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	            INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRÍA

SESIÓN ANATOMOCLÍNICA




                                                   PRESIDE: DR. GUILLERMO SOLOMON SANTIBAÑEZ
                                    COORDINA: DR. ROGELIO PAREDES AGUILERA
                                    PATÓLOGO: DR. EDUARDO LÓPEZ CORRELLA
                                    T.M.S: LIC. T.S. XOCHITL FERNÁNDEZ GUERRERO
                                    RESUMIÓ: DRA. MARISOL FONSECA FLORES
NOMBRE: MJU
GÉNERO: MASCULINO
LUGAR DE NACIMIENTO: NICOLAS ROMERO, ESTADO DE MEXICO 

FECHA DE NACIMIENTO: 07/04/05
FECHA DE INGRESO: 29/01/10
FECHA DE DEFUNCION: 09/03/10
ANTECEDENTES HEREDO FAMILIARES

Madre 25 años de edad, empleada doméstica, sana. Padre no integrado al núcleo familiar, sano. Abuela materna finada por cardiopatía isquémica.
ANTECEDENTES PERINATALES

Producto de la G1, embarazo normoevolutivo. Cervicovaginitis durante el primer trimestre. Ingesta de hierro y ácido fólico durante todo el embarazo. Obtenido a las 36 SDG peso 2,300gr, talla 47 cm. Se desconoce Apgar. Se egresa a las 24 horas como binomio sano.
ALIMENTACIÓN, CRECIMIENTO Y DESARROLLO 
Desarrollo psicomotor no se encuentra consignado en el expediente. Actualmente integrado a dieta familiar. Inmunizaciones completas, no muestra cartilla de vacunación, acude al kinder.
ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLÓGICOS 

Habitan en casa prestada, 2 personas en un cuarto. Cuentan con agua, luz, teléfono y fosa séptica. Convivencia con un cotorro, 2 borregos, 1 perro, gatos, pollo y patos.
ANTECEDENTES PERSONALES PATOLÓGICOS 

Fractura de radio a los 11 meses de edad manejo conservador. Resto interrogado y negado.
PADECIMIENTO ACTUAL 

Inicia su padecimiento actual 15 días previos a su ingreso al Instituto con fiebre de 38ºC, de predominio vespertino, rinorrea y tos recibiendo antiinflamatorios no especificados sin mejoría por lo que acude a hospital de Cuautitlán de Romero Rubio, en donde se encuentra con datos de dificultad respiratoria y se decide hospitalización, se integra diagnóstico de bronconeumonía y se inicia manejo con cefotaxime (8 días) sin mejoría del cuadro por lo que se agrega vancomicina (3 días), persistiendo con fiebre, bicitopenia e ictericia, por lo que se envía a este Instituto, se ingresa al servicio de Hematología para continuar abordaje.
INGRESO A HEMATOLOGÍA
EXPLORACIÓN FISICA (290110)
FC: 110x´ FR: 30x´ TA: 90/60 T 38.5C Peso: 20.7 (PC 25) 
Paciente alerta, activa, reactiva con palidez de tegumentos, ictericia conjuntival, lesiones blanquecinas en carillo, úlcera del dorso de la lengua, profunda de bordes eritematosos. Cuello cilíndrico con adenopatías no dolorosas menores a 1cm. Campos pulmonares bien ventilados sin estertores, con sibilancias aisladas en base izquierda, sin datos de dificultad respiratoria, precordio rítmico con soplo sistólico plurifocal, abdomen blando, depresible no doloroso a la palpación superficial ni profunda, con hepatomegalia 2x2x2cm, se palpa polo esplénico. Resto sin alteraciones.

