	[image: image1.png].3

INP




	
	INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRÍA

SESIÓN ANATOMOCLÍNICA
16 DE JUNIO DE 2011
                          





PRESIDE: DR GUILLERMO SÓLOMON SANTIBÁÑEZ 



COORDINA: DR. ALBERTO OLAYA VARGAS



PATOLÓGO: DRA. VANESA PERALTA VELÁZQUEZ 



TRABAJO SOCIAL: LTS. ANA CERVANTES ÁNGELES



RESUMIÓ: DR. JOSÉ JULIO GUTIÉRREZ MUJICA
NOMBRE: EMJC
EDAD: 2 4/12 
GÉNERO: MASCULINO

PROCEDENCIA: DURANGO, DURANGO
FECHA DE INGRESO: 8.OCT.2009
ANTECEDENTES HEREDOFAMILIARES:

Antecedente de DM por ramas paterna y materna, resto negado. Madre de 24 años, sana. Padre 30 años sano. Niegan consanguinidad y endogamia.
ANTECEDENTES PERINATALES:

Madre de 22ª al momento del embarazo, gesta 1, control prenatal desde el primer mes, 7 consultas en total, con terapia hematogénica. Dos USG referidos como normales. Niega cervicovaginitis, IVUS, sangrados o mas enfermedades propias del embarazo.

Peso al nacer 3kg, talla 49cm, no recuerda Apgar, aparentemente parto eutócico, con maniobras básicas de reanimación. Onfalorrexis, 7 días.
DESARROLLO PSICOMOTOR, CRECIMIENTO Y ALIMENTACION:

Alimentado con leche materna desde el nacimiento, hasta el mes de edad, posteriormente con sucedáneo de leche humana, inicia ablactación a los 6 meses de edad con papillas de frutas y verduras. Se integra a la dieta familiar al año de edad. No fija mirada, no sigue objetos, nistagmus desde el nacimiento, sostén cefálico a los 4 meses de edad, sonrisa social a los 6 meses de edad, sedestación a los 9 meses de edad, bipedestación 11 meses, deambulación al año de edad realizada con ayuda. Bisílabos a los 12 meses.
ANTECEDENTES PERSONALES PATOLÓGICOS:

Operado de sondeo del conducto lacrimal al año de edad. 
PADECIMIENTO ACTUAL:

Paciente el cual inicia su padecimiento actual aproximadamente a los 3 meses de edad, al notar los padres que no presenta fijación de la mirada o sigue objetos con la misma, así como nistagmus horizontal y vertical. Acuden a oftalmólogo quien diagnostica estrabismo y dacrioestenosis. Se realiza sondeo lacrimal al año de edad posteriormente. Presenta 3 crisis convulsivas, sin referirse tipo o duración, manejadas con AVP por médico particular. Cuenta con EEG el cual presenta paroxismos bilaterales. Presenta así mismo detención en la dentición después de presentar aparición de dos incisivos superiores, dos inferiores y gingivoestomatitis. Acude posteriormente con medico particular quien refiere a el servicio de genética.
EXPLORACIÓN FÍSICA:

Paciente de edad menor a la cronológica, integro irritable a la exploración, pero consolable, voz nasal, sin movimientos anormales, adecuada coloración. Macrocéfalo y dolicocéfalo con salientes óseas biparietales, sin hundimientos, percentil >95 para PC. Frente amplia, proptosis bilateral, pupilas isocoricas, impresiona parálisis del 7º par izquierdo, con incapacidad para cerrar el párpado. Nariz aplanada, 4 piezas dentarias, dos incisivos superiores e inferiores. Micrognatia y cuello corto, voz nasal Tórax normolineo, en “pecho de paloma”. Amplexión y amplexación adecuados, precordio sin alteraciones sin alteraciones a la auscultación. Abdomen globoso resistencia muscular voluntaria, hígado 6x4x4 cm debajo del borde costal, esplenomegalia 8x8x6 cm debajo del borde costal. Resto sin alteraciones. Genitales sin alteraciones. Extremidades íntegras sin deformidades, con buen tono y pulsos periféricos palpables, con buen llenado capilar.
TAC de cráneo.  Aumento de densidad ósea, engrosamiento de la base del cráneo y órbitas.

