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	INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRÍA

SESIÓN ANATOMOCLÍNICA

13 DE ENERO DE 2011



               PRESIDE: DR. GUILLERMO SÓLOMON SANTIBÁÑEZ


               COORDINA: DRA. NORMA LÓPEZ SANTIAGO
                 PATÓLOGO: DR. PEDRO PASQUEL GARCÍA VELARDE
                                                                    TRABAJO SOCIAL: LTS PATRICIA FLORES VICTORIA
                 RESUMIÓ: DRA. GEORGINA HERNÁNDEZ ORTIZ
Nombre: CRJ
Edad: 4 años 1 día
Procedencia: Tultepec. Estado de México
Fecha de ingreso: 210910
Fecha de defunción: 071010
ANTECEDENTES HEREDOFAMILIARES: Madre de 24 años, bachillerato incompleto, ama de casa, niega toxicomanías, aparentemente sana. Padre de 28 años, secundaria incompleta, pirotécnico, niega toxicomanías, aparentemente sano. Hermanos de 7, 5 años y 10  meses de edad aparentemente sano. Hermanas de 6 y 2 años de edad aparentemente sanas. Tío materno con Linfoma de Hodgkin, Abuela materna con Corea de Huntington. Abuelos paternos y tío paterno con  DM tipo 2. 
ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS: Originario y Residente de Tultepec, Estado de México. Se desconoce consanguinidad. Servicios básicos de luz y drenaje. Refiere cartilla de vacunación completa para la edad. 
ANTECEDENTES PERINATALES: Producto del cuarto embarazo, G4/6, P6, C0, control prenatal a partir 1er mes de  embarazo, 12 consultas,  USG 4 reportados como normales, refiere embarazo normoevolutivo, se obtiene producto de 43 SDG, APGAR 9/9, peso 3 600grs, talla 51cm. Egresa como binomio sano a las 24 hrs.  Onfalorrexis a los 4 días. 
ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS: Al año de edad crisis febril caracterizado por supraversión de la mirada, cianosis, movimientos tónicos, con duración de 2 minutos. Ultimo evento hace 1 mes, siempre asociado a fiebre.  Refiere dos eventos de 4 meses a la fecha, se desconoce si cuenta con tratamiento. Varicela a los 2  años 5 meses sin complicaciones. A los 2 años 7 meses fue hospitalizado por Bronconeumonía por 4 días. Se desconoce tratamiento y lugar de hospitalización. 
PADECIMIENTO ACTUAL: Inicio 4 meses previo a su ingreso con fiebre de hasta 40.5C, diario, de predominio vespertino, con tratamiento con paracetamol y metamizol con mejoría parcial, dolor abdominal de predominio en flanco izquierdo constante, no especifica intensidad, el cual incrementaba con los episodios de fiebre, dolor de pierna izquierda de mismo tiempo de evolución, con alteración en la marcha, acompañándose de aumento de volumen en la misma, perdida de peso cuantificada en 2 Kg., palidez progresiva, astenia y adinamia. Dos meses previos a su ingreso petequias. Dos semanas previos a su ingreso gingivorragia y alopecia de predominio frontal. Epistaxis en 4 ocasiones que cede a la presión. Tratado como infección de vía aérea superior, con varios esquemas antibióticos no se especifica sin mejoría, acudió con facultativo quien indico estudios, USG abdominal y reportó hepatoesplenomegalia y CPS con bacteria no especificada con tratamiento no especificado. Acude al Hospital General de Cuautitlán de donde es referido a este Instituto para su abordaje.  
EXPLORACIÓN FÍSICA PREHOPITALIZACIÓN: Activo reactivo, cooperador, palidez de piel y mucosas (+++), bien hidratado, pupilas isocoricas normoreflecticas, ojos con seguimiento visual adecuado. Narinas permeables, Cavidad oral, con mucosa integra, orofaringe sin alteraciones, no datos de sangrado, adenomegalias cervicales de 1 cm diámetro, no dolorosas, no fijas a planos profundos, tórax normo líneo, campos pulmonares bien ventilados, no agregados. Ruidos cardiacos rítmicos sin soplos, abdomen blando y depresible no dolorosos, con hígado de 5x5x5 cm  por debajo de borde costal, por percusión total 10x10x6 cm, bazo de 7x12x9 cm por debajo del borde costal, peristalsis normal, No adenomegalias inguinales. Genitales fenotípicamente masculinos, perianal sin alteraciones, extremidades simétricas, con discreto edema distal, fuerza muscular 4/5, ROTs normales, Neurológicamente integro. 
VALORACIÓN HEMATOLOGÍA 210910: Paciente con hepatomegalia, bicitopenia y masa mediastinal en estudio, con datos sugestivos de Sx. linfoproliferativo, por lo que se iniciará abordaje diagnostico con toma de AMO y revisión de frotis de sangre periférica. Por el momento sin datos sugestivos de síndrome de lisis tumoral. Por lo que se sugiere transfundir paquete globular, plasma fresco y plaquetas. Sube a piso a cargo de hematología
HEMATOLOGÍA 220910 A 240910: AMO: celularidad adecuada, células en canasta, megacariocitos normales, llama la atención la presencia de células de retículo destruidas con eritrocitos en su interior, altamente sugestivas de linfohistiocitosis hemofagocitica. Se solicitaran parámetros de hemofagocítico. Rx de Tórax con masa mediastinal posterior, desplaza vía aérea. Presenta 3 hrs. continuas de fiebre 38.3°C, sin datos de respuesta inflamatoria sistémica, sin foco evidente, por lo que se decide hemocultivar e iniciar cefalotina  100 mgkgdía, amikacina 15 mgkgd. Se solicita IC a Oncología por posibilidad tumor sólido como patología primaria.
VALORACIÓN ONCOLOGÍA 260910: posibilidad de neuroblastoma, por  localización, edad y es un de las neoplasias que provoca fiebre, por lo que sugerimos realizar biopsia de medula ósea, nuevo AMO, solicitar gama grafía ósea, MIBG rastreo, RMN de neuroeje y abdomen, PFH completas, ecocardiograma y USG renal.  