29/01/10 INFECTOLOGÍA
FC: 120X´, FR: 30X´  T 38º C
Se interconsulta por neutropenia y fiebre se inicia manejo con clindamicina a 30mgkgd y amikacina a 15mgkgd. Pendiente descartar mononucleosis infecciosa por la presencia de fiebre, hepatoesplenomegalia y adenopatías.
31/01/10 HEMATOLOGÍA
FC: 124 X´FR 27 X´ TA 110/60 T 37ºC

Febril por 4 horas. Tolera vía oral. No datos de respuesta inflamatoria sistémica. Se toman PFH con BI 4, BD 8.8, BT 12.8, albúmina 1, GGT 71, DHL 104, AST 39, ALT 26, FA 108. Médula ósea con abundantes células plasmáticas maduras. Se investigará neoplasia asociada.
01/02/10 INFECTOLOGÍA
Se reporta aislamiento de hemocultivo periférico con E. coli BLEE, se suspende amikacina y clindamicina. Se agrega meropenem a 20mgkgdo.

02/02/10 HEMATOLOGÍA

Febril por 5 horas hasta de 38.4ºC. Persiste con tinte ictérico generalizado. Presenta sangrado de tubo digestivo bajo.
03/02/10 CIRUGÍA PEDIATRICA

Se interconsulta por sospecha de colitis neutropénica. Por iniciar cuadro caracterizado por aumento de perímetro abdominal, dolor abdominal, evacuación disminuida de consistencia, con moco y sangre, así como la presencia de un vómito de contenido gastroalimentario, persistencia de cuadro febril y datos de respuesta inflamatoria sistémica. Radiografía de abdomen con buena distribución de aire no niveles ni aire libre ni datos de perforación. Se sugiere colocar sonda orogástrica y realización de ultrasonido abdominal.

03/02/10 HEMATOLOGÍA 
FC 140X´ FR 46 X´ TA 110/60

Paciente con diagnóstico de choque hemorrágico, colitis neutropénica, sangrado de tubo digestivo bajo anemizante, neutropenia profunda, síndrome infiltrativo, bicitopenia en estudio. Se encuentra polipneico, manejándose con soluciones a 1200m2sc, infusión de albúmina a 1grkgd, así como evacuaciones disminuidas de consistencia con hematoquezia abundante y un vómito de contenido gastroalimentario, presentando taquicardia, pulsos débiles y llenado capilar retardado sin hipotensión, ameritando dos cargas de cristaloide y transfusión de paquete globular a 17mlkgd. Se coloca catéter central femoral sin complicaciones. Pasa a terapia intensiva para continuar monitorización.
03/02/10 TERAPIA INTENSIVA

FC 120 X´ FR 42 X´ TA 120/80 T 38.3ºC

Se recibe paciente alerta, ictericia conjuntival, abdomen con presencia de distensión abdominal, se percute timpánico, dolor a la palpación, peristalsis disminuida, no datos de irritación peritoneal. Llenado capilar de 2 segundos. Manejo con ayuno, SC 1500m2scd, infusión almidón, meropenem 20mgkgd, vitamina K, gluconato de calcio.
03/02/10 GASTRONUTRICIÓN

FC 112 X´ FR 37 X´ TA 131/90  T 39.9ºC

Se interconsulta por STDB anemizante. Se debe descartar como primera posibilidad divertículo de Meckel. Se sugiere realizar gamagrafia con tecnecio 99 en búsqueda de mucosa ectópica. Colestasis se considera probablemente reactiva.
03/02/10 TERAPIA INTENSIVA

Continua febril por 20 hrs hasta 40ºC. Clínicamente con ascitis. USG abdominal con abundante líquido libre en cavidad, imágenes sugerentes de apendicitis crónica. Gamagrama con eritrocitos marcados en donde se presenta fuga capilar en imágenes tardía.

04/02/10 CIRUGÍA

Se realiza laparotomía exploradora en donde se encuentra ganglio mesentérico hemorrágico, se toma biopsia. Se sugiere angiografía abdominal ya que continúa con sangrado de tubo digestivo anemizante.
05/02/10 INFECTOLOGÍA

FC 125 X´ FR 26 X´ T 37ºC

Febril por más de 15 horas. Se amplia cobertura con vancomicina y fluconazol.
05/02/10 RADIOLOGÍA INTERVENCIONISTA

Se considera que no está indicada la realización de angiografía abdominal ya que ha disminuido de manera importante el sangrado de tubo digestivo.