Rx de huesos largos con esclerosis
Neurología 1ª vez 27/ene/2010: P 12Kg, T 80cm, PC 52cm

Diagnóstico probable osteopetrosis, crisis convulsivas desde los 3 meses de edad, caracterizadas por un grito y aumento de tono generalizado, de 15 seg de duración, manejado con AVP a 16mgkgd, ceden con manejo. EEG con ondas aisladas y ondas agudas a nivel central y occipital izquierdo. Se solicita niveles de AVP, EEG, TAC de cráneo y potenciales auditivos y visuales.
Inmunología 1ª vez 26/abr/10: P 13.6Kg, 80m,  PC 52cm
Se envía para valoración de trasplante de medula ósea. En búsqueda de cordón. No hay datos que sugieran inmunodeficiencia secundaria. Se solicita nueva BH, y valoración por trasplante, oftalmología y genética.
Neurología 24/abr/10: P 12.5Kg, FC 128,  FR 34
Sin presencia de crisis desde hace 7 meses. ALT y AST normales. AVP infraterapéutico. PEV: afección bilateral a nivel cortical, EEG con actividad de base lenta y paroxismos en región occipital izquierda. TAC dilatación del sistema ventricular e impresiona higroma bifrontal pequeño, con región hipodensa en región parietal izquierda, así como en tienda del cerebelo, canal medular pequeño. Anemia importante, trombocitopenia y leucocitosis. Hipodensidad compatible con  sangrado intracraneano. Se ingresa a hospitalización para vigilancia neurológica y corrección de anemia. Refiere la madre caída hace 15 días desde su propia altura sin pérdida del conocimiento, convulsiones o cambios en la conducta así como deterioro neurológico.
TAMO 29/abr/10: P12.5,  FC 129,  FR 27,  T 36.9oC,  TA 100/60 

	280410
	Hb 5.7
	Hto 17.8
	Leu 19.4
	N17%
	L60%
	M16%
	Plt 29mil
	VCM 86
	CMHb 27


Aún sin resultados de cordón compatible, actualmente sin evidencia de inmunocompromiso.
Neurocirugía 30/abr/10: P12.5Kg,  FC 128,  FR 30,  T36oC,  TA 125/85
Paciente sin datos de hipertensión intracraneana, se sugiere valoración por hematología para abordaje de bicitopenia.

Cirugía 1/mayo /10: P13Kg,  FC 140,  FR 28,  T36.5oC , TA 110/66
	010510
	Hb 12
	Hto 36.3
	Leu 7.3
	 N34%
	L46%
	M15%
	Plt 29mil
	VCM 90
	CMHb 29


Se coloca catéter venoso central de inserción periférica, durante sedación presenta deterioro ventilatorio y requiere intubación.
Hematología 4/mayo/10: P12.5Kg,  FC 116,  FR  22,  TA 100/60,  T36oC 
Paciente con dx de pb osteopetrosis Ar1, en protocolo de TAMO. Esplenomegalia secundaria a patología de base por hematopoyesis extramedular.

Medicina Interna 7/mayo/10: P12.8Kg, FC 110, FR 24, TA 100/60,  T 36.7oC
Se solicita IC por trombocitopenia, actualmente sin datos de sangrado, se nos notifica que se ha  encontrado donador de cordón umbilical, pero hay limitaciones económicas para proceder con el trasplante.
Neurología 14/mayo/10: P 12.5Kg,  FC 120,  FR 27,  TA 100/60
	140510
	Hb 11.6
	Hto 33.8
	Leu 20mil
	N45%
	L37%
	M13%
	Plt 23mil
	86
	29


Se egresa del servicio por mejoría.

Cirugía de tórax 1ª vez 5/jul/10: P 12.86Kg,  FC 110,  FR 25,  T36oC, SO2 96% ambiente 
Refiere patrón de sueño normal, con respiración difícil, apnea sin cianosis, niega movimientos inquietos, somnolencia y cansancio diurno. La madre refiere tos y estrangulamiento ocasional durante la alimentación. Cinética normal. SatO2 96% al ambiente, se sospecha probable SAOS y neumopatía por aspiración. Se solicita gammagrama perfusorio y laringobroncoendoscopia. 
Nefrología 1ª vez 5/ago/10: P. 13Kg,  T 85cm 
	070910
	Hb 6.4
	Hto 19
	Leu 27
	N62%
	L22%
	M14%
	Plt 29mil
	VCM 85
	CMHb 32


Función glomerular normal, sin hipercalcuria, solo llama la atención cloro urinario elevado. Se solicita gammagrama renal.

