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CASOS CLINICOS

Sindrome de pseudo Bartter como debut de
fibrosis quistica en paciente pedidtrica
Lovatdon Gudiel N, Gutierrez Sullca P

Hospital Nacional Cayetano Heredia

Historia actual del caso: motivo de consulta,
sintomas

Mujer 9 meses antecedente de hiponatremia, acido-
sis metabolica secundaria y desnutricién, manejada en
emergencia, reingresa a 6 dias con tos, dificultad res-
piratoria, edemas y fiebre progresando rdpido a insu-
ficiencia respiratoria en VMI ingreso a UCI pedidtrica
con alcalosis metabdlica pH 7.49 HCO3 25.3, hipofos-
fatemia relacionada a desnutricidon e hipocalcemia que
se corregen, requiere ventilacion mecdnica invasiva,
ventilacién no invasiva por 49 dias, Por clinica, imdge-
nes sugerentes y cultivo traqueal + staphylococus du-
reus, inicia antibioticoterapia (meropenem + vancomi-
cina) evolucién estacionaria y fiebre se amplia estudios
con TEM de térax (bronquiectasias), fibrobroncoscopia
(secrecion purulenta y mucosa friable) lavado bron-
quioalveolar + Stenotrophomona maltophila, se sospe-
cha de fibrosis quistica, resultado de test de cloro en
sudor + y secuenciacion completa del gen CFT (Phe-
508del), agrega tratamiento dirigido.Coproldgico fun-
cional con mala absorcién de carbohidratos y grasas
sudan +++, elastasa fecal >200, biopsia intestinal atro-
fia moderada de vellosidades intestinales e insuficien-
cia pancredtica recibe enzimas pancredticas.

Antecedentes mérbidos y epidemioldgicos

Madre: TBC pleural diagnosticada en el | trimestre, 12
dias pre parto cumple tratamiento por 6 meses.Padre
chileno. No tamizaje metabdlico al nacer.5 meses infec-
cidn respiratoria aguda y tos persistente, respuesta fa-
vorable a amoxicilina y salbutamol.

Examen fisico

FC: 180x’ FR: 66X’ T°: 38°C. SatO2: 92%. PA: 80/50
mmHg. Peso: 5.8 kg. Talla: 67.2 cmTérax: tirajes en 3
paquetes, subcrépitos en AHT a predominio de base
pulmonar derecha.

Tratamiento

Sindrome de pseudo Bartte tratamiento con correc-
cién de electrolitos y descarte de tubulopatia. Antibié-
ticos de amplio espectromanejo segun cultivos, nebuli-
zacion con solucidn hiperténica y alfa dornasa ademds
de fisioterapia respiratoria y azitromicina.Manej6 des-
nutricion crénica severa: Aporte de vitamina A, K, sul-
fato de zinc, cobre, dcido félico y colecalciferol, lipasa
pancredtica 25000 Ui/dia.

Evolucién y/o resolucién del caso
Evolucion favorable, condiciones agudas resultas, in-
greso al programa de fibrosis quistica.

Discusion / Conclusiones

Considerar diagndstico de fibrosis quistica como diag-
ndstico diferencial en nifios con manifestaciones elec-
troliticas de sindrome de Bartter y que se descarte tu-
bulopatia.

Referencias
Kose M, Pekcan S, Ozcelik U, Cobanoglu N, Yalcin E, Dogru D, et al. An
epidemic of pseudo-Bartter syndrome in cystic fibrosis patients.
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Enfermedad granulomatosa crénica en un
paciente con fibrosis quistica: reporte de un
caso

Durand J, Bernaola G, Arbulu |

Peru, Hospital Nacional Edgardo Rebagliati Martins.

Historia actual del caso: motivo de consulta,
sintomas

Paciente de 6 anos de edad, presenta tos recurrente,
hiporexia y pobre ganancia ponderal.

Antecedentes morbidos y epidemioldgicos

Abscesos pulmonares a los 4 meses de edadFibrosis
quistica diagnosticada a los 6 meses de edad, con tra-
tamiento para colonizacién con P. aeruginosa. Absce-
so de cuero cabelludo. Abscesos pulmonares a los 11
meses de edad. Hermano fallecido por fibrosis quistica

Examen fisico
Peso: 18kg (-1.73 SD) Talla: 111cm (-1.90 SD) IMC:
14.6 (-0.65 SD). Estado Nutricional: eutréficoAp. res-
piratorio: buen pasaje de murmullo vesicular en am-
bos hemitdrax.

Tratamiento

Fibrosis quistica: Alfadornasa nebulizadaNebulizacio-
nes con solucion hipertdnica. Fisioterapia respiratoria-
Tobramicina nebulizada intermensual. Azitromicina via
oral. Enfermedad granulomatosa crdnica: Cotrimoxa-
zol e Itraconazol como tratamiento profildctico.