06/02/10-090210 TERAPIA INTENSIVA
Continúa con sangrado de tubo digestivo anemizante. Se transfunde paquete globular. Se inicia neupogen.
11/02/10 HEMATOLOGÍA

Ha persistido con mala evolución y sin respuesta a neupogen. Se realiza AMO: celularidad disminuida, células plasmáticas 61, linfos 39, no serie mieloide, megacariocitos aumentados. Sugiere proceso reactivo infeccioso o histiocitosis tipo I, no hay datos que sugieran posibilidad de mieloma múltiple. Pendiente reporte de biopsia de hueso. Radiografia de huesos largos y cráneo sin lesiones líticas.
11/02/10 INMUNOLOGÍA

Se sugiere descartar vasculitis por antecedente de hematoquezia, reactantes de fase aguda incrementados, afección a nivel hepático y gamagrama positivo. Así como descartar enfermedad de Kawasaki. Además presenta 4 criterios para síndrome hemofagocítico: fiebre, hepatomegalia, bicitopenia e hipertrigliceridemia. 
12/02/10 INMUNOLOGÍA

Se inicia GGIV (total 42 gr) y dipiridamol.

12/02/10 OFTALMOLOGÍA

No datos de vasculitis.

12/02/10 HEMATOLOGÍA

No se considera síndrome hemofagocítico ya que la hepatomegalia en síndrome hemofagocítico tiene patrón inflamatorio y no obstructivo. Pendiente electroforesis de proteínas y proteínas Bence-Jones.
12/02/10 GASTRONUTRICIÓN

Se considera colestasis reactiva. No se considera patrón obstructivo debido a que la GGT ha permanecido siempre en rangos normales y tampoco hay datos de hepatitis. Se reporta BT 14.39. Se sugiere inicio de fenobarbital a 5mgkgd, UDKA 20mgkgd. Realización de alfa 1 antitripsina sérica.

15/02/10 HEMATOLOGÍA

Se realiza electroforesis de proteínas en suero y orina. Se insiste en investigar proceso infeccioso.
15/02/10 TERAPIA INTENSIVA

FC: 137 x´ FR 43 x´ TA 150/84  T 37ºC

Mejoría hemodinámica, sin datos de respuesta inflamatoria sistémica, aún con evacuaciones melénicas. Continúa con ictericia y hepatomegalia. Pasa a piso de hematología para continuar abordaje.

17/02/10 TERAPIA INTENSIVA

Se inicia NPT.

18/02/10 GASTRONUTRICIÓN
Se realiza biopsia hepática por ultrasonido y panendoscopía sin complicaciones.

19/02/10 HEMATOLOGÍA

Se solicitan muestras para leptospira y brucella. Se reporta biopsia de ganglio mesentérico con expansión generalizada de sinusoides linfoides, abundantes células plasmáticas en diferentes estadios de maduración, CD 68 y S100 positivo. Biopsia de MO (110210): plasmocitosis y 2 células hemofagocitando. Probable enfermedad de Rossai Dorffman. Se inicia metilprednisolona a 10mgkgd.

22/02/10 HEMATOLOGÍA

Se inicia vía oral. Sin datos de respuesta inflamatoria sistémica, aún con melena y fiebre.
23/02/10 INMUNOLOGÍA

Se reporta IgG baja (442.8), se debe descartar síndrome linfoproliferativo ligado al X (enfermedad de Duncan).

24/02/10 INFECTOLOGÍA

Reporte de antígeno para Aspergillus positivo (0.68) se inicia anfotericina B y se suspende fluconazol.

24/02/10 TERAPIA INTENSIVA

Se solicita valoración por insuficiencia cardiaca descompensada, dificultad respiratoria secundaria a neumonía por aspergillus y hepatoesplenomegalia. Clínicamente con polipnea, hipoventilación basal bilateral, pulsos periféricos saltones, taquicárdico (130x´), gasometría con alcalosis respiratoria e hiperoxemia. Radiografía con infiltrado alveolar, cardiomegalia. No se cuenta con espacio físico se inicia dobutamina e infusión de almidón. Se deja en ayuno.
24/02/10 CARDIOLOGÍA

Se realiza ecocardiograma en donde se encuentra anatomía cardiaca íntegra, no derrame pericárdico, FEVI 60 a 66%. FA 33%, no se observan insuficiencias valvulares ni estenosis, no tumoraciones intracardiacas.