Gastronutrición 7/ago/10 -  11/ago/10: P 12.7KG,  T86cm,  FC 110,  FR 26,  TA 90/60,  T36oC,  PA 53cm
	070910
	Tp 14.7/73
	Tpt 27.9
	INR 1.19


Cursa con hepatoesplenomegalia, enzimas normales, colesterol y triglicéridos elevados, secundario a sobrepeso. Se indican medidas dietéticas y programa panendoscopía para descartar varices esofágicas y USG hepático doppler. Detención de talla. Peso 12kg Talla 86cm, peso para la talla +3, talla para la edad -10.4, percentil menor a la 5. Talla blanco familiar 1.72m entre percentil 25-50. Paciente ingresa para realización de panendoscopía y laringoscopia diagnostica, encontrándose pangastritis y traqueondobronquitis leve. USG doppler documenta flujo aumentado en v. porta. Se comenta caso con cirugía para toma de biopsia hepática en cuña, se egresa para posterior programación.
Psicología 22/mar/11 
Se explica riesgos a padres sobre enfermedad y se encuentran enterados  de complicaciones del procedimiento.
Cirugía oncológica 27/mar/11:  FC 120,  FR 28,  TA 90/60,  T36.4oC 
	290311
	Hb 9.4
	Hto 27.4
	Leu 10.7
	N34%
	L47%
	M19%
	Plt 34mil
	VCM 86
	CMHb 29.7


	   270311
	  Tp 14.9/72.2
	    Tpt 29.5
	    INR 1.2

	290311
	Glc 103
	Bun 6.6
	Cr .22
	
	Na 133
	K 4.3
	Cl 107
	Ca 8.6
	
	
	FA 122
	Alb 3.2
	Urea 12.4
	Alt 12
	Ast 29
	
	Ggt 16
	Dhl 503


Ingresa para colocación de catéter Hickman y posteriormente a unidad de TAMO 
TAMO 1/abr/11 – 8/abr/11: FC 100,  FR 32,  TA 100/70,  T36oC
	010411
	Glc 102
	BUN 8.6
	Cr .1
	Alt 12
	Ast  29
	Ggt 16
	


Ingresa a unidad de TAMO, para preparación de trasplanta se transfunden PG, y posteriormente se inicia protocolo de acondicionamiento con busulfan, ciclfosfamida y globulina antitimocito sin complicaciones o toxicidad clínica o bioquímica. Se infunden células progenitoras hematopoyéticas el 8 de abril.

TAMO 17/abr/11 – 18/abr/11: FC 135, FR 23, TA 112/73, TAM  87,  T37oC
El paciente presenta un pico febril aislado de 38.7°C, sin germen aislado y sin foco evidente. Rx de tórax sin alteraciones, sin dificultad respiratoria. Se inicia vancomicina y meropenem.
UTIP 18/abr/11:  FC 120,  FR 26,  TA 96/51,  TAM 77,  T 37°C 
	180411
	Na 137
	K 3
	Cl 104
	Ca 7.5


Se interconsulta por insuficiencia respiratoria, deterioro del estado de alerta. Los cuales se descartan durante la valoración. Evento probablemente relacionado con mal manejo de secreciones. 

TAMO 19/abr/11: FC 93,  FR 23,  T 35oC,  TA 102/51,  PVC 4
	190411
	Na 138
	K 3.8
	Cl 111
	Ca 7.2
	Mg 1.3
	P 2.4
	Alt 16
	Ast 20
	Ggt 186


Se encuentra bacilo Gram negativo y coco Gram positivo en hemocultivo central, por lo cual se aísla al paciente por contacto. Sospecha de sepsis grave asociada a catéter Hickman.
TAMO 20/abr/11: P 16Kg,  FC 120,  FR 28,  TA 131/71,  T 36.5oC
	240411
	Glc 83
	BUN 12.1
	Cr. .16
	Na 139
	K 4.7
	Cl 101
	Ca 8.5
	Urea 5.9

	
	
	
	
	
	
	
	
	


Paciente presenta ictericia, se hace diagnóstico de enfermedad venooclusiva, así como edema generalizado, hemodinamicamente estable, con adecuada uresis, buenos pulsos y buen llenado capilar distal sin datos de respuesta inflamatoria sistémica. El día de hoy se retirara catéter Hickman y colocara catéter agudo por punción en región inguinal.
TAMO 27/abril/11: FC 96,  FR 23,  T36.5,  TA 121/65
	280411
	Hb 10.6
	Hto 30.3
	Leu 0.1
	N90%
	L4%
	0
	Plt 15mil