Evolucidn y/o resolucion del caso

La evolucién clinica y radioldgica fue favorable, los
abscesos pulmonares se resolvieron con el tratamien-
to antibidtico. En relacidn a la fibrosis quistica, lleva un
tratamiento crénico y de las exacerbaciones, cuyo ob-
jetivo principal es enlentecer la progresién de la enfer-
medad.

Discusién / Conclusiones

Los pacientes con fibrosis quisticas pueden presentar
microabscesos pulmonares, pero los abscesos gran-
des son raros en estos pacientes (1). Por la recurren-
cia de abscesos en pulmon y cuero cabelludo, se es-
tudié inmunodeficiencia primaria, diagnosticdndole
enfermedad granulomatosa crénica (2).Es importan-
te reportar este caso, pues la fibrosis quistica general-
mente no se asocia a grandes abscesos pulmonares o
infecciones de la piel; y si se presentan, se debe sos-
pechar inmunodeficiencia asociada, para poder rea-

lizar un diagndstico precoz y un tratamiento oportu-
no (3).Ademds, no hay publicaciones sobre pacientes
que presentan ambas enfermedades genéticas.El tra-
tamiento de la inmunodeficiencia primaria asociada
es primordial para mejorar la sobrevida de los pacien-
tes con fibrosis quistica.

Referencias

Castilla G. Epidemiologia de infecciones respiratorias en pacientes
con Fibrosis Quistica en el Hospital Nacional Edgardo Rebagliati
Martins. Rev Per( Pediatr. 2008; 61: 82-8.Alvarez A, Yamazaki M,
Espinosa S. Enfermedad granulomatosa crénica. Rev Alerg Mex.
2009; 56(5): 165-74.Evans D, Fiedler M. Lung abscess in a patient
with cystic fibrosis: case report and review of literatura. Pediatric

pulmonology. 1996; 21: 337-40.
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Historia actual del caso: motivo de consulta,
sintomas

En esta serie de casos describimos las caracteristicas
clinicas, radioldgicas, laboratorios y evolucién de 7 ni-
nos con sindrome de Down ingresados en salas de Te-
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rapia Intensiva Pedidtrica de 5 hospitales pedidtricos
del pais entre abril 2021 y enero 2022.Los criterios de
inclusion: prueba positiva para SARS-CoV-2 mediante
RT-PCR cuantitativa, cuadro clinico que requiera hos-
pitalizacién y diagndstico clinico de SD.

Antecedentes mérbidos y epidemioldgicos

Edad entre el mes y 18 afios, 5/7 varones, 2/7 mujeres,
fuentes de contagio desconocidas, ninguno de los ni-
flos en edad de inmunizacién cuenta con vacuna con-
tra el SARS-Cov-2.

Examen fisico

Caracteristicas clinicas: 3 a 11 dias de evolucidn, con
sintomas respiratorios graves, hipoxia en 6/7 casos,
imagen radioldgica de neumonia y 2/7 SDRA; presen-
cia de 2 comorbilidades frecuentes: desnutricion con
tablas de CDC para SD en 4/7 pacientes y la cardiopa-
tia con hiperflujo pulmonar (CIA 'y CIV) en 3/7.

Tratamiento

El manejo fue estdndar por protocolos institucionales:
oxigenoterapia en todos los casos, llegando ala VMl en
3/7; uso de corticoides sistémicos en 5/7; antibidticos
con esquemas empiricos iniciales en 6/7, tratamientos
de soporte como transfusiones (3/7 casos) y drogas
vasoactivas (2/7).

Evolucidn y/o resolucién del caso

Estancia hospitalaria promedio: 11 dias, mortalidad
3/7 casos a los 6 dias, 2 fallecimientos con SDRA y
choque séptico, presencia de comorbilidades como la
desnutricién y cardiopatia congénita.

Discusién / Conclusiones

La neumonia es 60 veces mds comun en nifios con SD.
Se predice que las personas con COVID-19 y SD ten-
drian un mayor riesgo de sobreinfecciones pulmona-
res bacterianas secundarias (1), en nuestro reporte se
identifica neumonia en 85%, y en un 28% con SDRA,;
contrasta con resultados obtenidos en Bolivia los cua-
les reportan neumonia 63% y SDRA 8,3% (2), en los
siete pacientes estudiados la mortalidad alcanzo 3/7
(43%) comparativamente muy superior a la mortali-
dad general: 15%, se evidencid limitaciones en el se-
guimiento de los pacientes desnutriciéon en 5/7 y casos
cardiopatias congénitas no resueltas 3/7.Se concluye
que el manejo de los pacientes con SD y COVID-19 es
el estdndar con la consideracién particular de su con-
dicién desarrollan cuadros graves ademds de realizar
un control ambulatorio adecuado.

Referencias

1. Espinosa JM. Down Syndrome and COVID-19: A Perfect Storm? Cell
Reports Medicine, 2020 May 1(2):1000192.Alsubie HS, The evalu-
ation and management of respiratory disease in children with

Down syndrome Paediatric Respiratory Reviews 2018,26:49-54

CASOS CLINICOS

Tratamiento endovascular de gran secuestro
pulmonar y falla cardiaca en un nifio

Maria Eugenia Arauz Martinez, Rios-Méndez Raul
Enrique, Oliveros-Rivero Jorge Alejandro, Bricefio-
Barboza Ricardo Enrique, Montero-Monar Hernan
Eduardo, Maldonado-Gonzalez David Fernando.

