefaccién parotidec Frecuente No habitual
Sarcoma de Kaposi Raro Frecuente (homosexuales)
Oftros tumores Infrecuente Frecuente
Linfopenia Poco habitual Constante
Descenso T4 Variable Constante
Descenso T4/T8 Variable Constante
Trombocitopenia Frecuentemente con hemorragios Rara vez con hemorragias
D. CLASIFICACION DE LA INFECCION POR VIH EN NINOS 1994
CATEGORIAS INMUNOLOGICAS N: No signos/ A: Signos/ sin- B: Signos/ sintomas C: Signos/ sintomas

sintomas tomas leves moderados graves
No evidencia de supresién N, A, B, C,
Supresién moderada N, A, B, C,
Supresién intensa N, As B, G,

Los nifios cuyo estado de infeccidn VIH no esté confirmado, son clasificados ufilizando la distribucién de arriba con la letro E (para expo-

sicién perinatal) antes del cédigo de clasificaciéon apropiado (p.ej.: EN,).

« Caotegoria N: Nifos asintométicos o aquellos que presentan sélo una condicién de las descritas en la categoria A.

= Categorig A: Presentan dos o més de las siguientes condiciones: adenopatias (=05 cm en mds de 2 localizaciones), hepatomegalia,
esplenomegalia, parofiditis, dermatitis, infeccién de vias respiratorias, ofitis o sinusitis recurrente o persistente.

» Categorfo B: Incluye anemia (Hb < 8 g/dL), neutropenia (< 1.000/mm?, frombocitopenia (< 100.000/mm? més de 30 dias, me-
ningitis, neumonia ¢ sepsis bocteriano (episodio Unica), condidiasis oroferingec persistente (> 2 meses) en nifios mayores de 6 me-
ses, miocardiopatia, varicelo con afectacién visceral, diarrea recurrente o crénice, hepatitis, nefropatia, estomatitis herpética (> 2
episodios/afc), herpes zoster (2 episodios en diferentes zonas), leiomiosarcoma, NIL o hiperplasia pulmonar linfoide, nocardiosis,
infeccién por CMV o toxoplasmosis de inicio en el primer mes de vido, fiebre persistente >1 mes.
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Categoria C: Candidiasis esofégica o pulmonar, criptococosis extrapulmonar, histoplasmosis o coccidiomicosis diseminada, cripto-

cosporidiosis o isosporiasis con diarrea (> 1 mes), enfermedad por citomegolovirus (en localizacién distinta al higado, bazo o gan-
glios linféticos) o toxoplesmosis cerebrol con comienzo después del primer mes de vida, encefalopatia o leucoencefalopatia multifo-

cal progresiva, neumonia ‘por P. jiroveci, infeccién diseminado por micobacterios, 2 infecciones bacterianas graves o recurrentes

(sepsis, meningilis, neumonia) en un periodo de 2 afos, linfomas, sarcoma de Kaposi, sindrome de emaciacién sin cousa que lo jus-

tifique.
Categorias inmunolégicas segin los recuentos de CD4 y su
< 12 meses
No evidencia de supresién 2 1.500/mm® 225%
Supresién moderada 750-1.499 15-24%
Supresién infensa < 750 < 15%
E. DIAGNOSTICO

a. INMUNOLOGICO:

o INMUNIDAD CELULAR: Linfopenia (L-T4 < 400/mm?) (3
MIR). Anergio cutGnea (MIR).

e |INMUNIDAD HUMORAL: Hupergummoglobulmem:o poli-
clonal (MIR). Deficiente respuesta a las inmunizociones.

b. SEROLOGICO:

e ELISA (método de deteccién).

e Western-Blot y RIPA (métodos de confirmacién).

¢ Lo moyor parte de R.N. positivos para acs. representan
transmisién pasiva a fravés de la placento, y la prueba de
ELISA seré negativa a los 10 meses en el 50% de los casos,
y a los 15-18 meses en casi fodos.

o Deteccién de acs. anti-VIH tipo IgA/IgM (diagnéstico pre-
coz). Segin Nelson, las pruebas IgA e IgM onti-VIH se han
mostrado insensibles e inespecificas, y por tanto carentes
de valor para su uso dinico.

¢. VIROLOGICO: Permite un diagnéstico definifivo en la mayor

parte de lactantes infectados entre 1 y 6 meses de vida. Se preci-

san 2 pruebas virolégicas positivas realizadas en distinta muesira
de sangre.

¢ Cuontificacién del ontigeno viral p24.

o Aislomiento del virus en cultivo de linfocitos.

s PCR (deteccién de genoma viral): método virolégico prefe-
rido en paoises desarrollados.

Valoracién de la carga viral.

F. EVOLUCION Y PRONOSTICO

Las posibilidades evolutivas de un recién nocido VIH (+) son:

e Un 95% o incluso més son nifios sanos no infectados, que
van perdiendo los acs. anti-VIH transmitidos pasivamente por
la madre, y a los 15-18 meses se han aclorado totalmente.

o SIDA GRAVE Y PROGRESIVO:

e Representa aproximadamente el 40% de los nifios infec-

tados.

Infeccién intradtero.

Presentan culfivo o PCR + a la primera semano de vida.

Debut en el primer aiio de vida (antes de los 6 meses).

Infecciones graves y frecuentes, infecciones oportunistas

(NPJ), desnutricién grave, miocardiopatia, hepatitis, ence-

falopatia por VIH-1 y alteraciones inmunitarias intensas.

« FORMA MENOS GRAVE:

»  60% de nifios infectados.

» Infeccién intraparto, con evolucién més lenta y mayor su-
pervivencio.

¢ No existe virus detecloble antes de la semana de vida.

e Debut entre los 2-5 afios.

« Hiperplasia linfoide generalizoda con adenomegalias y
hepatoesplenomegalia, hiperplosia parotidea, NIL e in-
fecciones bacterianas por gérmenes habituales.
Inicialmente no se detectan olteraciones inmunolégicas.

G. PRONGSTICO

. Los linfocitos CD4 son marcadores predictores potentes, inde-

pondientes de progresién clinica y de respuesta al Tratamiento, y

por ello se deben monitorizar periédicamente, al menes cada 3-

4 meses.

= Deberemos basar nuestra valoracién en el porcentaje de linfo-

citos CD4 en nifios enfre 1 y 5 afos de edod y en el nimero

absoluto de CD4 a partir de los 6 afios de edad.

rocentaje en relacién con linfocitos tofales

1-5 afios 6-12 aios
2 1.000/mm® > 25% =500/ mm® 2>25%
500-999 15-24% 200-499 15-24%
< 500 < 15% < 200 < 15%

Lo determinccién de lo carga viral plasmética es un parémetro
fundamental para evaluar la respuesta ol tratamiento antirretro-
viral. Sin embargo, en los nifios menores de 1 afo no es valora-
ble ya que, por la inmunodeficiencia asociada a la edad tiene
elevado riesgo de progresién de lo enfermedad y o pesar del
tratamiento siempre fienden o tener ciifras altes de carga viral.

En general, se puede aofirmar con la excepciébn antes menciono-

da que el mejor indicgdor pronéstico aislodo es la carga viral

plasmdtica pero para definir el pronéstico con més exactitud se
aconseja el uso de lo carga viral y el porcentaje de CDA4.

H PROFILAXIS

e Administracién de Zidovudina (ZDV) o lo gestante duante el
embarazo, el parto y posteriormente ol recién nacido durante
las 6 primeras sermanas de vida (2 MIR).

o Es probable que el beneficio adicional de lo cesérec sea
insignificante si lo cargo virol de la madre es < de 500 co-
pias/mL.

|. TRATAMIENTO

a. DIETA: Hipercolérica, hiperproteica, rica en vitaminas y oli-

goelementos.

b. RECONSTITUCION DE LA FUNCION INMUNE: Gammaglo-

bulina hiperinmune i.v. cada 3-4 semanas (MIR): disminuye el

nomero de infecciones bacterianas, pero no modifica el curso de
la enfermedad.

c. DE LAS INFECCIONES INTERCURRENTES:

e P.jiroveci: TMP-SMX asociado o corticoides / Pentamidina si
resistencia o intolerancia (2 MIR).

Candida: Nistatina, Fluconazol.

CMV: Ganciclovir (MIR) / Foscarnet (si afectacién neurolé-

gica)/ gommaglobulina especifica.

* Herpes: Aciclovir.

Toxoplasma: Sulfodiozina y pirimetamina (MIR].

d. “IRATAMIENTO ANTIVIRICO:

e Poutas combingdas: 2 inhibidores nucleésidicos de lo
transcriptasa inversa + 1 inhibidor de la protecsa o 1 in-
hibidor no nucleosidico de lo tronscriptasa inversa (MIR).

» Inicicr tratamiento en el nifio < 12 meses con infeccién
confirmada, independientemente de su estado clinico o
inmunitario y de su carga viral.

o Se fratarén todos los nifios > de 1 afio infectados que
presenten clinica, cualguiera que sea, o evidencia de
alteracién inmunolégico.

e En los nifios > de 1 afio en estadio N, unos autores se
inclinan por el fratamiento y ofros por una actifud ex-
pectante, vigilando carga viral y cifra de linfocitos CD4,

s Carga viral: factor pronéstico, parémetro para iniciar fra-
tamiento y marcador de la eficacia del tratamiento (3 MIR).
(excepcién nifios menores de 12 meses).

e. PROFILAXIS INFECCIOSA:

e P.jiroveci (TMP-SMX/Pentamidina) (MIR) en todos los lactan-
tes hijos de madres infectodos a portir de las 4 semanas de
vida, en los nifios que hayan tenido un episodio de NPJ in-
dependientemente de lo edad y de la cifra de linfocitos T,
y en todos los nifios infectados de menos de 1 afo. Des-
pués de esta edad se indicaré lo profilaxis sélo si el recuen-
fo de T, lo recomienda.

» Condidos: si recurrencias importantes, con Miconazol tépi-
co o Ketoconazol oral.

e M, tuberculosis {Isoniazida) (MIR).

e M, avium intracellulare: en nifios con grave deterioro in-
munolégico con dlaritromicina o azifromicina.
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XIV. ENFERMEDADES INFECCIOSAS

I. CALENDARIO VACUNAL EN EL NINO VIH +
Kecomendaciones del Comité Asesor de Yocunas de lo Asociacién Espafiola de Pediatria (2008)

Los nifos VIH + desarrollan una menor y més breve respuesta inmune espedifica o los vacunas, y la efectividad es menor que en el
nifo inmunocompetente.

El calendario vacunal se ho de cumplimentar con rapidez en los primeros meses de vido, antes de que el sistema inmunitario de
esios pacientes se deferiore,

Los vacunas inactivadas no estan contraindicadas en lo infeccién VIH sintomética o asintomética.

Lo vacuna antisarampidn y antivaricela estan indicadas en nifos asinlométicos con linfocitos CD4 > 15% (MIR).

La vacuna antigripal se recomienda anvalmente o parlir de los 6 meses de vida.

En el nifio asinfomético, la vacuna BCG estd recomendada en palses en vias de desarrollo y no en paises occidentales, donde la
incidencia de tuberculosis es mucho menor.

Los convivientes del nifo y el personal sanifario susceptible deben estar correctamente vacunados.

No se ho demostrado que exista un riesgo mayor de progresién de la infeccién VIH fras la administracién de vacunas.
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DTPa DTPa DTPa DTPa DTPa dTpe
VPl VP! VPI VPI
™v? v
Varicela® Varicela
Hib Hib Hib Hib
MCC MCC MCC
Nc7v* Nc7v Nc7v Nc7v N23v

DTPa: Difterio, ‘étonos, 1os ferint ceelular.

VPI: Vacuna polio inactivada (MIR).