	300411
	Cr .17
	Na 137
	K 3.6
	Cl 103
	Ca 7.8
	Mg 3.5
	P 1.8
	Alt 7
	Ast 10
	Bt 2.4
	Ggt 10


Se reporta hipertenso TAM 95mmHg, inicia antihipertensivo, amlodipino y prazocin.
TAMO 2/mayo/11 – 5/mayo/11: FC 94,  FC 22,  TA 127/45,  TAM  87
	010511
	Hb 12
	Hto 36
	Leu 0.2
	N0%
	L100%
	M0%
	Plt 11mil


	030511
	 Na 137
	K 3.8
	Cl 103
	Ca 8.6


Se reporta afebril, con sepsis remitida. Con baja tolerancia a la vía oral, 3 vómitos gástricos. Se interconsulta a gastronutrición para valoración de NPT central. Persiste hipertenso, requiriendo dosis PRN de furosemide, amlodipino y prazocin. 
TAMO 6/mayo/11: FC 124,  FR 32,  TA 107/59,  T 37°C
	050511
	Hb 7.4
	Hto 21.9
	Leu 0.1
	N0%
	L0%
	M0%
	 Plt 10mil


	050511
	Cr .23
	Na 133
	K 3.8
	Cl 106
	Ca 9
	Mg 1.2
	P 2.9
	Fa 104
	Alt 9
	Ast 14
	Dhl 102


Se reporta febril, 38.5°C, datos de respuesta inflamatoria sistémica, sin foco infeccioso evidente, sin episodios de hipertensión. Continúa con manejo con vancomicina y meropenem, presenta distensión abdominal. Gasometría central en hiperdinamia, y equilibrio acido base. Se sospecha foco infeccioso a nivel de acceso venoso central.
Inmunología 7/may/11: FC 118,  FR 32,  TA 91/50,  T36.8oC 
	070511
	Glc 99
	BUN 16.9
	Cr .13
	Ac U 2
	Na 139
	K 4.5
	Cl 109
	Ca 7.7
	Urea 36


Se sugiere aplicación de gammaglobulina 1g/kg/do, vigilando especialmente TA.
TAMO 8/mayo/11 – 9/mayo/11: FC 148,  FR 36,  TA 105/54,  T37.2oC
Persiste con periodos de hipertensión. Continúa infusión de gammaglobulina. Se refiere verbalmente E. coli por parte de infectología en cultivo central. Se documenta formalmente E. coli en cultivo central y un foco infeccioso, absceso zona de venodisección. 

TAMO 10/mayo/11 (+32):  FC 136,  FR 28,  TA 110/65,  T 36.7oC 
	090511
	Hb 8.8
	Hto 26.6
	Leu 0.1
	N0%
	L0%
	M0%
	Plt 2mil


Continúa con tendencia a la hipertensión y presenta aumento de volumen en parpado inferior derecho y pabellón auricular presenta equimosis.

20:00 (P 16.26Kg,  FC 90,  FR 40, T37.2oC,  TA 110/82,  TAM 83) paciente conocido, con falla de injerto y antecedente de refractariedad a las plaquetas, se recibió en buenas condiciones generales, presentando episodios de hipertensión se reajustan antihipertensivos. Presenta edema facial y petequias en cuero cabelludo, BH reporta trombocitopenia severa (3,000 plt). Mantiene SV dentro de parámetros normales, incrementando súbitamente la presión a 110/80, TAM 83, Sat 94%, con mascarilla con reservorio, presenta desaturación hasta 60%, y sangrado moderado, se da posición y se aspira, mejorando saturación, se solicitan plaquetas, gasometría venosa y Rx de tórax. Presenta polipnea hasta 60 y TAM 100, se solicita IC a UTIP por presentar vía aérea difícil. 

22:30 Nota de defunción. El paciente presenta cianosis peribucal, epistaxis, hemorragia oral, se aspira y se coloca nebulizador continuo, manteniendo saturaciones entre 84-89%. Se inicia secuencia rápida de intubación, durante laringoscopia se encuentra sangrado de orofaringe, primer intento fallido, se ventila con bolsa mascarilla presentando bradicardia, posteriormente paro cardiorrespiratorio, se administra una dosis de adrenalina e inicia maniobras de reanimación avanzada. Segundo intento de intubación exitoso por parte del servicio de anestesiología, presenta sangrado por cánula orotraqueal masivo, continua bradicardico, se administran dos dosis de adrenalina, dos de bicarbonato y una de gluconato de calcio sin revertir paro cardiorrespiratorio, se dan maniobras por 12 minutos sin lograr reversión se declara muerte clínica.
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