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1. Resumen de la historia clinica (A-12-09)

Paciente masculino de 12 semanas de vida al momento de su
Ultimo ingreso al servicio de urgencias.

1.1. Antecedentes heredofamiliares

Madre sana de 20 anos con escolaridad preparatoria. Padre de
21 afos, albanil, consumidor de tabaco, alcohol y marihuana.

1.2. Antecedentes personales no patolégicos

Familia originaria de Huixquilucan, Estado de México, de
medio socioeconémico bajo. Alimentado con lactancia ma-
terna exclusiva; desarrollo psicomotor, normal; vacunas al
corriente para la edad (BCG, Hepatitis B, pentavalente, ro-
tavirus, neumococo).

1.3. Antecedentes perinatales y patologicos

Durante la gestacion, la madre cursé con amenaza de aborto
asociado con cérvico-vaginitis. Recibio tratamiento. Produc-
to con peso al nacer de 2,650 g, talla de 47 cm, Apgar 8/9.

*Autora para correspondencia.

Correo electrénico: cabreramalu@aol.com (M.L. Cabrera Mufioz).

A los ocho dias de vida curso6 con sepsis neonatal con foco
neumanico (se desconoce el manejo). Se diagnostico agene-
sia pulmonar izquierda, por lo se refirio al Hospital Infantil
de México Federico Gomez.

A las 7 semanas de vida se le realizo laringoscopia directa
y se encontroé estenosis traqueal del 50% del calibre. El bron-
quio derecho era de calibre normal y el izquierdo terminaba
en saco ciego. Al dia siguiente acudio a urgencias por fiebre,
palidez, tos. Presentaba datos de dificultad respiratoria e
hipoperfusion sistémica. Se inici6 ventilacion mecanica por
canula endotraqueal, infusion de cristaloides e inotropicos.
Se sospecho mediastinitis por el antecedente de la endosco-
pia y se inicié cobertura antibiotica con clindamicina, cefe-
pime y amikacina. En el ecocardiograma no se identificaron
malformaciones cardiacas, pero se registroé una presion pul-
monar de 48 mmHg, por lo que se inicio sildenafil a dosis de
1.5 mg/kg/dia, que continud de forma ambulatoria al egre-
sar una semana después.

A las 12 semanas de vida acudio6 a urgencias por padeci-
miento de 24 horas de evolucion caracterizado por dificul-
tad respiratoria, palidez e hiporexia progresivas asociadas
con irritabilidad. A su ingreso se encontré inconsciente, fla-
cido, sin esfuerzo respiratorio y sin latido cardiaco, con tem-
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peratura de 32°C y peso de 3,100 g. Se dieron maniobras de
reanimacion avanzada: 10 ciclos de compresiones toracicas
externas, seis dosis de adrenalina y dos de bicarbonato de
sodio, una carga de cristaloide e infusion de adrenalina. Des-
pués de seis minutos de reanimacion recupero el ritmo car-
diaco y se agregaron infusiones de dobutamina y milrinona.

Ingreso a terapia intensiva de urgencia donde se docu-
ment6 hemoglobina de 7.6 g/dl, 30,400 leucocitos/mm?,
652,000 plaquetas/mm?, tiempos de coagulacion por arriba
del maximo, elevacion de enzimas hepaticas y acidosis me-
tabdlica de 6.77 con lactato de 9.6. Se manejo con venti-
lacion mecanica, cefotaxima, oseltamivir, transfusiones de
paquetes eritrocitarios y plasma, infusion de inotropicos e
hipotermia permisiva. En el ultrasonido transfontanelar se
observo aumento de la ecogenicidad periventricular poste-
rior, probablemente secundaria a encefalopatia hipdxico-
isquémica. En el ecocardiograma se encontro fraccion de
eyeccion de 48%. Permanecié con puntuacion de la escala
de coma de Glasgow de 4/15, con pupilas midriaticas, arre-
fléxicas, reflejo vestibulo-coclear y corneal ausentes. El
electroencefalograma mostro actividad delta de bajo volta-
je, sin reactividad, con disfuncion severa. Fallecid tres dias
después de su ingreso.