Hib: Hemophilus influenzae tipo b {conjugada).
MCC: Meningococo C conjugada

1: HB: Hepatitis B: Se deben determinar los titulos de anti-HBs entre 2 y 6 meses después de la 39 dosis, y si son bajos revacunar
con 3 dosis més.,

2: TV: Triple Virica: Para alconzar una mejor respuesta especifica se recomiendan 2 dosis con un intervalo de 1 mes umcnodos o los
12-15 meses, y una 32 dosis de recuerdo a los 4 afios de edad.

3: La vacuna de la varicela se administran dos dosis con un intervalo de 3 meses.

4: Nc7v: Antineumocécica conjugada heptavalente. En el nifio > 2 ofios, no vacunado previamente, estén indicadas 2 dosis de
vacuna conjugade de neumococo, con un infervalo de 2 meses, y una dosis posterior de recuerdo con la polisacérida 23-valente

(N 23v).

B2  repeMIR

Carga viral VIH: factor pronéstico, perémetro para iniciar trata-
miento y marcador de la eficacia del tratamiento. (3+)

MIR 00 FAMILIA (6650): En los nifios que asisten a guarderios
han sido comunicados contagios de las siguientes enfermedades
infecciosas, EXCEPTO de:

1. Otitis medio aguda.

5 Hepoﬁﬁs A.
S | VIH®.
4. Varicela.

5. Gingivoestomatitis herpética.

MIR 00 FAMILIA (6553): Entre los siguientes parémetros analiti-
€os, en un n | vi n

paciente con infeccién por el virus de lg inmunodefi-
ciencia humana MH). dcutl es el wenmmgmm

Niveles de ontigeno del VIH.

Niveles de linfocitos CD8+.

1

2.

3. Niveles de linfocitos CD4 +.

4

5. Niveles de B2 microglobulina.

MlR 00 FAMILIA (6651): ¢Qué mm_dmmmm

DTP (D«f'eno, Téfanos Tos fenna)

Hepatitis B.

Haemophilus Influenzae B.

Yo virico 1S ién, Rubkola, Parotiditis)®.
Meningococo A + C.

l :
%
3.
4,
S.

MIR 01 (7172): ¢En cudl de las siguiemes vacunas tenemos que

e d licacid
M&.mmm?

DTP.

Polio oral.

Polio inactivada.

Triple virica®.

Hepatitis B.

taoN =

MIR 02 (7369): Lo tuberculosis osocioda o lo infeccién por VIH
se coradieriza por:
1. Presentocién subclinica de la enfermedad.
Aparicién caracteristica en los estadios de inmunodepresion
més severa (>50 CD4/mm’)

diagnéstico.

2
3
4, Escuso rendimiento de los métodos microbiolégicos de
5. Mala respuesta ol fratamiento antituberculoso.

MIR 03 (7630): En la neumonia_por Pneumocistis carinii en los
pacientes con infeccién por VIH ¢cuél de las siguientes respues-
tos es la verdadera?:

1. El diagnéstico definitivo se realiza por cultivo del esputo en
medios espacificos.

El uso de glucocomcoldes es'é oontromdvcodo

El riesgo de padecerla es i ndepondnm de la cifra de linfo-
citos CD4+.

Nunca esid indicoda la profilaxis primaria.

b o




MIR 04 (7925): ¢Cuél de los siguientes afirmaciones es FALSA
en relacién con la transmisién_vertical ol feto/recién nacido por
parte de la gestante con infeccién HIV:

Aumentg el riesgo de malformaciones fetales®.

Tiene lugar sobre todo durante el parto.

La lactoncia aumenta el riesgo de transmisién entre un 10 y
un 20%.

Disminuye con tratamiento antirretroviral durante el embara-
z0 y especialmente durante el partfo.

El tratoamiento con Zidovudina no ha demostrado efectos
adversos en el recién nacido y hosta 5 ofios.

S R B

MIR 05 (8236): En el momenio aciual, Espaiia y la Regién Euro-
pea han sido declarados libres de polio desde el 21 de junio del
2002, ¢Cuél de las siguientes ofirmaciones es correcta?:

1. En el momento actual en Espofia no se recomienda yo la
vacunacién antipoliomielitice.

En el momento adlual en Espaiio solo se vacuna frente a la
poliomielitis con vacuna atenvada.

En el momento octual en Espafia solo se vacuno frente a lo
poliomielitis con vacune inactivada®.

Desde el afio 2002 en Espafia no se vacuna frente a la
poliomielitis.

En el momento actual en Espafia se vacuna frente a la po-
liomielitis con un procedimiento secuencial, primero con va-
cuna inactivada y luego con vacuna atenuada.

> &N

o

MIR 06 (8468): En relacién con lo fransmisién verticol del virus
de lo_inmunodeficiencia_humana (VIH) a partir de una madre
ofecta del sindrome de inmunodeficiencia adquirida (SIDA),
kuél es la respuesta FALSA?:
Puede existir transmisién vertical antes, durante o después
del parto.
2. El porcentoje més alto de nifios infectados por VIH odquiere
el virus durante el parto.
3. La terapia prenaftal, intraparto y postnatal con zidovudina ha
disminuido lo tasa de tronsmisién en el mundo desarrollado
hasta menos dd 8%.

5. Un p'eso ol nocer inferior a 2.500 gromos aumento ol doble
lo tasa de transmisién.

MIR 06 (8409): Sefale lo respuesta INCORRECTA en relacién
con lo neumonia por Pneumocystis en pacientes con infeccién

por ViH:
1. Los sinftomas més frecuentes son fos no productiva, disnea y

fiebre.
La Rx de térax puede ser inicialmente normal.
La prueba diagnéstica més rentable es el lavado bronguial-
veolar a través de broncoscopia.
El tratamiento de eleccién es el cotrimoxazol.
S e e I

loi on.
MIR 07 (8716): 2Cuél de las siguientes serologias es mds reco-
mendable hacer a todos las embarozadas?:

r
La del citomegalovirus.
La del parvovirus.
La de la hepatitis C.

na WK
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Lo de la listeriosis.

GINECOLOGIA

MIR 13 (10184): Sefiale la respuesta INCORRECTA con respecio
a la infeccién por virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) y
gestacién:

1.

2. Se ofrecerd a la gestante lo posibilidad de reclizor rata-
miento antirretroviral sea cual sea su estadio de la enferme-
dad, con la finalidad de prevenir la transmisién vertical del
virus.

3. Lo tronsmisién vertical del virus se asocia a la carga virol
materna.

4. Se tiene que ofrecer a toda gestante la serologio VIH en lo
primera consulla, sea cual sea el momento del embarazo.

5. Las mujeres infectodas por el VIH tienen un mayor riesgo de
presentar abortos esponténeos, muerte fetal intradtero y re-
traso del crecimiento intrauterino.

3. Inmunodeficiencias primarias

3.1. Agammaglobulinemia ligada al sexo
(enfermedad de Bruton)

Defecto en Xq21.

Més frecuente en el sexo masculino.

Comienzo en la edad infantil (MIR).

Inmunidod humoral alterada (MIR): IgG sérica <200
mg/dL, IgA e IgM indetectables.

Sin foliculos linfoides ni centros germinales (MIR)

Linfocitos T normales (MIR).

Infecciones al afio de vida por Haemophilus. bacterias pié-
genas y protozoos intestincles (MIR).

e Administracién periédico de gommaglobulina (MIR).

MIR 03 (7690): Nifio de 6 ofios que dﬁdg__lmimm.dutdn

a fenide one deriang: aticién (dos neumonias,
oMIs supwodos, smusms) En la onolfhoo tenia una _gﬁ_d_g_lga
I, lgA< I I ic I

linfocitos B. ¢Cudl de los siguientes es el diagnéstico correcto?:

1. Enfermedad gronulomatosa crénica.

2. Sindrome Varicble Comién de Inmunodeficiencio.

3. Inmunodeficiencia combinada severa.

4. inemio i .

5. Hipogammaglobulinemia tronsitoria de la infancia.

MIR 06 (B461): Un niflo de 20 meses de edad con gnteceden-

EEML_MMMW
en la infancia ha presentodo desde los 10 meses de vido dos
W@mﬁm&mﬂm Se encuentra morcodo

_o_m 2Cuél de los slswenfes m&im_ip_mﬂg_cn_mmﬂ
lugar en el proceso diggnéstico del paciente?:

Gammagrafia con coptacién de Go*

Biopsia del tepdo Inmmde omugdalmo/odenondeo

vanti in ircul

1.

2

3.

4. Biopsio de fimo.
5. Cuontificacién de sublases de IgA (IgA1, IgA2).

3.2. Inmunodeficiencia combinada severa

Déficit de ADA y de PNP (MIR).
Infecciones severas por hongos, bacterias y virus en el pri-
mer semesire de vida (MIR).
* El crecimiento se retrasa de forma precoz e intensa (MIR).
Timo pequefio (MIR); tampoco existen linfocitos T en érga-
nos linfoides secundarios.
Hipogammaglobulinemia intensa (MIR).
Linfocitos T ausentes (MIR) o que no responden a estimulos.
Trosplante de médula ésea (MIR).
En caso de precisar transfusiones, irradiarlas previamente
por el riesgo de enfermedad de injerto contra huésped
(MIR).

o Evitar vacunacién con virus vivos (MIR).

B
3
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MIR 04 (7949) N"‘\o de J_t_ns_S.e_ s que L_o.s_?_r_mxs_de_x'.d_q

mgo_ng_gmAlos Omeses

unc n moniu r Neu-
m;tg__m_gu En la onolmco, inemia, linfo-
n n lin T NK vy el
mdm.hniog.szs_ﬂ ¢De que dicgnéstico se trata?:

—

Sindrome de hiper IgM ligado al cromosoma X.
2. ln‘ecaén por VlH

4, Sindrome de Wiscott-Aldrich.
5. Déficit de subclases de igG.

MIR 07 (8721) Paciente de lmsss con MM‘IQ

1. Deficiencia do lgA

2. Inmuno mbi rove®.

3. Sindrome vonoble comin de mmunodeﬁcnencuo
4. Enfermedad granulomatosa crénica.

5. Deficiencia en moléculas de adhesién.

MIR 07 (8781): £Cuél de las siguientes estrategias terapéuticas
constituye actualmente el fratamiento de eleccién en los inmuno-
deficiencios combinados severas (SCID)?:

1. Terapio sustitutiva con inmunoglobuline intravenose (IVIG).
2. IL-2 en perfusién intravenosa confinba.

3. Administracién de anfi-TNF-alfa.

4, Admlmstruc:én de IFN befa
s
< 8

3. Sindrome de Wskoh‘-AIdnch

Ligado al sexo (XR) (MIR).

Trombocitopenia (hemorragias en periodo neonatal) + ec-
cema (= dermatitis otépica en los primeros meses de vida)
+ infecciones de repeticion (ofifis, infecciones respiratorias)
(2 MIR).