Hospital Clinica Kennedy-Policentro. Guayaquil, Ecuador.

Historia actual del caso: motivo de consulta,
sintomas

Paciente con disnea, taquicardia, posquirurgico tem-
prano de cirugia correctora de sindrome de cimitarra y
ligadura de conducto arterioso persistente. Destete fa-
llido de ventilaciéon mecdnica.

Antecedentes morbidos y epidemioldgicos

Reside en amazonia, mala progresién pondoestatural,
neumonias a repeticion tratada de forma ambulatoria,
soplo cariaco 1/6 en mesocardio.

Examen fisico

en posquirdrgico temprano de cirugia cardiaca, taqui-
cardia, taquipnea, herida quirdrgica sin infeccién, con
02 x cdnula 2 Lt/minuto, Sa02 92%, hepatomegalia.

Tratamiento
Cateterismo: oclusiéon de SP con un dispositivo Am-
platzer vascualr plug de 14 mm, con oclusién total.

Evolucién y/o resolucién del caso

Destete del O2 y alta hospitalaria pocos dias después.
Medicacidn; aspirina y diuréticos. Tiempo de segui-
mietno 9 ,eses, peso actual 14 kg. Angio TAC de con-
trol: SP sin flujo residual ni recanalizacion

Discusién / Conclusiones

El tratamiento del SP es controversial aun, ya que pue-
de ser conservador si es asintomdtico y pequefio, o por
reseccion quirdrgica, actualmente estd la opcién de
embolizacién por cateterismo. Hay experiencia publi-
cada de tratamiento endovascular exitoto. SIn embar-
go, hay dudas si los SP con grandes vasos debe ser
tratado con grandes dispositivos.En este caso el trata-
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miento de un SP con gran vaso nutricio fue tratado con Discusion / Conclusiones

un dispositivo oclusor vascular de gran tamano, sien- El sindrome de fuga aérea es el escape de aire del dr-
do efectivo. bol traqueobronquial hacia los espacios extraalveola-

res. En Pediatria se asocia a crisis asmdtica, infeccio-
Referencias nes respiratorias, traumatismos, esfuerzos intensos,
Zhang et al. 2022.Rios-Méndez RE, et al. 2017.Brown SC, et al. 2012. estados de ansiedad y consumo de drogas, factor co-

mun: maniobra de valvalva.

CASOS CLINICOS Referencias

Sindrome de fuga aérea pulmonar Miralles Lozano F, Valencia Rodriguez A, Espildora Sanchez F, Merino
secundario a tumor carcinoide Verdugo J, Rosales Jaldo M. Pulmén claro unilateral y neumomedi-
endobronquial: reporte de caso. astino debido a tumor bronquial mucoepidermoide. Archivos de
Vianney Garcia, I\/Iej|'a, S; Salcedo, M. Bronconeumologia. 1981 Sep;17(5):241-3.Gil-Vargas M, Gonzalez-
México, Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias Rodriguez LE, Leén-Aguilar VH. Neumomediastino secundario a

efecto Macklin. Reporte de un caso. Acta Pediatrica de México.
Historia actual del caso: motivo de consulta, 2017 Aug 25. 38 (5):317.
sintomas
Nifia de 12 aios, inicia cindo dias previos con tos hu-
meda, la que evoluciona a disneizante, persistente, se
automedica con antigripal y antitusigeno. Al tercer dia
se agrega dolor, opresion y aumento de volumen en té-
rax y cuello, evento hemoptoico, acude a urgencias.

Antecedentes morbidos y epidemioldgicos
Tabaquismo pasivo, asma un mes previo y en trata-
miento.

Examen fisico

Ingresa desaturando , polipneica, taquicardica. Enfise-
ma subcutdneo en cuello y térax y miembros superio-
res. Torax timpdnico en cara anterior, murmullo vesicu-
lar disminuido en cara anterior, sibilancias bifasicas de
predominio apical bilateral.

Tratamiento
Esquema de rescate con salbutamol, esteroide sistémi-
co y oxigeno suplementario con FiO2 80%.

Evolucidn y/o resolucion del caso

Cuarto dia presenta expectoracion hemoptoica, des-
aturacdn, clinica y radiolégicamente con atelecta-
sia derecha. Control tomogrdfico: masa intralumi-
nal que obstruye la luz de trdquea y bronquio derecho
en 50-60%Broncoscopia: tercio distal de trdquea le-
sion pediculada, eritematosa, disminuye luz en 80% y
ocluye BPD en 100%. Reseccion 80%.Histologia: Tu-
mor carcinoide con extensas zonas de necrosis y me-
taplasia escamosa en el epitelio de revestimiento. Hin-
munohistoquimica CD56 y Synoptofisina positivo +++,
PS100+.
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