2. Presentacion del caso (Dr. Ivan Rivas Rivera)

Se discute el caso de un paciente de sexo masculino de 2 me-
ses de edad, referido de un hospital de segundo nivel, que
a los 8 dias de vida present6 un cuadro de sepsis neonatal
con foco neumoénico, donde se aprecio la falta del pulmoén
izquierdo. La falta del pulmon izquierdo puede ser diagnos-
ticada como agenesia pulmonar, cuando hay ausencia de te-
jido pulmonar y de estructuras bronquiales, arteriay vena, o
aplasia pulmonar, donde existe un brote bronquial rudimen-
tario de pocos centimetros de diametro, sin tejido pulmonar,
debido a una alteracion en el desarrollo durante la cuarta
a quinta semanas de gestacion. Ambas malformaciones se
presentan con mayor frecuencia del lado izquierdo.

Las anomalias congénitas de la via aérea son patologias
raras. La estenosis traqueal tiene una incidencia aproxima-
da de 1 en 60,000 nacidos vivos, que representa del 0.3 al
1% de todas las estenosis laringotraqueales. Los sintomas
incluyen estridor bifasico, tos, insuficiencia respiratoria,
cianosis e infecciones respiratorias recurrentes, lo que de-
pende de la longitud, localizacion y severidad de la este-
nosis. La gran mayoria de estos sintomas se presentaron en
nuestro paciente en algiin momento de su vida.

Como parte del abordaje de este paciente se descarta-
ron alteraciones cardiacas estructurales, que con frecuencia
acompanan a las malformaciones congénitas de la via aérea.

Cuatro dias antes de su Ultimo ingreso el paciente acudio
por presentar abundantes secreciones, palidez y cianosis. Si
bien, en el resumen no se especifico la exploracion fisica en
ese momento, ante los antecedentes y los eventos suscita-
dos posteriormente es posible que entonces presentara un
nuevo cuadro de infeccion a nivel pulmonar ya que, como
se menciono previamente, las alteraciones anatomicas de la
via aérea predisponen la aparicién de cuadros infecciosos.

En su Gltimo ingreso el paciente se encontraba sin signos
vitales por lo que requirié de maniobras avanzadas de rea-
nimacion. A diferencia de la poblacion adulta, la principal

causa de paro cardiorrespiratorio en pediatria es la insufi-
ciencia respiratoria. Solo el 3.5% de los pacientes pediatricos
que ingresan a un servicio de urgencias en paro sobreviven
para ser egresados. El prondstico neurologico es muy pobre,
ya que aproximadamente el 70% sufre muerte cerebral'.

Durante el periodo posterior a la reanimacion se describid
un paciente con datos de respuesta inflamatoria sistémica,
basados en la presencia de leucocitosis de 30,400 con neu-
trofilia, hipotermia de 32 °C con un probable foco pulmonar,
asi como datos de compromiso renal al encontrarse valores
séricos de creatinina en 0.8 mg/dl y potasio en 6.6 mEq/L.

Se inici6 manejo empirico con cefotaxima y oseltamivir,
de acuerdo con las guias de manejo de pacientes pediatri-
cos con neumonia adquirida en la comunidad publicadas en
2011 por la Sociedad Americana de Enfermedades Infeccio-
sas (IDSA). Estas recomiendan que el tratamiento antimicro-
biano empirico en pacientes graves sea una cefalosporina de
tercera generacion mas oseltamivir en caso de existir alta
incidencia de infeccion por virus influenza.

Se iniciaron medidas de neuroproteccion, incluyendo hi-
potermia permisiva. Desde el 2006, los lineamientos de rea-
nimacion pediatrica incluyen la hipotermia de entre 32°C
y 34°C por 12 a 24 horas para los pacientes que persistan
en estado de coma después de la reanimacion avanzadaZ?.
Aln existe incertidumbre sobre como, cuando y por cuanto
tiempo se debe aplicar hipotermia permisiva en pacientes
pediatricos para lograr el mejor prondstico neuroldgico posi-
ble. Por ello, desde el 2009 en diversos centros hospitalarios
de Estados Unidos y Canada, se conduce un estudio alea-
torizado titulado “Hipotermia terapéutica para mejorar la
sobrevida posterior a paro cardiorrespiratorio en pacientes
pediatricos”, cuyos resultados se conoceran en el 2015.