HEMATOLOGÍA 270910: Gamagrama óseo negativo para lesión blastica. Se toma biopsia de hueso bilateral.
ONCOLOGÍA  280910: TAC abdominal simple y contrastada, además cuello, mediastino: ganglios cervicales, mediastinales, además masa en mediastino posterior a descartar conglomerado ganglionar, abdomen con presencia de bazo infiltrado (descarta posibilidad de neuroblastoma). Posibilidad diagnóstica: linfoma de tipo Hodgkin.
INFECTOLOGÍA 280910: Paciente con inmunocompromiso por patología de base, sin neutropenia profunda, sin embargo persiste febril 39.5°C, sin  foco infeccioso evidente, se amplia cobertura  para gran positivos y negativos con ceftriaxona 75 mgkgdía, dicloxacilina 100 mgkgdia. 

HEMATOLOGÍA 290910: Se comenta con patología sobre la biopsia de hueso unilateral y bilateral realizadas los días 210910 y 280910 respectivamente, reportándose proceso histiocítico/linfoproliferativo con abundantes histiocitos reactivos y hemofagocitosis mínima (verbal). Se comentará con cirugía oncológica  para valorar la realización de biopsia ganglionar.

Qx  ONCOLÓGICA 300910: Paciente que se nos solicita toma de biopsia ganglionar, siendo la primer posibilidad toma de ganglio cervical o ganglios mediatinales, sin embargo en este momento se encuentra con fiebre además de plaquetopenia, por lo que en caso de realizar la biopsia se necesitara transfusión de concentrados plaquetarios previos y durante el procedimiento. 
INMUNOLOGÍA 011010: Paciente que actualmente cursa con cuadro de síndrome hemofagocítico y diagnostico de probable linfoma. Por lo consiguiente consideramos completar posibilidades diagnosticas de síndrome hemofagocitico familiar y ante linfoma probable mas hemofagocitosis y al ser varón completar síndrome linfoproliferativo ligado a X (Duncan). Estamos de acuerdo con la administración de GGIV, con dosis inmunomoduladora ante respuesta inflamatoria. Paciente con proceso infeccioso severo que limita uso de esteroide. 
Qx ONCOLÓGICA 011010: se refiere por servicio tratante presentar distensión abdominal de mas de 3 cm, taquicardico, polipneico. A la EF abdomen  con distensión a expensas de hepato y esplenomegalia, a la palpación profunda no doloroso, con Rx simple de abdomen en decúbito lateral izquierdo sin dilatación de asas, con buena distribución de aire, sin evidencia de aire libre intraabdominal. Paciente con neutropenia moderada co riesgo de padecer colitis neutropenica, se deben continuar antibióticos con cobertura para anaerobios y gramnegativos, descompresión abdominal con SNG, en caso de continuar con distensión abdominal vigilancia con Rx simple de abdomen o decúbito lateral izq. cada 8 hrs., tomar USG abdominal  en búsqueda de grosor de pared intestinal, liquido intraabdominal y características de apéndice cecal.  No tiene indicación quirúrgica por el momento, continuamos pendientes de su evolución.   