* Linfocitopenia progresiva.
o {lIgM, TIgE, IgA normal/T e IgG normal (MIR).
* Se asocia a linfomas y leucemios.
» Trasplante de médula éseq, esplenectomia.
CrX
Dermatifis |

o eccematosa

-

29
e

(- 1
' "

W

T ' Ig A, IgE
nfecciones
4 TG
repeficion ‘ IgM
Sindrome de Wiskott-Aldrich

MIR 05 (8208): Nifio de 3 afios de edad que tras un golpe en el
colegio presenta una lesién hemorrégica que cicatriza mal. El
paciente habla acudido antes en diversas ocasiones a Dermato-
logio por eccema en corg y brozos, y a Pediatria por infecciones
m El hemograma indico leucocitos y eritrocitos nor-

males, pero plaguetos escasas y pequeiias. £Cuél es el diognés-
tico més probable?:

1. Edema angioneurético hereditario.

2. Sindrome de Wiskoit-Aldrich*.

3. Hemofilia A.

4. Porpura trombopénica inmune.

5. Dermatitis atdpica.

MIR 11 (9668): Nifio de 2 afios, en sus antecedentes personales
destacan: 3 episodios de ofitis medio oguda, 1 meningitis me-
ningocécica y 2 neumonios (una de Iébulo medio y otra de I6bu-
lo superior izquierdo). Ha ingresado en 3 ocasiones por plrpura
trombopénica (en tres ocasiones los onficuerpos ontiplaqueios
fueron negativos y en lo médula ésea se observaban megocario-
citos normales). Yarios varones de la familia materna habian
fallecido en la infancia por procesos infecciosos. En la explora-
cién fisica presenta lesiones fipicos de dermatitis atépica. En el
estudio inmunolégico destaca una leve disminucién de subpo-
blaciones de linfocitos T; elevacién de IgA e IgE; disminucién de
IgM y IgG en el limite inferior de lo normalidad. 2Clal es el

diagnéstico més probable?:

1. Sindr Wi - ich.*

2. Sindrome hiper IgE.

3. Hipogammaglobulinemia transitoria de la infancia.
4. Inmunodeficiencia combinada severa ligada al X.
5. Inmunodeficiencia voriable comin.

~

A RECORDEMOS

Wiskott-Aldrich Ataxig-

telangiectasia

Clinica  Trombocitopenio Hipoplasia Ataxia
+ eccema + variable de cerebelosa +
infecciones de fimo y parafi-  Telangiectasios
repeticién roides + bculo-cutdneas
Facies anor- + Infecciones
mal + Car- sinusales y
diopatia pulmonares
congénita
Sintoma Dicrrea con Tetania Ataxia al iniciar
precoz  songre en neo-  hipocalcémi-  la marcha
nato ca neonatal

3.4. Enfermedad granulomatosa crénica

e Defedto en la funcién bactericida leucocitaria (funcién oxi-
dativa defectuosa no produciéndose radicales hidroxilo,
oxigeno ni peréxido de hidrégeno) (MIR).

e Infecciones graves con abscesos y granulomas que se ini-

cian en el primer afio por gérmenes catalasa +, peroxida-

sa - (bacterias intracelulares y hongos) (MIR).

Linfocitos normales en nimero y funcién.

Prueba de lo reduccién del nitro-azul de tetrazoilo (NBT)

repetidomente negativa.

* Interferon ¥ (mejora la funcién fogocitica).

4. Preguntas MIR

4.1. Impétigo

A. EPIDEMIOLOGIA

El impétigo es la infeccibn cutdnea mas frecuente en los nifos.

B. ETIOLOGIA

Etiologla estafilocécica (impétigo ampollosc) o estreptocdcica
{MIR).

C. CLNICA

Aparicién de vesiculas o pistulas sobre una base eritematosa
que evolucionan répidamente a una costra melicérica (MIR).




D. TRATAMIENTO

« El tratamiento se basa en el empleo de mupirocina tépica
(MIR) junto con medidas de higiene local.

» Si la respuesta no es adecuada o si la infeccion es grave o
extensa, se anade un antbidtico oral (omoxicili-
na/clavulénico, cloxaciling, eritromicina).

4.2. Leishmaniasis visceral o Kala-Azar

A. ETIOLOGIA

Leishmania donovani.

El vector responsable de la transmisién es un diptero del

género Phlebotomo.

El principal reservorio conocido en nuestro pais es el perro.

B. EPIDEMIOLOGIA

Edad de méxima incidencia entre 2 y 3 afios.

C. CLINICA

+ Fiebre diarig, palidez y vientre grande (por esplenomegalia y
hepatomegalic). Linfadenopatia generalizada (3 MIR).

e Pancitopenia, hipergammaglobulinemia policlonal (3 MIR).

D. DIAGNOSTICO

e Demostracién del parésito mediante estudio microscopico
(muestra de médula ésea la més rentable) (MIR).

* Serologia (aglutinacién).

o Prueba de cutirrecccién: tardo semanos en hacerse positiva.

E. TRATAMIENTO

Antimoniales pentavalentes (Glucantime) (MIR).

MIR 08 (8922): Paciente de 30 afios procedente de la India que

consulta por cuadro de fi tinua de 38-38.5° -
es de evolucién, hepotomegalia con gron esplenomegalia.
Analitica: pancitopenia e hi lobuli ia. 2Cudl es el
1 N 2:

1. Fiebre tifoidea.

2. Poludismo.

3. Esquistosomiasis.

4. Leishmaniasis®.

5. Amebiasis.

MIR 12 (9924): Nifa de 3 afios, procedente de Bangladesh, que
consulta por episodios febriles intermitentes de 3 semanas de
evolucién, asociados a debilidad y pérdida de apatito. A la ex-
ploraciéon fisica lloma lo atencién esplenomegalic marcado y
polidez mucocuténeo. En los pruebas complementarias destaco:
hemoglobina 8,5 mg/dL, hematocrito 26%, VCM 86 fL, HCM 29
pg. leucocitos 2B00/mL con 300 neutréfilos/mL, plaquetas
54000/mL, GOT 85 U/A, GPT 92 U/ e hiper-
gammoglobulinemio policlonal en profeinograma de suero.
Seiale el diognéstico mdés probable con los datos disponibles
hosta este momento:

1. Leucemia linfoblastico aguda.

2. Linfoma de Burkitt.

3. Leishmaniosis visceral.®

4. Tuberculosis milior.

5. Malaria crénica.

4.3. Brucelosis

A. TRATAMIENTO

* Tratomiento de eleccién de la brucelosis: doxiciclina oral 6
semanas + estreptomicina i.m o gentamicina i.m, o v, 2 se-
manas. Alfernativa: doxicicling oral + rifompicina oral 6 se-
manas.

e En se recomienda cotrimoxazol oral
(MIR) + rifompicina oral durante 45 dias.

* Las tetraciclinas no deben utilizarse en embarozados ni en
nifios menores de 8 aios, por ¢l riesgo de que aparezcan al-

tarnrinnac dantnlac irravarcihlac
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. VARICELA
Virus varicelo-zoster.
CONTAGIOSIDAD desde 48 horas antes de lo aparicién del exantema hasta que todas las lesiones han formado costra (7-8 dias).
EXANTEMA: Comienza en la cara y cuero cabelludo. extendiéndose al fronco (suele respetor palmas y plantas). Mécule —» pépule
—» vesicula — costra. En brotes (signo del “cielo estrellado”). Enantema y fiebre en fases iniciales.
o COMPLICACIONES: Sobreinfeccién bacteriona por rascado de lesiones {(complicocién mds frecyente). Sindrome de Reye (+ écido
acetilsalicilico). Ataxia cerebelosa (complicacién més comin del SNC). Neumonia (mds frecuente en odultos e inmunodeprimidos,

colcificociones residuales).

¢ Actualmente se recomienda lo vocunacién sistemdtica de toda lo poblacién infantil entre los 12-18 meses y enire los 4.6 afios de
edad.

* Inmunoglobulina frente o varicela-zéster, en enfermos susceptibles con riesgo de desarrollar voricela grave. En las 96 horas poste-
riores o la exposicién.

* El contacto Intfimo entre un paciente de alto riesgo susceptible y un enfermo con herpes zéster tombién representa una indicacién

para la profilaxis con inmunoglobulino.

En varicela no complicado fratamiento sintomdatico.

Aciclovir iv. en varicela visceral (neumonia por varicelo) y en inmunodeprimidos.

2. ESCARLATINA

Estreptococo « Estrepfococo B-hemolitico del grupo A (exofoxina pirogénica).
Un solo ataque suele conferir inmunidad permanente frente a la toxina.
CONTAGIOSIDAD: Sin tratamiento, durante varias semanas; con tratamiento, hasta 2-3 dlas tros el inicio del mismo.
FASE PRODROMICA: Faringoamigdalitis estreptocécica con lengua saburral y enantema flameante.
EXANTEMA: Micropapuloso. Entre 12-24 horas fras el comienzo de la faringitis, inicialmente en el cuello y posteriormente exten-
diendose por el tronco y los extremidades. Confluye y palidece a lo presién. Signo de Pastia (aumento de la intensidad del exante-
ma a nivel de los pliegues). Signo de Filatow (eritema de mejillas respeténdose el triéngulo nasolabial). Descamacién furfurécea en
el fronco y | laminar en extremidades, sobre todo en los manos. Se acompafia de lengue “oframbuesada’,

: Fiebre reumética, glomerulonefritis.

® 0 0 |

.....N

Cultivo de exudodo faringeo (lest de confirmacién més imporfante).

Elevocién del ASLO: El ASLO elevado indica estriccamente una infeccién reciente por estreptococo. Los niveles de ASLO tardan unos
6 meses en normalizarse.

Tratamiento: Penicilina (eritromicina si alergia).

FIEBRE REUMATICA: Criterios mayores de la fiebre reumético: carditis, arfritis, eritema maorginado, nédulos subcuténeos y corea de
Sydenham. Criterios menores: fiebre, artrolgias, aumento de reactantes de fase aguda (VSG, PCR) o clargamiento del PR en el
ECG.

e Profil ndari o]l 6 ~ siste en la inyeccién intramuscular mensual de
1.200.000 U de penicilina benzatina o en la odnumsfrocuén de 250 mg/ l 2 horas de Penicilina V por via oral.

3. EXANTEMA SUBITO

* Herpes virus-6.

Entre 6 y 15 meses.

FASE PRODROMICA: 3-4 dias. Fiebre elevada, faringitis, crisis convulsiva en nifios predispuestos. Esos sinfomas desaparecen brus-

camente y aparece el exantema.

o EXANTEMA: Suele durar 24-48 horas. Maculopapuloso, no confluyente. Afecia fundamentalmente al tronco. No suele descamar.
Se puede acompariar de adenopatios suboccipitales o cervicales.

* TRATAMIENTO sintomético.

4. MEGALOERITEMA

Parvovirus B19.

Més frecuente entre 5y 15 afos (infrecuente en lactantes y adultos).

Contogiosidad méxima entre los 6-15 dias posteriores a la infeccién

EXANTEMA: Eritema livido en mejillas ("doble bofetada"). Exantema maculopapuloso en regién glitea y extremidades, aclaréndose

por su parfe central y dando lugar a iméagenes coprichosas (exantema “cartografico"). Puede recidivar con el sjercicio, los baios ca-
lientes, el estrés... Con frecuencia se acompaiia de prurito.

e Tratomiento: Inmunoglobulinas i.v. en enfermos con anemia crénica e inmunodeficientes.
5. SARAMPION

* Virus RNA de la familia Paramyxoviridae, género Morbillivirus.

* Rara vez subclinico. Raro en los 4-6 primeros meses de vida por lo transferencia de IgG materna.

o CONTAGIOSIDAD desde el comienzo fase catarral hasta 5 dios después de la aparicién del exantema.
e

o

FASE PRODROMICA: Manchas de Koplik (patognoménicas).
EXANTEMA: Maculopapuloso y céfalo-caudal. Descamacion furfurécea (céfalo-caudal). Gravedad en relacién con extension y con-
fluencia.

: enfermos que hayan recibido gammaglobulina hiperinmune durante el periodo de incubacién, laciantes
con niveles apreciables de IgG materna y enfermos con SIDA.
» COMPLICACIONES: Ofitis media. Neumenia de células gigantes de Hetch (mds frecuente la bronconeumenia bacteriana secunda-
ria). Encefalitis (sin relacién con la gravedad del sarampién, suele oparecer 2-5 dias después del comienzo del exantema). Panen-
cefalitis esclerosante subaguda (tros afios de latencia).