Después de 20 horas de su ingreso, el paciente presen-
t6 datos de muerte cerebral, caracterizados por pupilas
midriaticas arreflécticas, reflejos vestibulo-cocleares y
corneales negativos, asi como un EEG sin actividad. Pos-
teriormente desarrollé disautonomias, datos de disfuncion
organica multiple, bradicardia, desaturacion, ausencia de
pulsos y, finalmente, se declar6 su muerte 48 horas poste-
riores a su ingreso.

En resumen, se tiene el caso de un lactante menor, des-
nutrido, en el que se diagnosticaron dos malformaciones
mayores de la via aérea, que presento tres cuadros de in-
feccion de vias respiratorias bajas, el Gltimo de los cuales lo
llevé al paro cardiorrespiratorio.

Los diagnosticos finales son los siguientes:

e Lactante menor con desnutricion grave

e Aplasia pulmonar izquierda

e Estenosis congénita de traquea

e Neumonia adquirida en la comunidad

e Choque séptico secundario a foco neuménico
Falla organica multiple

Muerte cerebral secundaria a hipoxia

2.1. Hallazgos de Imagenologia (Dra. Ana Gabriel
Hernandez)

Se muestran las placas simples toracoabdominales donde
se aprecia radiopacidad en el hemitérax izquierdo y sobre-
distension del pulmon derecho con herniacion hacia el lado
izquierdo. Con infiltrado reticular parahiliar derecho y que
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Figura 1

Placas simples toracoabdominales donde se aprecia
radiopacidad en el hemitérax izquierdo y sobredistension del
pulmén derecho con herniacion hacia el lado izquierdo.

evoluciona a reticulo-nodular. Se aprecia una disminucion
de los espacios intercostales y elevacion del diafragma en la
zona de opacidad (fig. 1).

2.2. Hallazgos de broncoscopia (Dr. Gustavo Teyssier
Morales)

Se encontr6 una disminucion del calibre de la traquea dos
anillos por abajo de la region subglética hasta poco antes de
la carina, que solo permitio el paso de una fibra optica de
2.9 mm. Los anillos traqueales estaban completos y el bron-
quio izquierdo terminaba en un fondo de saco ciego, con lo
que se realiza el diagnodstico de estenosis traqueal congénita
y aplasia pulmonar.

2.3. Hallazgos anatomopatologicos (Dra. Maria
de Lourdes Cabrera Mufoz)

La aplasia pulmonar es una malformacion congénita rara y
puede estar asociada con malformaciones de las vias aéreas
y de otros organos, entre las se encuentran las malformacio-
nes traqueales y renales.

La autopsia mostré un paciente de edad aparente igual a
la cronologica, con criptorquidia derecha y sin malforma-
ciones externas. A la apertura del térax con ausencia del
pulmon izquierdo, pulmon derecho aumentado de tamaio

que rechaza el corazén hacia la izquierda y una cavidad
pleural izquierda pequefa. La traquea, con luz permeable y
reduccion del diametro de la luz por debajo de la glotis. De
la carina se originaban dos bronquios principales: el de lado
izquierdo, que terminaba en fondo de saco, y el del lado de-
recho, alargado y de morfologia derecha. El pulmén derecho
mostraba dos lobulos (fig. 2).