25/02/10 HEMATOLOGÍA

FC 120 x´ FR 30 x´ TA 100/70 T 37.1ºC

Paciente polipneico, taquicárdico, aún con datos de falla cardiaca. A la EF somnoliento, hipoventilación basal de predominio izquierdo, abdomen con hepatomegalia hasta fosa ilíaca derecha, con ascitis. Se reporta TAC de pulmón de manera verbal se reporta con atelectasias bilaterales y  con imágenes de consolidación en lóbulos inferiores. Cambio de vancomicina a teicoplanina para evitar nefrotoxicidad. Pasa a terapia intensiva para monitorización.
28/02/10 HEMATOLOGÍA

Paciente grave, con descompensación hemodinámica. Aún con sangrado de tubo digestivo anemizante. Biopsia de ganglio con histiocitosis. No se sugiere el inicio de gamaglobulina por no tener diagnóstico definitivo y por contar con inmunoglobulinas normales. Probable histiocitosis maligna.
28/02/10 TERAPIA INTENSIVA

Se decide intubación orotraqueal. Hemodinámicamente con datos de choque desompensado. Aun con sangrado de tubo digestivo anemizante y sangrado por cánula orotraqueal. Paciente muy grave.

01/03/10 CIRUGÍA ONCOLOGICA

Distensión abdominal importante a expensas de ascitis, se realiza paracentesis encontrando líquido citrino y claro.

02/03/10 HEMATOLOGÍA

Piel con eritema en región malar. Sangrado de tubo digestivo que ha condicionado choque hemorrágico. Se sugiere administración del factor VIIa recombinante en caso de no conseguirse iniciar con FEIBA.

02/03/10 TERAPIA INTENSIVA

Se aplica FEIBA y se inicia ocreótide. Aún con taquicardia y datos de respuesta inflamatoria sistémica.

03/03/10 TERAPIA INTENSIVA

Se realiza angiografía en donde se reporta dos sitios de sangrado en ileon terminal y colon ascendente (1) y colon descendente (2) irregulares y además de irregularidades en el contorno de arterias medianas y pequeñas sugestivas de vasculitis.

04/03/10 HEMATOLOGÍA

Se sugiere descartar angiodisplasia y la realización de colonoscopía.

05/03/10 CIRUGÍA ONCOLÓGICA

Amerita manejo quirúrgico (resección intestinal) en los sitios de hemorragia, en cuanto las condiciones hemodinámicas y ventilatorias lo permitan.

08/03/10 TERAPIA INTENSIVA

El día de hoy pasa a quirófano en donde se reporta úlcera duodenal perforada la cual se repara, se realiza colectomia subtotal por angiodisplasia de colon (se deja 20 cm de sigmoides), durante la cirugía con hipotensión y bradicardia que ameritó inicio de dopamina. Se recibe en terapia intensiva con hipoventilación bilateral (atelectasia) y paulatinamente se suspende infusión de dopamina.
09/03/10 TERAPIA INTENSIVA

Presenta desaturación e hipoventilación de hemitórax izquierdo progresivo, aspirándose abundante material mucopurulento, presenta drenaje en pozos de café, hipotensión, pulsos débiles y taquicardia se inicia transfusión de paquete globular y plasma fresco congelado, presenta paro cardiorrespiratorio de 7 minutos de duración el cual remite posterior a maniobras avanzadas de reanimación y aplicación de adrenalina a 0.1mgkgdo. Persiste con hipotensión por lo que se inicia infusión de dopamina, con pobre respuesta por lo que se agrega norepinefrina. 