Vacuna de virus vivos atenvados: 15 meses y 3-6 aflos, consigue que el 95% de los nifos o adultos susceptibles desarrollen anti-
cuerpos; no se recomienda en embarazadas, inmunodeprimidos, nifios con un proceso infeccioso agudo moderado o grave y en
alérgicos a gelotinas o neomicina.

Gommaglobuling hiperinmune: indicada en contactos domésticos y hospitalarios susceptibles menores de 6 meses, mujeres emba-
razadas e inmunodeprimidos.

Trotomiento: Sintomético. Vitamina A oral en formas graves.

6. RUBEOLA

Virus RNA de la familia Togaviridae, género Rubivirus.

Muchas infecciones son subclinicas. Raro durante los 6 primeros meses de vida. Un sélo atoque suele conferir inmunidod perma-
nente.

CONTAGIOSIDAD desde 7 dias ontes de lo aparicién del exantema, hasta 5-7 dias después del inicio del exantema.

FASE PRODROMICA: Signo més carocteristico, adenopatia dolorosa retroauriculor o cervical posterior. Puntos de Forcheimer.
EXANTEMA: Maculopapuloso. Céfalo-caudal con predominio en el fronco. No suele confluir (excepto a nivel de las meijillas). Des-
comacién minima. Se acompafia de enantema, prurito leve, febricula y linfadenopatia generalizada -signo de Theodor- (signo més

duradero).

COMPLICACION més frecuente, poliartrititis de pequefias arficulaciones de las manos.

Vacuna de virys vivos atenuados: 15 meses y 3-6 afios, consigue que > del 99% de las personas susceptibles desarrollen anticuer-
pos; contraindicaciones similares g lo vacuna antisarampionosa.

qumglp.bumﬁpmmm Poco eficaz.

Tratamiento: Sintomético.

7. ENFERMEDAD DE KAWASAKI
Inclyida dentro de las vasculitis de mediano calibre.

QS: Fiebre elevada de ol menos 5 dias de duracién + ol menos 4 de los siguientes:

Inyeoc:bn conjuntival bilateral.

Enantema orofaringeo, labios fisurados, lengua aframbuesada.

Edema, eritema de las manos o pies, 0 ambos, descamacién normalmente periungueal.

Exantema polimorfo de predominio en fronco.

Linfadenopatia cervical aguda y no supurada.

Complicacién més grave: arferitis coronaria. Los aneurismas coronarios se desarrolion generalmente durante la 2-3? semana. Los
aneurismas gigantes de las arferias coronarios (= 8 mm diémetro) implican mayor riesgo de rupfura, trombosis o estenosis y de in-
farto de miocardio.

Ecocardiografia bidimensional (métod A

Gammaglobulina v, durante el periodo de enfermedod febnl octuvo (pmnene Io ofedooén vosculor coronaria) + Acido acetilsalici-
lico a dosis elevadas; posteriormente a dosis menores por su efecto antitrombético.

*
.
*
*
L]

8. §IDA INFANTIL

inmunodeficiencia en lo edad ped' Ghrica.
En el momento actual la transmisién intraparto pg : is 5 1 ant
El riesgo de transmisién por un nifio infectado en la escuela o comunndod mforml es muy tmproboUe
En nuestro medio y en la actualidad, lo incidencio de infeccién por VIH en un lactante nacido de una madre VIH + se encuentra
por debajo del 8% gracias a la profilaxis de la transmisién vertical.
En el momento actuol no se gcepta la embriopatia por VIH.
La neumonia por Pneumocystis jiroveci es Io nfeccién p

. Inicio agudo con

fiebre, tos, taquipnea e hipoxemia. un potrén alveolordlfuso bnluterul sin odenopoﬂo hiliar.
Qmmmnﬁmmm b»opsno pulmonor o lovodo broncoalveolar. Elevada mortalidad.

La Neumonia infersticial Imfoudeeslo anomalfc iratori i 8l nifio VIH +. Se asocia
con hepatoesplenomegalia, adenopotios oenorulnzodos. hupemofio poroﬁdea e hlporgammoglobulinemw polidlonal. Radiolégica-
menfe, extensas imégenes nodulares ° reticulo-nodulares en omboc hemﬂbrox con adenopatias mediastinicas. Buen pronéstico.

Los linfomas del SNC son los peopla: co|

Mﬁi_mnﬂk_m_d_sm.lm |nfecciones bodenonos recun'onies N|l infilirocién parotideo. Més frecuente en el SIDA del
adulte: Infecciones oportunistas, sarcoma de Kaposi y otros tumores.

SIDA_GRAVE: 40% infectados. Transmisién transplacentaria. Clinica ontes del ofio de vido. Alteraciones inmunitarios intensas.
Neumonia por P. jirovedi, hepdtitis, encefalopatic por VIH. SIDA MENOS GRAVE: 60% infectados. Transmisién intrapario. Clinica
més fardia. Alteraciones inmunitarias menos intensas. Hiperplasia linfoide generalizada con adenomegalios y hepatossplenomega-
lia, hiperplasia parotidea, NIL.

Linfopenio. Anergia cuténea. Hipergammaglobulinemia policonal.

Esperar a los 15-18 meses para confirmacién del diognéstico seglin tasa de anticuerpos anti-HIV de clase IgG.

Diognéstico inmediato si onﬂgeno wrul P24 +, aislomiento del virus en cultivo de linfocitos, deteccién de DNA viral por PCR (méto-
do virolégico de diagnés referido en paises desarrollados).

|a carga viral plasmética, aunque para d

ﬂmjndimdﬂmmnﬂnd&n
ia el uso de la carga viral y el porcentaje de CD4.
Profiloxis: Administracién de Zidovudina a la gestanie durante el embarazo, el parto y posteriormente ol RN durante los é primeras

semanas de vudo

8 el nUmero de infecciones boclerianas, pero no modi-

ﬁou ol curso de Ia enfermedod
Tratomiento gntivirico utilizando pautas combinadas: 2 inhibidores nucleosidicos de la transcriptasa inversa + 1 inhibidor de lo
proteasa / inhibidor no nucleosidico de la transcriptasa inversa.




KIV. ENFERMEDADES INFECCIOSAS

PEDIATRIA

+ Tratamiento de las infecciones intercurrentes: P.jiroveci: TMP-SMX asociado a corficoides / pentamidina si resistencia o intolerandia.
CMV: Ganciclovir. Toxoplasma: Sulfadiozina y pirimetomina.

¢ Carga viral: factor pronéstico, parémetro para iniciar fratamiento y marcador de la eficacia del tratamiento.

« Profilaxis frente a P.jiroveci (TMP-SMX/Pentamidina) en todos los |actantes hijos de madres infectadas a partir de las 4 semanas de
vida, en los niflos que hayon tenido un episodio de NPJ independientemente de lo edod y de la cifra de linfocitos T,, y en todos los
nifios infectados de menos de 1 afio. Después de esta edad se indicard la profilaxis sélo si el recuento de T, lo recomienda.

« Nifio VIH +: Vacuna polio tipo Salk (parenteral). Triple virica contraindicada en nifios clase C o con supresién mmunoléguoo inten-
sa. Vacuna antigripal anualmente a partir de los 6 meses de edad. La vacuna de lo varicelo sélo indicada en nifios sin evidencia de
supresién inmunolégica.

- INMUN FICIENCI

* AGAMMAGLOBULINEMIA LIGADA AL SEXO (ENFERMEDAD DE BRUTON): Comienzo en la edad infantil. Inmunidad humoral
alterada. Sin foliculos linfoides ni centros germinales. Linfocitos T normales. Infecciones al afio de vide por Haemophilus y bacterias
pibgenas.

¢ INMUNODEFICIENCIA COMBINADA SEVERA: Infecciones severas por hongos, bacterias y virus en el primer semestre de vida. El
crecimiento se retrasa de forma precoz e intensa. Timo pequefio; tampoco existen linfocitos T en érganos linfoides secundarios. Lin-
focitos T ausentes o que no responden a estimulos. Hipogammaglobulinemia intensa. Trasplonte de médula ésea.

» SINDROME DE WISKOTT-ALDRICH: Ligado al sexo. Trombocitopenia (hemorragias precoces) + eccema (=dermatitis atépica) +
infecciones de repeticién (ofitis, infecciones respiratorias). + IgM, T IgE, IgA normal/T e IgG normal. Se asocia a neoplasias linfoi-
des. Trasplante de médula ésea, esplenectomia.

. W&M&M la funcién bactericida leucocitaria (funcién oxidativa defectuosa no pro-
duciéndose radicales hidroxilo, oxigeno ni peréxido de hidrégeno). Infecciones graves con abscesos y granulomas que se inician en
el primer afo por gérmenes catalasa + (S.aureus, Salmonella, Aspergillus...). Prueba de la reduccién del nitro-azul de tetrazoilo
(NBT) repetidamente negativa.

ig A > )ente en los nifos.
M estoﬁloobctco (i mpéhao ompolloso) o estreptocécica.
Clinica: Aparicién de vesiculas o pUstulas sobre una base erilematosa que evolucionan répidamente o una costra melicérico.
Tratgmiento: Mupirocina tépica junto con medidas de higiene local. Si la respuesta no es adecuada o si la infeccién es grave o
extensa, se afiade un antibiético oral {amoxicilina/clavulénico, cloxaciling, eritromicina).

11. LEISHMANIASIS O KALA-AZAR

e Leishmania donovani.

¢ Clinica: Fiebre diaria, palidez y vientre grande (por esplenomegalia y hepatomegalia). Linfadenopatia generalizada.

» Pancitopenia, hipergammaglobulinemia policlonal.

* Diognéstico: Demostracién del parésito mediante estudio microscépico (muesira de médula é6sea la més rentgble). Serologia (aglu-
finacién).

» Trotamiento: Antimoniales pentavalentes (Glucantime).




XV.TRAUMATOLOGIA Y ORTOPEDIA

PEDIATRIA

D
- Afectg g nifos entre 2-6 afios de edad.

- Es frecuente el antecedente de una infeccién de vias respirctorias superiores 10-20 dias anfes del inicio del cuadro.
- La clinica consiste en cojera y dolor referido inicialmente a la rodilla y luego a lo cadera.

- Diagnéstico de confirmacién: ecografia de la articulacién afectada.

- Es importante el control evolutivo del padecimiento ya que el inicio de la enfermedad de Perthes es superponible al cuadro clinico

de la sinovitis transitoria de codera,

_OSTEOCONDROSIS

- ENFERMEDAD DE PERTHES: Necrosis avascular del centro de osificacién de la cabeza femoral, més frecuente en varones entre 3-
8 afos. Cojera, dolor leve en cadera, muslo o rodille que mejora con el reposo. Diagnéstico: radiografia de caderas.

- RMEDA IG: Osteonecrosis disecante de la rodilla que afecto al céndilo femoral interno. Més frecuente entre 12 y

18 afios.

1. Alteraciones ortopédicas del pie

1.1. Pie plano esencial

A. CONCEPTO

¢ Aplonamiento del arco longitudinal medicl del pie, frecuen-
temente asociado a volgo del retropié.

¢ El arco longitudinal no se desarrolla hasta los 2-3 afos de
edod

B. CARACTERISTICAS

» El arco plantar reaparece al descargar el pie.

e En la marcha de puntillas se marca el arco del pie.

+ En bipedestacién, con la extension del primer dedo se restau-
ra el arco longitudinal (maniobra de Jack).

¢ Se puede asociar a genu valgo y a anteversién femoral.

Pie plano

Genu valgo

© Curso Intensivo MIR Asturias 2004

C. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

* Pie plano y astrégalo vertical (tipo més grave de pie plano).

» Pie plano por fusiones farsales (MIR).

¢ Pie plano por contractura del tendén de Aquiles e hipermovi-
lidad articular.