Los términos aplasia, agenesia y displasia pulmonar son
confusos, y han sido empleados en la literatura médica en
forma inconstante e intercambiable. Sin embargo, se prefie-
re utilizar el término aplasia cuando hay ausencia de tejido
pulmonar y existe un bronquio principal rudimentario y el
de agenesia cuando existe ausencia de tejido pulmonar y
del bronquio principal®. En este caso, los hallazgos corres-
ponden a una aplasia pulmonar izquierda con pseudoisome-
rismo pulmonar izquierdo. Se ha informado que el 70% de
las aplasias pulmonares son izquierdas, con predominio en
el sexo masculino y, en hasta el 50% de los casos, presentan
otras malformaciones asociadas entre las que se encuentran
fistulas traqueoesofagicas, atresia de esofago, malformacio-
nes cardiacas, rindn en herradura y atresia anal entre otras*.

Los cortes transversales seriados de la laringe, traquea y
bronquios principales mostraban laringe con mucosa edema-
tosa y sin otras alteraciones. Se confirmé la reduccion del 50%
de la luz en la traquea en un segmento largo, desde la region
infraglotica a la carina, por la presencia de anillos traqueales
completos secundarios a la fusion posterior de los mismos en
“anillo de servilleta”, en vez de los anillos normales que pre-
sentan en la cara posterior la parte membranosa (fig. 3). En
el estudio microscopico de los anillos, se observd cartilago
hialino con histologia normal, lo que confirma el diagnostico
de estenosis traqueal congénita difusa posterior, de acuerdo
con la clasificacion propuesta por Landing y Wells® (tabla 1).

La combinacion rara de estenosis traqueal y aplasia pul-
monar unilateral se ha reconocido como letal y la sobrevida
de los pacientes esta relacionada con la extension de la es-
tenosis y la posibilidad de realizar una cirugia correctiva®.

El corazon presentaba dilatacion de cavidades derechas;
el tronco de la arteria pulmonar estaba dilatado y daba ori-
gen a la arteria pulmonar derecha; no se identifico la arte-
ria pulmonar izquierda y se observo la vena cava superior
izquierda persistente. Al corte, con concordancia atrioven-
tricular y ventriculo arterial, sin otras alteraciones.

Figura 2 A) Macrofotografia que muestra pulmén derecho
bilobulado y traquea disminuida de calibre. B) La traquea con
ausencia de la parte membranosa en su cara posterior (flecha).
Notese la ausencia de tejido pulmonar y el bronquio izquierdo
en fondo de saco (cabeza de flecha).

Figura 3 A) Cortes transversales de la traquea a nivel de la
estenosis que muestran cartilagos completos. B) Histoldgica-
mente se comprueba la fusion posterior “anillo de servilleta”.
C) El cartilago hialino es normal y en la mucosa se observa infil-
trado linfocitario.
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Tabla 1 Clasificacion de la estenosis traqueal congénita

Intrinseca
Generalizada o difusa (30%)
Difusa posterior en “anillo de servilleta”
Estenosis en “embudo” (20%)
Estenosis segmentaria (50%)
Manga cartilaginosa sélida (rara)
Extrinseca
Malformaciones arteriales y adrticas

Modificado de referencia 5.

Se encontraron también las siguientes malformaciones
congénitas en este paciente: fusion renal con uréter Unico y
origen anomalo de las arterias renales de la porcion termi-
nal de la aorta (fig. 4).

En el estudio histopatoldgico del pulmon derecho se obser-
vo el parénquima bien desarrollado, con areas de infiltrado
intraalveolar multifocal por neutrofilos y hemorragia recien-
te. Las arterias de mediano calibre y arteriolas, con datos de
enfermedad vascular pulmonar caracterizados por aumento
del tejido conectivo de la adventicia, hiperplasia e hipertro-
fia de la capa muscular, con reduccion de la luz’ (fig. 5).

Secundario al evento extrahospitalario de paro prolonga-
do, el paciente desarrollé encefalopatia hipoxico-isquémica
grave con edema cerebral y encefalomalacia (fig. 6), datos
morfologicos de choque en higado, miocardio, intestinos y
necrosis tubular aguda. Se realizd el diagnostico de sepsis
por la presencia de neumonia aguda, laringotraqueitis aguda
y cultivos post moértem positivos en sangre e intestinos para
Klebsiella pneumoniae.