09/03/10 TERAPIA INTENSIVA. NOTA DE DEFUNCION. 10:40HRS

Presenta episodios de desaturación a pesar de maniobras de ventilador, así como eventos de hipotensión y bradicardia. Presenta nuevo paro cardiorrespiratorio declarándose hora de defunción 10:40hrs.
LABORATORIOS

                                                               BIOMETRÍA HEMÁTICA

	Fecha
	Hb  

gr/dl
	Hto  

%
	   Leu

    Tot
	   N 

    %
	    L               

 %                      
	 M

%
	Plt

Mil
	TP
	TPT

	310110
	12
	34.5
	1,300
	5.3 (100)
	88.5 (1,200)               
	5.8
	 831 mil                  
	
	

	02/02/10
	
	            
	
	
	
	
	
	15.42 (63%)
Fibrinógeno: 520
	64.3

	03/02/10
	6.5
	17.8            
	1,300
	1.6 (0)
	96.4 (1,300)
	1.7
	231 mil
	
	

	12/02/10
	9.8
	27            
	1,000
	2.1 (0)
	91.3 (900)
	5.9
	429 mil
	
	

	24/02/10
	6.9
	19.2            
	1,000
	0.8 (0)
	95.4 (1,000)
	0.7
	496 mil
	
	

	28/02/10
	
	            
	
	
	
	
	
	16.1 (57%)
Fibrinógeno: 473
	38.2

	01/03/10
	5.9
	16.4            
	700
	3.6 (0)
	94 (700)
	0.7
	12 mil
	
	

	05/03/10
	15.6
	47            
	500
	7 (0)
	87 (400)
	4.6
	49 mil
	
	

	08/03/10
	11.6
	33            
	500
	5.8 (0)
	90 (500)
	1.8
	38 mil
	12
Fibrinógeno: 412
	71.8


ELECTROLITOS SÉRICOS
	Fecha
	Ca (mEq/

L)
	K (mEq/L)
	Na (mEq/L)
	Cl

(mEq/L)

	29/01/10
	8.8
	4.6
	139
	105

	05/02/10
	8.3
	3.6
	135
	106

	14/02/10
	8.5

Cau: 136.3
	4.1

Ku: 61.7
	126

Nau: 96.2
	96



	21/02/10
	8.6
	3.4
	131
	107

	28/02/10
	9.1
	4.4
	150
	118

	07/03/10
	8.8
	2.7
	151
	116

	09/03/10
	8.0
	3.7
	153
	117


PFH Y QS
	FECHA
	GLU
	UREA
	CR
	BT
	BD
	BI
	ALB
	GGT
	DHL
	AST
	ALT
	FA
	MG
	P
	COL
	TGL
	PT
	Co2T

	310110
	
	
	
	12.82
	8.82
	4.0
	1.0
	71
	104
	39
	26
	108
	
	
	
	
	
	

	030210
	99
	22.3
	0.66
	13.77
	8.84
	4.93
	1.0
	48
	83
	30
	24
	69
	1.5
	5.5
	70
	203
	5.1
	

	150210
	160
	17.8
	0.45
	13.89
	8.88
	5.01
	1.6
	93
	152
	33
	19
	101
	1.6
	4.2
	115
	308
	8.4
	

	010310
	148
	70.6
	0.87
	5.2
	3.7
	14.7
	1.2
	10
	114
	29
	12
	23
	
	
	
	68
	2.2
	22.1

	050310
	101
	73
	0.49
	9.7
	6.2
	3.4
	2.0
	102
	226
	29
	27
	278
	1.9
	4.8
	179
	365
	6.1
	

	090310
	105
	29
	0.49
	12.6
	8.7
	3.9
	
	
	
	70
	93
	133
	
	
	
	
	
	


	FECHA
	ESTUDIO
	RESULTADO

	29/01/10
	Hemocultivo periférico
	E. coli

	02/02/10
	Hemocultivo periférico
	NEGATIVO

	05/02/10
	Hemocultivo central y periférico
	NEGATIVO

	13/02/10
	Hemocultivo central y periférico
	NEGATIVO

	18/02/10
	Urocultivo
	NEGATIVO

	18/02/10
	Hemocultivo central y periférico
	NEGATIVO

	24/02/10
	Cultivo de punta de catéter
	NEGATIVO

	05/03/10
	Hemocultivo central y periférico
	NEGATIVO

	05/03/10
	Cultivo de aspirado traqueal
	Enterococcus faeciumm, Enterococcus durans