D. TRATAMIENTO

+ Generalmente no precisa fratomiento.

e Hasta los 10 aiios tratamiento ortopédico, por encima de
dicha edad valorar tratamiento quirdrgico.

1.2. Pie cavo

A. CONCEPTO
Exageracién del arco longifudinal medial asociodo generalmente
a vare del retropié (2 MIR).

B. ETIOLOGIA

Se distinguen cosos idiopdficos (los més frecuentes) y neuromus-

culares (enfermedades de lo médula espinal, neuropatias heredi-

farias sensitivo-motoras -enfermedad de Charcot-Marie-Tooth-)

(MIR).

Es fundamental realizar una exploracién neurolégica completa

en el paciente (2 MIR).

C. TRATAMIENTO

¢ Calzado ortopédico para aliviar la presién anormal duronte
el apoyo en cargo.

« Cirugia reconstructiva en casos de pies cavos moderados a
graves.

MIR 05 (8110): A la consulta nos traen una nific de 7 cfios de
edad porque su abuela le ha apreciado un arco plantar excesi-
yo. Al explorarle apreciamos en ambos pies, efectivamente, un

arco plantar longitudinal excesivo con apoyo exclusivo en talén y
cobezos de metalarsionos, osi como un leve varo de retropié

¢Cudl deberia ser nuestra siguiente actitud?:

1. Exploracion neurolégica detallada’.

2. Eslo actitud normal del pie a esa edad.

3. Resononcia magnéfica y/o TAC para descariar coaliciones
tarsales.

4. Yesos progresivos para corregir la deformidad.

5. Plantilles con cufia de base medial para el varo de retropie y

soporte del arco londitudinal.

MIR 08 (8991): Un nifio varén de seis afigs es traido a la consul-
ta tros opreciur en la revisién escolar que presenta un arco plan-
far_excesivo, A la exploracién efectivamente se aprecia un arco
plantar marcado, osi como un retropié con deformidad en voro.
¢Cudl debe ser la siguiente gctuacién médica?:

1. Revisién en un afio.

2. Plontillos correctoros del arco plantar.

3. Plantillas de cuiia pronadore de retropié.

4. Exploracién neurolégica y raquidea detallada®.
5. Ciruglo de liberacién de la fascia plantar.

1.3. Pie zambo esencial

A. CARACTERISTICAS

¢ Equino del astragolo y calcéneo, ontepie en adducto y supi-
nado y varo del talén (2 MIR).

» El pie zambo es rigido y més corto que el normal.




B. TRATAMIENTO
El trotamiento debe iniciarse desde el primer dia de vida (MIR).
a. PIE FLEXIBLE O REDUCTIBLE:

* Manipulaciones suaves que intentan corregir sucesivomente
el adducto, la supinacién, el varo y el equino, que es el Gl-
fimo componente a corregir.

» Botas o férulas.

b. PIE RIGIDO:

* Trotamiento ortopédico con yesos o férulas correctoros.
Tratomiento quirirgico si las medidas ortopédicas no han
sido eficaces.

¢ El eguinismo suele ser el componente que mas frecuente-
menle precisa correccién quirdrgica.

1

2. ;
3. Pies vaigos.
4. Astragoelo vertical congénito.
5. Pies zambos".

2. Luxacién congénita de cadera

A. ETIOPATOGENIA

* Se debe a una alteracién en el desarrollo intrauterine que do
lugor a una hipoplasia de lo articulacién cofilo-cabeza femo-
ral, con malformacién del cotilo, fémur, cépsula articular y
musculos regionales.
Tiene cardacter familiar hereditario.
Es més frecuente en nifios y cuando lo presentacién obstétri-
ca es de nalgas.

¢ Son frecuentes ofras malformaciones asociadas como pie
talo, pie equinovaro, luxacién de rétula, genu recurvatum y
espina bifida.

B. CLINICA x

. RECIEN NACIDO Y LACTANTE PEQUENO: Asimelria de

pliegues gliteos, limitacién de la obduccién de lo cadera, ma-

niobros de Barlow y Ortolani (MIR).

© Curso Intensivo MIR Asturias 2006
Maniobra de Ortolani

b. LACTANTE MAYOR: Limitacién de la abduccién (MIR), asime-
tric de los pliegues cuténeos (gliteos y popliteos) (MIR), acorta-
miento de lo exiremidad, posicién de las piernas en rotacién
externa y retraso en el inicio de la deambulacién (MIR).

© Curso Intensivo MIR Asturias
Acorfamiento de la extremidad en lo LCC

<. PARVULO: Persisten los signos dlinicos anteriores y aporece la
cojera (MIR) que muchas veces es el motivo de consulta.

'é
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Signo de Trendelemburg

C. DIAGNOSTICO

* Radiologia simple a partir del 42-62 mes de vida (MIR).

* Ecografia de caderas: dfil en los primeros 5 meses de vida
(diogndstico precoz), ya que aporta més datos al visualizar
las partes cartilaginosas de la cadera del neonato (MIR).

D. TRATAMIENTO

a. RECIEN NACIDO Y LACTANTE HASTA LOS 4 MESES: Pronés-

fico bueno.

o CADERA LUXABLE: Se coloca al nifio con las piernas en se-
paracién (férulas). El tiempo minimo de fratomiento son 6
meses, y se suspende cuando radiolégicomente se conside-
re normal la cadera.

o LUXACION CONGENITA: Reduccién de la cadera a su po-
sicion normal (a veces precisa manipulacién bajo anestesia
general), posteriormente se mantiene en posicidén de sepa-
racién, con un vendaje enyesado que después se sustituye
por una férula. _

b. ENTRE LOS 4 MESES Y LOS 2 ANOS: se puede conseguir una

reduccién incruenta medionte fraccién confinua e inmovilizacién

prolongada.

c. POR ENCIMA DE LOS 2 ANOS: suele precisarse reduccién

quirtrgica.

El pronéstico es peor o medida que avanza la edad del nifio.

MIR 98 FAMILIA (5616): Un pociente de 18 meses, hijo de una

familia de inmigrantes residente en un suburbio marginal de una

gran audod. es traido a consulta por cojerc desde que empezé
a caminar a los 16 meses. A la exploracidn presenta marcha en

ﬁ_d__rgn elenburg. Hobré que sospechar en primer lugar:

Luxacién congénita de cadera®.

Sinovitls transitoria de cadera.

Enfermedad de Perthes.

Artritis séptica de cadera.

Enfermedad neurolégica que afecta al desarrollo psicomo-

for.

NhWN =~

MIR 00 FAMILIA (6547): Durante una sustifucién veraniega de
Pediatria una madre de 41 afos nos consulta que o su hija pri-
coda vez resulta més dificil colocarle el

mogénita de 9 meses
ponal. El parto fue por cesarea y la nifa ha segmdo controles
rufinarios del recién nacudo sano. AI oxplomrlo oprecnomos una

1. Rodiografia de caderas®

2. Ecografio de caderas.

3. Exploracién nevrolégica exhaustiva.

4. Puncién lumbar y andlisis de liquido cefalorraquideo.
5. Resonancia magnética y lumbar.

l."'.‘“."’."’"

3. Epifisiolisis femoral

A. EPIDEMIOLOGIA

Afecta o jévenes obesos entre 12-15 afios, preferentemente del
sexo masculino (5 MIR).

B. CLINICA

Tras un fraumatismo minimo, que puede pasar desapercibido,
aparece un dolor en la ingle y/o en la rodilla, claudicacién y
dificultad pora la rotacién interna, abduccién y flexién (4 MIR).

La epifisiolisis femoral proximal es uno potologic més frecuente en varo-
nes obesos enforno a los 12-15 afios

C. EXPLORACION

Signo de Drehmann; la flexién de la cadera sélo es posible si se
acompaia de una rofacién externa (MIR).

D. TRATAMIENTO

Los objetivos del trotamiento consisten en evitar la progresién del
deslizamiento y reducir sus complicaciones (osteonecrosis y con-
drolisis), lo cual se logra medionte una epifisiodesis.

B2  repeMIR

La epifisiolisis femoral afecta a j6venes obesos entre 12-15 afos,
preferentemente del sexo masculino. Tras un traumatismo mini-
mo, oparece un dolor en la ingle y/o en la rodilla, cloudicacién y
dificultad para la rotacién interna, abduccién y flexién. (5+)

MIR 99 FAMILIA (6040): Un muchacho obeso de 14 afios acude

a lo consulto por dolor en cora anterior de muslo y rodilla iz-

quierdos desde un partido de fitbol jugado 15 digs antes. No

presenfa ningdn signo de desarrollo puberal. Permanece con

una ocﬁlud en ﬂexién L rotacién externa de la cadera y flexién de

articular. El primer diagnéstico de sospecha debe ser:
Epifisiolisis femoral proximal®.

isiolisis

)

2. Artritis séptica de cadera.

3. Ariritis reumatoide juvenil.

4. Blogqueo meniscal de la rodilla.
5. Enfermedad de Perthes.

MIR 11 (9672): Chico de 12 afios obeso (87 kg). Refiere desde
hoce 4 meses dolor mécanico en muslo y rodille derecha. A la
exploracién clinica se evidencia una discrepancia de la longitud
de las extremidades inferiores de 1 ¢cm y aclitud de lo extremidad
inferior derecha en rotacién externa con pérdida de lo rotacién
interna. Debemos sospechor que presenta:
Anrms crbmco |uveml

oris.*
Fractura del cuello femoral por sobrecarga.
Enfermedad de Perthes.
Secuelas de displasia del desarrollo de la cadera.




4. Sinovitis transitoria de cadera

A. EPIDEMIOLOGIA

Patologia inflomatoria que ofecta a nifios entre 2-6 ofos de

edod (2 MIR).

B. ETIOPATOGENIA

Su etiologio es desconocida y es frecuente el ontecedente de uno

infeccién de vias respiratorias superiores 10-20 dias antes del

inicio del cuadro (MIR).

C. CLINICA

La clinica consiste en cojera y dolor referido inicicimente a la

rodilla y luego a lo cadera (MIR).

D. DIAGNOSTICO

e Lo rodiografia simple puede ser normal (MIR} o mostrar
ensanchamiento de la interlinea arficular y abombamiento
de la cépsula.

e Pora confirmar la existencia de derrame articular actualmen-
te se recurre a la ecografia de la arliculacién afectada (2
MIR).

E. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

e Es importante el control evolutivo del padecimiento ya que el
inicio de lo enfermedad de Perthes es superponible al cuadro
clinico de la sinovitis transitoria de cadera.

e Sise sospecha enfermedad de Perthes se deberd reclizar una
gammagrefia con tecnecio 99 que en caso de dicha enfer-
medad mostrard una captacién disminuidao.

F. TRATAMIENTO

Reposo y AINE.

MIR 98 FAMILIA {5615): Al Servicio de Urgencias es traido un
nifio de 5 ofios por dolor inguinal de 48 horas de evolucién.

Tres semanas antes ha presentado una infeccién de vias respira-
torias altas fratada con antibidticos. La exploracién abdominal es
normd y no se palpan hemios. La gdﬂg_p.rMmmm
i rodi a son lesy |
MEMMM&M El primer
diognéstico de sospecha debe ser:

1. Ariritis séptica de cadera.

2. Artritis reumatoide juvenil.

3. inovitis transitori o*.

4. Enfermedad de Perthes.

5. Osteomielitis hematégena proximal de fémur.

5. Osteocondrosis

5.1. Enfermedad de Perthes

A. CONCEPTO

Necrosis aséptica de la cabeza femoral (MIR).

B. EPIDEMIOLOGIA

Més frecuente en varones, entre 3-8 afios (MIR).

C. CLINICA

Cojero, dolor leve en cadera, muslo o rodilla que mejora con el
reposo (2 MIR).