HEMATOLOGÍA 011010 A 021010: Paciente grave con datos de respuesta inflamatoria sistémica, por lo que se solicitara colocación de catéter venoso central para monitorizaron estrecha. Se decide intubación debido a mala perfusión. Se inicia infusión de midazolam, almidón y adrenalina.
VALORACIÓN UTIP 021010: Paciente con datos clínicos de mala perfusión pulsos filiformes, llenado capilar de 5 segundos por lo que se sugiere iniciar midazolam, fetanyl y dobutamina. Suspender adrenalina. Continuar con almidón. 
INFECTOLOGÍA 0201010: Paciente con datos de choque lo que nos hace sospechar se encuentra con infección por gramnegativo no cubierto con cefalosporina de tercera generación por lo que ampliamos cobertura para enterobacterias  así como para P. aeruginosa. Del mismo modo por encontrarse con estancia prolongada se ampliara cobertura para Staphylococcus meticilino resistente. Se solicita hemocultivo, urocultivo, PCR. Se inicia Meropenem 20 mgkgdia, Vancomicina 40 mgkgdia. 
INGRESO A UTIP 021010: Paciente que ingresa con diagnósticos de Choque séptico, Insuficiencia cardiaca descompensada, Insuficiencia respiratoria, Pb síndrome hemofagocitico, Pb colitis neutrpenica
INMUNOLOGÍA 021010: Se inicia gammaglobulina a 0.25 mlkghr
UTIP  041010: Se realiza USG abdominal  en el que no se observa incremento del grosor intestinal, sin embargo se observa importante ascitis, con adenopatías en hilio hepático y páncreas. 
Qx ONCOLOÓGICA  041010: Paciente que en estos momentos no cuenta con abdomen agudo, ni de colitis neutropenica por USG (menor 0.2 cm) además de contar con peristalsis, sin embargo con alto riesgo de colitis neutropenica por lo que se sugiere continuar con ayuno, cobertura antibiótica, monitorización de cambios abdominales. Continuamos pendientes de evolución por el momento no amerita  tratamiento quirúrgico. En cuanto mejore estado hemodinamico y hematológico del paciente  se tomará biopsia tentativamente de ganglio supraclavicular.

.  
UTIP 051010: Paciente con disfunción orgánica múltiple cardiaca, respiratoria y hematológica), choque séptico de Pb foco abdominal, síndrome hemofagocitico, síndrome de desgaste. Se reporta paciente muy grave. 
HEMATOLOGÍA 061010: Paciente con diagnostico de histiocitosis primaria vs. Secundaria, con Medula ósea con datos de hemofagocitosis, en espera de toma de biopsia de ganglio. Dado las condiciones clínicas del niño y el diagnostico ahora confirmado de Síndrome hemofagocitico que explica las alteraciones hematológicas se sugiere iniciar tratamiento con etoposido 50 mgm2día y dexametasona 6 mgm2día. 
UTIP 061010: Paciente con falla orgánica múltiple, Pb abdomen agudo, Neutropenia grado II, El día de hoy presenta  hipotensión y bradicardia que mejora  con ventilación  con presión positiva con bolsa. Por inestabilidad hemodinámica se pospone inicio de etoposido y dexametasona.  