3. Diagnésticos finales

Aplasia pulmonar izquierda con agenesia ipsilateral de ar-
teria pulmonar asociada con estenosis traqueal intrinseca
posterior difusa (en “anillo de servilleta”).

Malformaciones asociadas:

¢ Bronquio izquierdo en saco ciego

e Pseudoisomerismo pulmonar izquierdo

— Bronquio principal derecho largo

— Pulmon derecho con dos lobulos

¢ Vena cava superior izquierda persistente

e Origen anomalo de arterias renales de aorta terminal
e Fusion renal con uréter Gnico

Alteraciones concomitantes:

e Enfermedad vascular pulmonar grado B

e Dilatacion del tronco de la arteria pulmonar y cavidades
derechas

e Neumonia aguda de adquisicion en la comunidad

e Sepsis por Klebsiella pneumoniae

e Status post paro no presenciado

e Encefalopatia hipoxico-isquémica con edema cerebral gra-
ve (600 g vs 489 g)

¢ Encefalomalacia

e Datos morfoldgicos de choque multivisceral

¢ Criptorquidia derecha

Figura 4 Aspecto anterior y posterior de los rinones, con
fusion de los mismos, y del sistema colector se origina uréter.
Las arterias renales se originan de la aorta terminal.

Figura 5 A) El parénquima pulmonar se encuentra bien
desarrollado (HE 20x). B) Area de neumonia con numerosos
polimorfonucleares intraalveolares. C) Hiperplasia de la media
y aumento del tejido conectivo en la adventicia de las arterias
secundarias a enfermedad vascular pulmonar.

Figura 6 A) Corteza cerebral de las areas mejor conservadas,
donde todavia se reconocen sus capas con datos de edema y
necrosis neuronal. B) La sustancia blanca muestra edema, frag-
mentacion del neuropilo y necrosis de células gliales (HE 40x).
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3.1. Servicio de Endoscopia (Dr. Gustavo Teyssier
Morales)

La edad a la que se deben intervenir estos pacientes depen-
de de la severidad de la estenosis y de la sintomatologia que
presenta. Es preferible que los nifos tengan varios meses
de vida y buen peso, que se hayan completado los estudios
y descartado otras malformaciones congénitas —principal-
mente las cardiacas— y que cuenten con una tomografia
axial computada con reconstrucciones que nos permita pla-
nificar la técnica quirtrgica mas apropiada para realizar, ya
que es una cirugia con riesgo elevado.

La cirugia que se recomienda es la traqueoplastia por des-
lizamiento o slide tracheoplasty, que se realiza por medio de
una esternotomia y circulacion extracorporea. En el Servicio
de Cirugia de Térax, hasta el momento, se han realizado cin-
co de estas cirugias. Cuatro de los pacientes se encuentran
en buen estado en su domicilio; el otro paciente falleci6 por
sepsis. El paciente de menor edad que hemos operado tenia
un mes de vida. Estos pequenos se citan cada semana para
observar su evolucion, y en caso de aumento de la dificultad
respiratoria o de problemas para la alimentacion se repro-
graman lo antes posible para cirugia.

Al analizar este caso, se cree que no tenia una via aérea
tan critica. Sin embargo, no se tomo en cuenta que ademas
tenia la aplasia pulmonar, por lo que se debio revalorar an-
tes para completar los estudios y operarlo. Desgraciadamen-
te, no fue posible por la infeccion pulmonar.

3.2. Servicio de Cardiologia (Dr. Julio Erdmenger
Orellana)

Segun el ultimo consenso realizado en Panama en el 2011, la
hipertension pulmonar en el paciente pediatrico se divide
en diez categorias, de acuerdo con la etiologia. Este caso se
encuentra dentro de la primera categoria, que engloba las
agenesias o malformaciones pulmonares originadas in Utero,
ya que el tener solamente una arteria pulmonar que maneje
todo el gasto pulmonar origina que aumente la presioné. El
sildenafil es un dilatador selectivo pulmonar. Se ha utilizado
para cardiopatias con presion pulmonar elevada; sin embargo,
no se debe indicar en cardiopatias congénitas que generan
hiperflujo pulmonar, cuyo manejo es quirtrgico. En este caso
su uso era muy discutible, porque no existen estudios que lo
avalen. Se utilizdo como un método de rescate, con una dosis
propuesta de 1 a 5 mg/kg/dia cada 8 a 12 horas por via oral.