Cadera

Muslo

Redilla

Mejora el reposo

Enfermedad de Perthes

D. DIAGNOSTICO
Radiolégico (MIR).
Gammagrafia en estadios precoces.
TRATAMIENTO
Tratamiento precoz.
Traccién continua durante 3-6 meses.
Posteriormente férula hasta la total recalcificacién de la co-
beza femoral,

® & ¢ Mo @

MIR 07 (8731): Si se recliza el diagnéstico de osteocondritis de

la epifisis femoral superior o enfermedad de Legg-Calvé-Perthes

es verdad que:

1. Laedad de aparicién es en mayores de 10 afios.

2. Aparece especialmente en el sexo femenino.

3. Lo cojera es el sintoma predominante con mayor o menor
dolor*.

4. En la exploracién del nifio llama la atencién lo importante
afectacién del estado general.

5. Lo evolucién de lo enfermedad es rapida, siendo a evolu-
cién mds frecuente de aproximadamente un mes.

MIR 10 (9451): Nifio de 8 afos de edad que refiere cojera de la
extremidad Inferior derecha, de presentacién insidiosa y un mes
de evolucién. No existen antecedentes traumdticos ni signos
constfitucionoles. A lo exploracién se evidencia restriccion o la
movilizacién pasiva de dicha extremidad, especialmente a lo
abduccién y la rotacién interna. De las siguientes afimacionas
todas son ciertas EXCEPTQ una:

Se aconsejo lo realizacién de una radiografia de caderas.

1.

2. En la sinovitis transitorio el comienzo suele ser agudo.

3s ermedad - -Pert rondstico es

cuant resl od de cornienzo.”

4. Lo cousa puede ser un estado de hipercoagulabilidad.

3. Lla opcién teropéutica variord dependiendo del arado de
afectacion.

5.2. Enfermedad de Koenig

A. CONCEPTO

Osteonecrosis disecante de la rodilla, localizada més frecuente-
mente en el cdndilo femoral inferno (2 MIR).

8. EPIDEMIOLOGIA

Mas frecuente entre 12 y 18 afios (MIR).

C. CLINICA

Dolor, derrame, bloqueo articuler cuerpo libre y artrosis.

D. TRATAMIENTO

Inmovilizacién y extirpacién de los “ratones articulares” si proce-
de.

;-
g
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6. Escoliosis

A. CONCEPTO

e Presencia de curvas vertebrales en el plano frontal.

¢ Inclinacién lateral, rotacién y acufiamiento vertebral.

Falsa_escoliosis: Curva en el plano frontal sin deformidades

vertebrales: generalmente postural o antilgica.

B. ETIOLOG?A

a. ESCOLIOS!S IDIOPATICA: forma més frecuente (MIR).

b. ESCOLIOSIS OSTEOPATICA: malformaciones éseas por de-

sarrolle onémalo ésec (hemivértebro...) o medular (escoliosis

mielodisplésica), raquisquisis, coalicién vertebral o costal...

(MIR).

¢. ESCOLIOSIS MIOPATICA: por defectos en los musculos que

intervienen en lo estdtica vertebral (poliomielitis, parélisis cere-

bral infontil, distrofia muscular...).

d. ESCOLIOSIS NEUROPATICA: parélisis flécidas, neurofibro-

e. OTRAS CAUSAS: conectivopatias, postraumdtica,

a fumores...

C. CLNICA

o La curvo tordcica es la més frecuente.

o Iniciclmente indoloras, con el tiempo pueden hacerse doloro-
sas.

« Se inicion durante el crecimiento, y en los casos més severos
su progresién puede producir deformidades foracicas secun-
darias con disminucién de la capacidad vital, cor pulmonale
e insuficiencia cardiaca derecha (MIR).

secundario

Cor puimonale

e En la escoliosis falsa la curva se corrige con la flexién hacia
delante, o diferencia de las escoliosis verdaderas que corri-
gen la giba dorsal en lo inclinacién lateral.

O mmwns MM Asrarien 7004

D. RADIOLOGIA
Medicién de los dngulos de Cobb mediante la felerradiografia:
< 25-30% leves, 30-50% medionas, > 502 graves.

Yertebro limite superior

Voloracién de la curva escolidtica

E. TRATAMIENTO

a. TRATAMIENTO ORTOPEDICO: cinesiterapia, deporte (noto-
cién), electroestimulacién, corsé de Milwaukee.

b. TRATAMIENTO QUIRURGICO: artrodesis vertebral.

Escoliosis idiopdtica en el odolescente: < 202 cinesitera-
pio/natacion, entre 20-402 corsé o estimulacion elécirica (MIR),
> 4092 arfrodesis.

MIR 00 (6899): Un enfermo de 5 afios que presenta una escolio-
sis torécica derecha de 1207, écuél puede ser lo patologia més

grave que pueda presentor en lo vida odulta?:

1. Deformidad y giba costal,

2. Paroplejio.

3. recha”
4. Hipercifosis.

5. Dolor intratable.

M!R 04 (7950): Un chico de _2_gn9§ en lo foso de craamuenfo

Actitud escohohcu secundaria o dasmeMo de miembros
inferiores.

: . | .
Escoliosis congénita.
Escoliosis neuromusculor.

Cifosis de Schéuvermann.

SAON




7. Pronacién dolorosa

A. CONCEPTO

Luxacién aislada de la cabeza radial (MIR).

B . ETIOPATOGENIA

Tipico de nifios menores de 3 afios por un mecanismo de prona-

cién forzada y traccién (llevando al nifio cogido de la mano, el

nifio se cae y para evitarlo se tracciona hacia arriba el brazo (3

MIR).

C. DIAGNOSTICO

» Diagnéstico por la historia clinica, la impotencia funcional de
la extremidad superior y el dolor o la movilizacién pasiva.

¢ El nifio mantiene el codo parcialmente flexionado y el ante-
brazo en pronacién (MIR).

» Rodiografia normal.

D. TRATAMIENTO

Se reduce traccionando del brazo y antebrazo, a lo vez que se

lleva la mano o supinacién e inmediatomente se flexiona el

antebrazo sobre el brazo (MIR).

@ repeMIR

Lo pronacion dolorosa se produce por un mecanismo de prona-
cién forzada y traccién (llevando al nifio cogido de la mano, el
nifio se coe y para evitarlo se tracciona hacia arriba el brazo).
(3+)

Maniobro para reducir lo pronacién dolorosa

MIR 00 (6804): Un nifio de 4 _afios acude con su madre a lo
consulta presentondo un cuodro de |mm_ugm _funcional en

nt refiere un tirén
_M&mmm Tros descartar una pos'ble
fractura, las maniobras a efectuar deben ser:
1. Pronacién forzada y flexién,
2. Flexién forzada.
3. Hiperextensién y supinacién.
4. Supinacién y flexion®.
5

Pronacién y supinacién alternantes.

8. Fracturas en la edad

nedidtrica

8.1. Traumatismos de la extremidad
superior

A. FRACTURA SUPRACONDILEA DE HUMERO:

¢ Fractura més frecuente en la infancia.

o Lo complicaciéon més frecuente es el sindrome comparti-
mental de Volkmann: suele afectar a nifios entre 8 y 10
afios. Se trata de una urgencia ferapéutica que obliga a re-
tirar el yeso, estabilizar el foco de fractura y administrar an-
ficoagulontes y vasodilatadores. Si no se produce una me-
jorfa répida se debe realizar sin demora una fasciotomia (5
MIR).

¢ Lo desviacién en cibito valgo puede producir lo lesién del
nervio cubital por elongacién (MIR).

@ repeMIR

La complicacién més frecuente de lo fractura supracondilea de
humero en la infancia es el sindrome comparfimental de Volk-
mann. Se trata de una urgencia terapéutica que obliga a refirar
el yeso, y si no se produce mejoria répida realizar sin demora
una fasciotomia. (5 +)

MIR 05 (8106): Un paciente de 7 afios de edad, ingresado en
troumatologic desde hace 6 horas tras haber reducido orfopédi-
camente una {mdymﬂmmdm;dﬂm_m avisa quejéndo-

se de r_in r e en |

man
dificultad para movilizar |g§ dgdgi Ante este cuadro, lo primero

que debemos realizar es:

1. Una radiografia de codo.

2. Refiror la escayola®.

3. Una analitica con iones.

4. Administrar un anclgésico.

5. Sujetar el brazo con una charpa.

MIR 08 (8990): Ante un paciente de 6 afos que acude a urgen-
cas tras haber sufrido uno coida forduita desde un columpco,
presentando intenso d midad e i

en el codo izquierdo, deberemos sospechar en primer lugar:

. Fractura de cObito y radio con luxacién de cabeza radial.
Fractura-luxacién de lo cabeza radial,

Fractura del olécranon y luxacién de cabeza radial.

R

Fractura supracondilea del codo®.
Fractura-epifisiolisis de epitréclea.

MIR 08 (8889): Avisan al médico de guardia para valorar a un

hombre de 30 aios que tras sufrir un accidente de moto presen-
faba uno fracturo transversa de tibio derecha y ol que en el érea
inmovilizé lg extremidod con un yeso cruropé-

de urgencias se le inmovili
dico a la espera del tratamiento definitivo. El paciente presenta
nalgésic ensach

2Cudl de los siguientes afirmaciones es FALSAZ?:
1. Es aconsejable medir la presién de los compartimentos de la

pierna.
a ioble realizar reriografia®.
Es aconsejable abrir el yeso.

Puede ser necesaria una fasciotomia quirirgica.
Es una emergencic.
indromc compartimental,

Qo wN

£
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B. FRACTURAS DEL CUELLO DEL RADIO:
o Frocturas “selectivas” de los nifios (MIR).
e Contraindicado la reseccién de lo cabeza del radio hasta la
finalizacion del crecimiento.
C. FRACTURAS DIAFISARIAS DEL ANTEBRAZO:

MIR 02 (7329): Nifo de 2 aiios troido a la Urgencia tras caida
de un columpio. Presenta su antebrazo con intenso dolor espon-
téneo, impotencia funcional absolute y gron deformidad de
vértice volar en tercio medio. 2Cudl serd el diognéstico mas
probable?:

1. Fractura dicfisaria de cibito y radio”.
2. Epifisiolisis de mufieca.

3. Fractura de Smith.

4. Fractura-luxacién de Monteggia.

5. Fractura de Colles.

D. EPIFISIOLISIS DISTAL DEL RADIO: Muy frecuente en el nifio,
habitualmente de tipo II.

MIR 03 (7592): Un nifio de 7 aiios consulta por dolor en la
il r tras h ici

A la exploracién presento leve tumefaccién e intense dolor en la
extremidod distol del rodio, sin deformided olguna. Radiolégi-
camente se aprecia en lo proyaocnén lateral una _nﬂ_d_q__m
fisaria | h lin rhicul

_gg[m El d-ognbsnco seré:
Fractura de Smith.
Fractura de Colles.
Fractura en tallo verde de metéfisis distal del rodio.

ifisiolisis distal de radio®.
Fractura en rodete de metafisis distal del radio.

8.2. Traumatismos de la extremidad
inferior

-

."‘.‘*9’.’*’—‘

A. FRACTURAS DEL CUELLO DEL FEMUR:

Dentro de las fracturas del cuello del fémur los complicaciones
locales (necrosis avascular, pseudoartrosis, escasa remodelacién
6sea) se ven con mayor frecuencia en pacientes jévenes (MIR).
Las complicaciones generales por el encomamiento prolongodo
son mds frecuentes en ancianos.

B. FRACTURAS DE LA DIAFISIS DEL FEMUR: El tratamiento de
los fracturas diafisarias del fémur en la infancia es fundamen-
talmente ortopédico: traccién hasta la reduccién y posteriormen-
te yeso pelvipédico. En < 6 afios lo fraccién se realiza al cénit;
en > 6 afios se aplica una traccidn en posiciéon 902-902 (MIR).