UTIP 071010: Paciente con choque séptico refractario, falla orgánica múltiple, que amerito inicio de adrenalina a dosis beta, milrinona e incremento de noradrenalina. Paciente muy grave con riego muy alo de fallecer en las próximas horas. 
UTIP 071010 NOTA DE DEFUNCIÓN: Persiste con choque séptico refractario, falla orgánica múltiple, presenta paro cardiorrespiratorio que no responde a maniobras básicas y avanzadas de reanimación, falleciendo a las 03:10 hrs. 
GABINETE 

TAC PULMONAR DE ALTA RESOLUCIÓN 240910. A nivel de mediastino crecimientos ganglionares múltiples, en el hemotórax derecho se observa una masa en el mediastino posterior que rechaza la pleura y da la impresión en las reconstrucciones que se tratan de múltiples crecimientos ganglionares peri traqueales y pericarinales. Imágenes sugestivas de Linfoma. 

TAC CUELLO Y ABDOMEN 290910. Se identifica presencia de adenomegalias principalmente los triángulos posteriores de ambos hemicuellos, así como en las bases de los hemicuellos por detrás de la clavícula principalmente en el lado izquierdo con elementos ganglionares de 6 mm de diámetro en promedio. En el mediastino identificamos que el mediastino superior y anterior se encuentran libres,  sin embargo en el mediastino medio y mediastino posterior presencia de múltiples conglomerados ganglionares que incluso desplazan en sentido anterior a la carina y comprime ligeramente al bronquio principal en el lado derecho.  En el abdomen hepato y esplenomegalia con la probabilidad de infiltración hepática, la infiltración esplénica es clara con un diámetro longitudinal de 17 cm y trasverso de 77.8 cm. Existen conglomerados ganglionares presentes en retroperitoneo en el íleo hepático, esplénico, intercalo aórticos, para aórticos, paracavales retrocrurales. Ambos riñones con diámetros longitudinales de 9 cm por arriba de 2 desviaciones estándar de lo que le corresponde al paciente por su edad.

CENTELLOGRAFÍA OSEA 290910.  Estudio negativo para demostración de lesiones blásticas. 

LABORATORIOS:

BIOMETRÍAS HEMÁTICAS

	FECHA
	HB
	HCT
	LEU
	NEU %
	LIN %
	MON %
	PLAQ

	210910
	5.7
	18.3
	5 700
	29 (NT 1650)
	60 (LT 3400)
	11
	16 MIL

	240910
	15.1
	47.7
	4 800
	31 (NT 1500)
	65 (3 100)
	4
	19 MIL

	260910
	13.7
	42.7
	3200
	39 (NT 1200)
	57 (NT 1800)
	2
	10 MIL

	290910
	10.4
	31.6
	2200
	30 (700)
	50 (1100)
	10
	11MIL

	031010
	9.6
	29.3
	1700
	22 (NT 400)
	24
	4
	15MIL

	051010
	12.3
	36.0
	3 300
	56
	28
	16
	17MIL


PCR

220910: 19.5

240910: 6.18

041010: 4.27

051010: 10.7
Ferritina 240910: 549
QS Y ES

	FECHA
	NA
	K
	CL
	CA
	P
	MG
	GLU
	UREA
	CR
	AU

	220910
	134
	4.4
	105
	7.5
	3.2
	2.4
	76
	15.8
	0.27
	3.1

	 240910
	134
	5
	104
	8.1
	
	
	
	
	
	

	031010
	138
	2.8
	106
	7.6
	
	
	
	
	
	

	041010
	140
	4.6
	108
	8
	
	2.1
	77
	25.9
	0.36
	2


	FECHA
	BT
	BD
	BI
	PT
	ALB
	GLOB
	AST
	ALT
	FA
	DHL
	GGT
	COL
	TG
	COL HDL
	COL

VLDL
	COL LDL

	220910
	
	
	
	4.5
	1.9
	
	41
	19
	348
	628
	43
	164
	
	
	
	

	290910
	5.01
	3.45
	1.56
	4.7
	2.0
	
	32
	26
	
	475
	179
	137
	309
	20.9
	61.8
	54.3

	041010
	
	
	
	4.6
	1.6
	
	50
	31
	328
	515
	70
	141
	265
	
	
	


LIPASA 041010: 6


AMILASA 041010: 134 
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