El diagndstico de hipertension pulmonar se realiza por eco-
cardiograma. La presion normal es de 25 mmHg en reposo.
Entre 25 y 40 mmHg se considera hipertension leve; de 40 a
60 mmHg, hipertension moderada; y mayor de 60 mmHg,
grave’.

3.3. Servicio de Neonatologia (Dra. Moénica Villa
Guillén)

Se ha utilizado el sildenafil en recién nacidos con hiperten-
sion pulmonar aguda cuando no se cuenta con oxido nitri-
co o este no ha funcionado adecuadamente. Es un farmaco
que no esta aprobado por la FDA para este grupo etario.
El Ultimo estudio realizado demostré que su uso aumento
la mortalidad, por lo que solamente debe administrarse en
pacientes individualizados y con estricta vigilancia™.

3.4. Departamento de Evaluacion y Valoracion
de Medicamentos (Dr. Luis Jasso Gutiérrez)

Existe una recomendacion de la FDA, publicada este ano,
sobre la prohibicion del uso de sildenafil en neonatos, con
base en un trabajo que dio seguimiento a largo plazo a estos
pacientes y demostro un aumento en la mortalidad". Otra
posibilidad es realizar un consenso entre los diferentes ser-
vicios del hospital que lo utilizan, para saber si debe o no
utilizarse, y en qué casos.

3.5. Servicio de Urologia (Dr. Mario Diaz Pardo)

Existen dos formas de llegar al diagnéstico de estas mal-
formaciones en vida. La mas frecuente es por la presencia
de infecciones de repeticion en vias urinarias o como un
hallazgo radiolégico, debido a que la gran mayoria de los
pacientes cursan asintomaticos toda su vida.

3.6. Servicio de Urgencias (Dr. Victor Olivar Lopez)

Cuando y cuanto tiempo se deben realizar las maniobras de
reanimacion en un paciente que llega en paro cardiorrespi-
ratorio es un problema que ha sido expuesto en diferentes
foros, principalmente de ética. Cuando un paciente llega a
urgencias en paro no presenciado, sabemos que la sobre-
vida es muy baja, pero es dificil saber a quién siy a quién
no se debe reanimar. Los que, definitivamente, no deben
reanimarse son aquellos que llevan varias horas de muertos.

Uno de los datos importantes es la temperatura corporal;
este paciente tenia 32°C, lo que indicaria cuatro de muer-
to. Sin embargo, no tenia rigidez cadavérica ni livideces. Se
considerd que, como venia de Huixquilucan, tuvo el paro en
el trayecto al hospital. Por ello, si estaba indicado reanimar-
lo. En cuanto al tiempo, la American Heart Association reco-
mienda aplicar la reanimacion por 15 minutos. En este caso
la reanimacion dur6 20 minutos, por lo que el pronostico
era muy malo. La recomendacion seria que un paciente con
insuficiencia respiratoria grave debe trasladarse al servicio
de urgencias del hospital mas cercano para que, una vez
estabilizado, se pueda trasladar’.

Se tratd de un caso muy interesante y poco frecuente de
un paciente con multiples malformaciones congénitas, dos
de ellas de la via aérea. La primera, una aplasia pulmonar
que por si sola le hubiera permitido vivir en forma normal,
con ciertas restricciones para la actividad fisica de gran-
des esfuerzos. Sin embargo, la segunda, una estenosis tra-
queal congénita difusa, limitaba la ventilacion y favorecia
las infecciones pulmonares, por lo que se hubiera requerido
de alguna intervencion quirdrgica que aumentara su cali-
bre. Las infecciones que presentd no permitieron su estudio
completo y condicionaron su muerte.
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