9. Osteomielitis

A. CONCEFTO:

Es lo inflamacién del hueso causada por una infeccién bacteria-

na o fingica.

B. ETIOLOGIA:

Generalmente se clasifica en fres fipos:

1. Osteomielitis aguda hematégena. Es la forma més frecuente
de preseniacién en la infancia;

2. Osteomielitis secundaria a un traumatismo.

3. Osteomielitis secundaria a insuficiencia vascular, proceso
muy raro en la infancia (2).

C. PATOGENIA:

Se produce en el curso de una bacteriemia sintomdtica o asin-

tomética que hace llegar el agente infeccioso hasta el hueso,

localizéndose generalmente en las metéfisis de los huesos lorgos

{fémur, tibia y himero) que estén muy vascularizadas.

D. LOCALIZACION

el 50% de los casos ocurren en los primeros 5 afios de vida, que

es mas frecuente en nifios que en nifias, y que aunque puede

aofectarse cualquier hueso de la economia,

la localizacién més frecuente son los huesos largos de las exire-

midades inferiores

E. ETIOLOGIA

Staphylococcus aureus es el patégeno més frecuente en todos los

grupos de edad, siendo la causa del 70% al 90% de las osteo-

mielitis.

En recién nacidos: lo efiologic més frecuente después de S.

oureus, son Escherichio coli, Streptococcus agolactiae, ofros

bacilos gramnegativos y Candide albicans (7,8,9).

En lactantes y nifios mayores, debido a lo dréastica reduccién del

nomero de infecciones por Hoemophilus influenzae tipo b tras lo

introduccién de lo vacuna

F. CLINICA

Los sinfomas mas frecuentes son fiebre, dolor agudo persistente

que se va incrementando en el miembro afeclo, acompofado de

inflamacién y enrojecimiento del tejido que esté sobre el hueso.

El nifio cojea o se niega a caminar, debido al dolor ol cargary a

la movilizacién. El lactante presenta irritabilidad, rechazo del

alimento, e inmovilidad por el dolor.

G. DIAGNOSTICO

Pruebas de laboraforio: son inespecificas y no siempre estén

alteradas.

e El recuento leucocitario puede ser normal o estor elevado.

¢ Lo velocidad de sedimentacién (VSG): estd elevada en el
80%-90%de los cosos. El pico méximo se alcanza entre 3-5
dias del ingreso, y vuelve o la normalidad o las 3-4 sema-
nas de tratamiento efectivo.

Ecografia: es muy Gtil, tanto para el diognéstico de artritis, como
pora el diognéstico y seguimiento evolutivo de osteomielitis. se
normaliza un mes después de la curacién clinica.

Gammagrafia 6sea: es la técnica més sensible para la deteccién
de osteomielitis en las primeras 48-72 horas, en las que la ra-
diologia simple puede ser normal.

H TRATAMIENTO ‘
Gmpo de Gérmenes mds frecuentes Antibiéticos
Recién nacido (0-2 meses) S. aureus, SGB, BGN (E, coli) Cloxacilina + cefotaxima / gentamicina
Ninos < 5 anos S. aureus, SBHGA H. influenzae Cefuroxima (150mg/Kg/d c/8h)
En >2 afios: considerar to igual > 5 afios
o Cloxacilina + cefotaxima o ceftrioxona
Nifios > 5 afios S. aureus Cloxacilina (100-150mg/Kg/d c/6h) o

Cefazolina (100mg/Kg/d c/8h)

! Amoxicilina-clavulénico podria ser una alternativa. ? Siempre que estén correctomente vacunados de Hib




10. Artritis séptica

Es lo infeccién del espacio aricular en nifios, como complica-
cién, en el cursa de una bacteriemia.

A. PATOGENIA

Las artritis puruientas se producen por infeccién sinovial, hasta
donde llegan los microorganismos por via hematégena.

B. EPIDEMIOLOGIA

Su frecuenaia es algo mayor que la osteomielifis. La edad més
frecuente es en lactantes y nifos menores de 3 aiios, y el 90% de
los cosos son monoarticulares, afecténdose con mayor frecuen-
cia las extremidades inferiores: cadera, rodillo y tobillo.

C. ETIOLOGIA

La etiologio de las ariritis sépticas es superponible a las osteo-
mialitis.

D. DIAGNOSTICO

Pruebas de laboratorio: son superponibles a las realizadas para
el diagnéstico de osteomielitis.

Arfrocentesis: esta técnico es de gran importoncia, y debe reali-
zarse precozmente con fines diagnésticos y terapéuticos siempre
que se sospecha una artritis sépfica.

Rx simple: es la primera técnico a realizar, Puede dar signos
indirectos de infeccion articular (oumento de tejidos blandos,
desplozamiento de los estruciuras musculares, cumenio del
espacio articular, luxacién de la cadera).

Ecograffa: es lo técnica de eleccién con alia sensibilidad pero
baija especificidad para el diognéstico de artritis séptica.

E. TRATAMIENTO

El iratamiento de la artritis séptico de cadera es siempre urgente,
y los antibiéticos sn superponibles a la osteomielitis.

Es necesario el drencje de la cadera parc descomprimir el espa-
cio articular, hacer el diegnéstico, instaurar el tratamiento anti-
biético y evitar la lesién articulor secundaria al compromiso
vascular.

MIR 09 (9228): Un pociente de 11 afios acude al servicio de
urgencias por dolor inguinal, cojera y sindrome febril de 24 h de
evolucién. Ante la sospecha clinica de una arlritis séptica de
cadera, es cierfo que:

1. La elevocién de la profeina C reactiva confirma el diagnésti-

Co.
La radiografia simple no es necesaria ya que en fases inicia-

b
les no muestra alteraciones.

3. Lo ecografia es poco sensible para detector la presencia de
liquido articular.

4. Lo resononcio magnéfica es la prueba de eleccién paro el
despistaje de infeccién.

5. i icular i | i n

cqsos terapéutico.*

-



XV . TRAUMATOLOGIA Y ORTOPEDIA

DIATRIA

i

1. PIE BO ESENCIAL
¢ Deformidad en equino del astragalo y del calcdneo, adducto del antepie y varo del talén.
¢ El tratamiento del pie zambo debe iniciarse desde el primer dia de vida.

2. LUXACION CONGENITA DE CADERA

*  Més frecuente en el sexo femenino y cuando la presentacién obstétrica es de nalgas.

» Diognéstico precoz mediante las maniobras de Barlow y Orfoleni. Precozmente asimetria de pliegues gliteos y limitacién de la
abduccién de la cadera.

Retraso en la marcha, acortamiento de la extremidad y cojera (marcha en Trendelenburg).

Diognéstico de imagen precoz con la ecografio de cadercs. A partir del 42-62 mes de vida radiogrofia de caderas.
Peor pronéstico a medida que avenza la edad del nifo.

3. EPIFISIOLISIS FEMORAL

* Jévenes varones obesos enire 12-15 afios, que tros un traumatismo minimo, presentan dolor en la ingle y/o rodilla, cojera y dificul-
ted para la rotacién interna, abduccién y flexién de lo cadera.

¢ Lo flexién de la cadera sblo es posible si se ccompefia de una rotacién externa (signo de Drehmann).

¢ Tratamiento: epifisiodesis.

4. SINOVITIS TRANSITORIA DE CADERA

Afecta a nifios entre 2-6 afios de edad.

Es frecuente el antecedente de una infeccién de vias respiratorias superiores 10-20 dias antes del inicio del cuadro.

La clinica consiste en cojera y dolor referido iniciclmente a la rodille y luego a la cadera.

Diognéstico de confirmacién: ecografic de la articulacién afectada.

Es importante el control evolutivo del padecimiento ya que el inicio de la enfermedad de Perthes es superponible al cuadro clinico
de la sinovitis transitoria de cadera.

5. OSTEOCONDROSI
« ENFERMEDAD DE PERTHES: Necrosis avascular del centro de osificacién de lo cabeza femoral, més frecuente en varones entre 3-8
afos. Cojera, dolor leve en cadera, muslo o redillo que mejora con el reposo. Diegnéstico: radiografia de caderas.

« ENFERMEDAD DE KOENIG: Osteonecrosis disecante de la rodillo que afecta al céndilo femoral interno. Més frecuente entre 12 y
18 ofios.

6. PRONACION DOLOROSA

¢ Luxacién aisloda de la cabezo radial por un mecanismo de pronacién forzada y traccién.
e Actitud de la extremidad superior con el codo flexionado y el antebrazo en pronacién.
L

Se reduce traccionando del brazo y antebrozo, ¢ lo vez que se lleva la mano a supinacién e inmediatamente se flexiono el antebra-
zo sobre el brozo.

7. ESCOLIOSIS

Forma més frecuente, idopética.

Escoliosis osteopética: malformaciones 6seas por desarrollo andmalo 6seo (hemivériebra...) o medular (escoliosis mielodisplésica),
raquisquisis, coalicién vertebral o costal...

Lo curva forécica es lo més frecuente.

Se inicion durante el crecimiento, y en los casos més severos su progresién puede producir deformidades toracicas secundarias con
disminucién de la capacidad vital, cor pulmonole e insuficiencia cardiaca derecha.

En la escoliosis postural, la curva se corrige con la flexién hacio delante.

Escoliosis idiopética del adolescente: < 202 no precisa fratamiento, entre 20-40° corsé o estimulacién eléctrica, > 402 arfrodesis.

LR

. FRACT
» FRACTURAS SUPRACONDILEAS DE HUMERO: Frocturas més frecuentes en la infancio. La complicacién més frecuente es el sin-
drome compartimental de Volkmann (iras la colocacién del yeso el paciente presenta dificultod para extender los dedos con dolor a
lo extensién pasiva de los mismos). La desviacién en cibito valgo puede producir la lesién del nervio cubital por elongacién.
« SINDROME COMPARTIMENTAL DE VOLKMANN Se frota de una urgencia teropéuticc que obliga a refirar el yeso, estabilizar el
foco de froctura y administrar anticoagulantes y vasodilatadores. Si no se produce una mejoria répida se debe realizar sin demora
unc foscnotomfo

v e los nifios y las de lo cabeza de los adultos.
UR Troccnbn hasta la reduccién y posteriormente yeso pelvipédico. En < é afios lo troccién se
realiza al dmd, gn_é_qﬁ_g_; se aplvcu una traccién en posicion 90°-90°,
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1. Dermatologia

1.1. Mastocitoma solitario

* Entre los mastocitosis cuténeas se distingue una forma aislo-
do (mastocitoma) que tiende a lo involucién esponténea en
varios meses, y un fipo generalizedo (urticario pigmentosa)
(MIR) que tiende a la curacién en la adolescencia.

El mastocitoma es una lesién tumoral infilirativa, eritematosa
de 1 a 5 cm de diémetro. Las lesiones pueden aparecer co-
mo habones o ampollos recurrentes y evonescentes; sin em-
bargo, con e! paso del tiempo, la lesién es sustituida por una
placa infiltrada, eléstico, rosada, amarillenta o de color ca-
nela.

El suave frote de la lesién provoca el patognoménico signo
de Darier: urficariacién y aparicién de un halo eritematoso
perilesional (MIR).

1.2. Dermatitis atépica

Es la enfermedad cuténea crénica mds frecuente en lo edad

pediétrica y afecta oproximadamente a un 10% de los nifios

en alguna efapa de su vida,

¢ Manifestacién cuténea de la atopia (osocioda con asma,
rinitis y urticaria).

* Imporiante componente hereditario.

Cardcter crénico.

Frecuente aparicién en la lactancia, disminuyendo su inci-

dencia y prevalencia a lo largo del tiempo.