	07/03/10
	Hemocultivo central
	Stenotrophomonas maltophilia

	
	
	


	VIROLOGIA (020210)
	RESULTADO

	HAV IgM
	Negativo

	HBs Ag
	Negativo

	Ac vs HBc Ag
	Negativo

	EBV VCA IgM
	Negativo

	EBV VCA IgG
	Positivo (21.6)

	CMV IgM
	Negativo

	CMV IgG
	Positivo (1.2)


	Fecha
	pH
	pO2
	pCO2
	HCO3
	Lac
	EB

	06/02/10
	7.56
	41
	35
	31.3
	0.7
	8.5


OTROS ESTUDIOS:

VIH (030210): Negativo.
Detección de antígeno para Aspergillus (240210): 0.68 (mayor 0.5 POSITIVO)

Detección de antígeno para Aspergillus (040310): 0.41

Detección de antígeno para candida (230210): NEGATIVO

Coombs directo (290110): negativo

Recolección de orina (180210): volumen 400ml, tiempo 720 min, BUN 220, Cr 18, Proteinas 94, Na 99, K 29.27, Cl 105.8, P 10, Urea 470.8

Alfa 1 antitripsina (160210): 288

Ferritina (240210): 3707

PCR

100210: 14.9
180210: 16.72
 230210: 12.4

Perfil tiroideo (160210)
T3T: 43

T4T: 5.9

TSH: 1.22

T3L: 1.5

T4L: 0.9

Brucella (190210): negativo

Renina (180210): 8.6
Inmunologicos (020210)

CH50: 269.75 (63-145)

C3: 161 (55-128)

IgG: 4280 (423-1089)

ANA: Negativos

Anticuerpos anti DNA nativo: NEGATIVO

Anticuerpos anti DNA desnaturalizado: menor 2 (0.00-20.00)

ANCA: NEGATIVOS

C4: 19.6 (12-47)

IgM: 117 (44-190)

IgA: 751 (21-157)

IgE: 332 (0.00-52)

SUBCLASES DE IgG (160210):
IgG1: 295 (306-945)

IgG2: 114 (61-345)

IgG3: 14.3 (10-122)

IgG4: 19.5 (1.8-113)

IgGT: 442.8 (532-1340)

ANCA (250210): Positivo + perinuclear.

Anti MPO: 3.94 (0.0-20)

Anti PR3: 5.33 (0.0-20)
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ESTUDIOS DE GABINETE
Centelleografía para búsqueda de sangrado con eritrocitos marcados (030210): estudio positivo para demostración de sangrado activo al parecer mucosa gástrica ectópica en fosa iliaca derecha.
TAC abdomino pélvica (080210): se demuestra lesión de flanco y fosa iliaca, zona central de necrosis. Se demuestran crecimientos ganglionares a nivel retroperitoneal para aórtica.
USG abdominal (080210): se observa líquido en ambas correderas parietocólicas, así como en fosa iliaca izquierda en forma triangular y con natas de fibrina, el ciego se encuentra dilatado sin peristalsis a descartar lesión dentro del ciego.
Angiografía abdominal (220310): alteraciones morfológicas en ramas terminales de arterias cólica derecha, ileocólicas, cólica izquierda y sigmoideas. Que deben estar asociadas con cambios inflamatorios de las paredes vasculares, sin embargo pueden corresponder con angiodisplasia.

TAC tórax (220310): parénquima pulmonar con zonas de atelectasia de localización del lóbulo superior en el lado derecho afectando los segmentos posterior y apical, se observa una amplia zona de ocupación alveolar con imágenes quísticas en su interior que sugieren zonas de neumatoceles de localización en el segmento superior del lóbulo inferior izquierdo así como otra zona de ocupación de localización en el lóbulo superior del mismo lado afectando el segmento apical.
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