¢ Loctante: eccema agudo y subagudo pruriginoso que ofecto

sobre todo a la cara, cuello, tronco y superficies extensoras

de extremidades (MIR).

_ur.u,

© Curso Intensivo MIR Asturias

Dermatitis atépica

» En los nifos mayores las lesiones se localizan fundamental-
mente en flexuras, se van haciendo més secas y crénicas
(xerosis), predominando la liquenificacién sobre la exuda-
cién.

» Pliegue de Dennie-Morgan (infraorbital) (MIR) y ojeras atépi-
cas.

» Frecuentemente se complica con sobreinfeccién bacteriana
de las lesiones (impetiginizacién).

* Tratemiento:

e El tratamiento de los brotes en fose aguda: corticoides (gene-
ralmente tépicos) + inhibidores de la colcineurina.(tacrélimus
t6pico).

e Recientemente ha sido aprobada en Europa la indicocién de
tacrolimus al 0,03% en nifios mayores de dos aftos como te-
rapia de mantenimiento mediante su aplicacién una vez al
dia dos dias a lo semana en los fases de inflamacién subcli-
nica (intervalos entre las agudizociones), que se ha mostrado
eficaz en le reduccién de los brotes de dermatitis.

e Aungue el pronéstico es habitualmente bueno, los nifios con
DA tienen un elevado riesgo de presentar una clergio respi-
ratoria con la edad. Alrededor del 50% de los nifios con DA
durante los dos primeros afos pueden desarrollar una aler-
gia respiratoria (asma y/o rinoconjuntivitis) en los afos si-
guientes y hasta el 80% si se asocio sensibilizacién a las pro-
teinas de huevo.

MIR 00 (6906): Un nifio de 5 afios de edad fiene lesiones ecze-

matosas ;[Qnicg§ de flexuras de bra;og y piernas que producen
inte r iodas i labios.

¢Cuaél, entre los siguientes, es el g|gg néstico més probable?:

Un eczema microbiano.
Uno dermatitis atépica®.
Un eczema seborréico.
Un prurige nodular,
Una sarna.

N

MIR 01 (7115): La oparicién de un pliegue exira de piel por
xbgm del pérpado inferior es una caracteristica de:

Dermatitis seborréica.

Rosécea.

Pitiriasis rosada.

Eccema de confacio.

1.3. Dermatofitosis o tifia

O A LN

Se definen como lesiones producidas por hongos con la caracte-
risfica de desarrollarse en la querafina.

* Clinica:
Segun la localizacién:
1) cabeza: forma inflematoria o querién, y forma no infla-
matloria.
2) cuerpo: lo més tipico es el herpes circinado cuando se
asienta sobre piel lompifia; sin embargo, cuando es sobre
pliegues lo mds frecuente es el eccema marginado de
Hebra.
3): ufias: onicomicosis
4) portador sano.
* Diagnéstico: clinico epidemiclégico, con ayuda de la lémpara
de Word y exdmenes microscopicos.
* Tratamiento:
1) cabeza: tratamiento oral: Terbinafine o griseofulvina 2-
4 semanas
2) cuerpo: localizado, seré tépico con imidazoles o terbina-
fina durante 3-4 semanas.
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MIR 10 (9447): Nifio de 6 afos que viene a la consulta acom-
pahado del monitor de un centro de acogida de nuestro barrio
por tumoracién dolorosa a la palpacién de 3 em de diémetro en
zona occipital derecha del cuero cabelludo (ver fotografia) y 3
adenoinegalias de consistencia bastante dura en regién cervical
postenor derecha. 2Qué tratamiento serfa el més adecuado?:
Incisién y drenaije.

Mucipirona tépica.

Griseofulvina por via oral, *

Cefazolina intravenosa.

Ketoconazol tépico.

0N o
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1.4 Urticaria y angioedema

Urticaria. Lesiones cutdneas generalmente eritematosas, edema-
fosos y pruriginosas que se blanquean a lo presién. Son de loca-
lizacién, forma y tomafio variables, y pueden persistir minutos,
dias o semanas. La lesién tipica es el "habén" o “roncha”, lo
cual combia de lugar en cuestién de horas.

Angioedema. Hinchazén edematosa, no pruriginosa, y general-
mente indolora, aunque puede producir sensacién de quema-
zén. No deja févea. De limites poco nitidos. Puede tener aspecio
eritemotoso o conservar el aspecto normal. Las lesiones suelen
aofectar a la dermis profunda.

Tratamiento: Etiolégico y sintomético mediante antihistaminicos
via oral.
Si exiten casos graves de Urticaria/angioedema intensos y/o que
afecten a las vias respiratorias:
- Adrenalina al 1:1000 por via IM (méximo 0,3 cc). Se
puede repetir dosis en 20 min.
- Prednisona: {(no de primera eleccién ante cuadros gra-
ves por su lento comienzo de accién): 1-2 mg/kg/dia por
via oral (méximo 50 mg), o metilprednisolona por via pa-
renteral a igual dosis.
- Valorar ingreso.

MIR 12 (9927): Acude de urgencia al centro de salud, un nifo
de 15 meses de edad, que durante la cena, tras ingerir un bo-
cado de tortilla, presenta de forma sibita: enrojecimiento facial
de predominio perioral, lesiones habonosas en tronco y extremi-
dades, y tos. A su llegada al centro se encuentra consciente y se
objetiva, ademés de lo descrito: tiraje supraesternal, rinorrea

acuose abundante, hipoventilacién bilateral sin sibilancias, y

relleno capilar inferior a 2 segundos. De las siguientes afirma-

ciones, sefiale la respuesta CORRECTA:

1. Lo prioritario es canalizar una via venosa.

2. Lo metilprednisolona por via inframuscular es el fratamiento
de eleccién.

3. Se trata de un cuadro de urticaria asociado a asma, y debe
ser tratado con antihistaminicos y broncodilatadores inhala-
dos.

4. Se debe recomendar o los padres su traslado a un Servicio
de Urgencias hospitalario

5. ini in ilacién i r

*

inframuscular.

MIR 13 (10179): Acude al Centro de Salud un nifio de 4 ofios
que, 5 minutos antes, comienza con cuadro de angioedema en
cara, conjuntivitis, congestién nasal y ronguera, coincidiendo con
la ingesta de una cucharada de yogur que le dieron por error en
el colegio. Entre los antecedentes esté diagnosticado de alergio
a proteinas de leche de vaca. En la exploracién se constata hipo-
tension leve, frecuencia cardiaca 110 lat/min, Sat O2 93%, esté
pélido y algo sudoroso, con sibiloncias diseminadas. $Cuél es el
primer tratamiento de eleccion?

Provocar el vémito.

Adrenalina 1/1000 subcutanea.
Adrenaling 1/1000 intramuscular. *

Metilprednisona intramuscular.

Salbutamol nebulizado.

2. Oftalmologia

2.1. Uveitis crénica

Lo uveitis anterior de la artritis crénica juvenil (ACJ) es crénica,
no granulomatosa y bilateral en el 70% de los casos.

e En la ACJ pauciariiculor (MIR) la uveitis es frecuente, sobre
todo en nifias con enfermedod de presentacién precoz y
positivos para ANA; la presentacién es asintomdtica (ojo
blanco), incluso en casos de uveltis grave.

* En la ACJ poliarticular la uveftis es poco frecuente,

e En la de instauracién sistémica (enfermedad de Still) es muy
rara.

Lol B SR o e

MIR 96 FAMILIA (4637): La causa més frecuente en el nifio de
una uveitis crénica es:

Herpes.

Poliartritis crénica juvenil®,

Micosis.

Toxocariasis.

Citomegalovirus.

i il ol

2.2. Glaucoma congénito

« El gl de herencia AR con peneirancia
incompleta, es bilateral en el 75% de los casos.

e Clinica: presién intraccular por encima de 18 mmHg, lagri-
meo y fotofobia por el edema corneal, aumento del diémetro
corneal > 11’5 mm (buflalmos), aumento del tamafio del
ojo, excavacién popilar répidamente progresiva.

e Trotomiento: goniotomia o trabeculotomia (MIR).

2.3. Retinosis pigmentaria

*» Genética: La forma AR es lo mas frecuente, la AD la més
benigna y la ligada al X la més rara y grave.

» Clinica: Hemerclopia y reduccién del campo visual hasia
dejor visién “en canén de escopeta” (MIR).

e Elecirorretinograma plano (MIR).
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MIR 04 (7905): Una nifia de 7 aiios, que presenta ceguera noc-
turna (hemeralopia) en la exploracién oftalmolégica se observa
constriccion del compo visual con escotoma anular, pérdida de
la_ogudeza y electrorretinograma anémalo. 2Qué enfermedad
ocular, de los que a continuacién se relacionan, puede presen-
tar?:

1. Persistencia de vitreo primario.

2. Catarata congénita o infantil.

3. Aniridia bilateral.

4 inosis bi i Eea )e.
5. Retinoblastoma.

2.4. Dacriocistitis del recién nacido

2.5. Estrabismos no paréticos

o Persistencia de restos mesenquimatosos qQue obstruyen el
conducto lacrimonasal.

* Se manifiesta por epifora, edema del saco y secrecion puru-
lenta (MIR).

e Tratamiento conservador (masaje y pomada antibiético-
antiinflamatoria); si no es efectivo, sondaje del conducto
(MIR) o cirugia de las vias lacrimonasales.

Dacriocistitis oguda en un recién nacido

60% idiopéticos y 20% acomodativos (hipermetropia).

La mayor parte se inician en la primera infancia o son con-

génitos.

e El nifio vence los fenémenos de diplopia-confusién con la
ambliopia (MIR).

e Diagnéstico: test de Hischberg (reflejo de corneal de la luz) y
el Cover fest.

e Tratamiento: curar la embliopia tapando el ojo dominante

(MIR). Cirugla con fines estéticos.

Ve =
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MIR 99 FAMILIA (6103): Ante un nifio de 2 _afics cuyos padres
refieren que en ocasiones desvio un ojo, la acfitud més correcta

es:
1. Esperar hasta los 5 afios para evoluacién por el oftalmélo-

go.

Remitirle inm al .

Esperar a que el nifio pueda hoblm y comunicarse para
explorarlos objetivamente.

Instaurar tratamiento con vitaminas.

Pautar medidas de higiene visuol evitando fijar la mirada y
desaconsejar que dibuje o vea la TV.

e WObd




n el mastocite sl patognoménice signo de Darier: urticariacién y aparicién de un halo eritematoso

perilesional.

« DERMATITIS ATOPICA: Importente componente hereditario. Lactante: eccema agudo y subagudo pruriginoso que ofecta sobre
todo a la cara, cuello, tronco y superficies extensoras de extremidades. En los nifios mayores las lesiones se localizan en flexuras.
Pliegue de Dennie-Morgan (infroorbital) y ojeras atépicas. Sobreinfeccién bacteriana de las lesiones (impetiginizacién).

. a es la arfrifis crénica juvenil pouciarticular,
. Mmmﬂmmmmm; o somofomio o irabeculotomia.

por hemeralopia y reduccién del campo visual hasta dejar visién “en cafién de escopeta”.

. fiesta_por epifora, edema del saco y secrecion purulenta. Tratamiento conservador (ma-
saje y pomodo onhbnéhco-ortmﬂonnbnu), si no es efectivo, sondaje del conducto o cirugio de las vias lacrimonasales.
ESTRABISMOS NO PARETICOS:

. P, Lo_mayor parfe se inician en la primera infancia o son congénitos. El nifio vence los fenémenos de
diplopia-confusién con la ambliopia. Diggnéstico: test de Hischberg (reflejo de corneal de la luz) y el Cover test. Tratamiento: curar
la ambliopia fopando el ojo dominante.
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