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1. Resumen de la historia clinica (A-13-44)

Paciente femenino de 8 meses de edad con tos, dermatosis y
fiebre que fue referida de un hospital pediatrico de segundo
nivel de atencion.

1.1. Antecedentes heredofamiliares

Madre de 19 anos y padre de 20 anos.

1.2. Antecedentes personales no patolégicos

Alimentacion. Seno materno durante 4 meses de manera no
exclusiva; ablactacion a los 5 meses con leche entera desde
esta edad.

Desarrollo psicomotor e inmunizaciones. Se refiere con
esquema de vacunacion incompleto y retraso de los hitos
del desarrollo psicomotor.

* Autor para correspondencia.
Correo electronico: villalpandoca@himfg.edu.mx
(S. Villalpando Carrion).

http://dx.doi.org/10.1016/j.bmhimx.2015.02.001

1.3. Antecedentes perinatales y patologicos

La causa de su hospitalizacion fue un cuadro neumédnico que
se acompanaba de evidente deterioro nutricional y lesiones
dérmicas. En esa hospitalizacion se transfundieron plasma
fresco congelado y concentrado eritrocitario.

1.4. Padecimiento actual

A su arribo al Hospital Infantil de México Federico Gomez
(HIMFG) se encontré persistencia de la sintomatologia res-
piratoria y la dermatosis que se describid de aspecto
purpurico, diseminada en brazos y piernas, torax y abdo-
men, papulas de bordes bien definidos, irregulares, de color
rojizo a violaceo con areas necroticas.

Exploracion fisica. Se la encontro palida y con evidencia
de las lesiones dérmicas referidas. Los campos pulmona-
res estaban hipoventilados, con crepitaciones bilaterales. Se
hallaron hepatoesplenomegalia y edema simétrico en ambas
piernas. Peso de 6kg y talla de 60cm. Signos vitales con
fiebre.

Laboratorio y gabinete. Los resultados de laborato-
rio mostraron anemia (con hemoglobina de 5.9g/dl),
trombocitopenia (52,000 plt), hipoalbuminemia de 0.7 g/dl
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Tabla 1 Resultados de laboratorio y gabinete al ingreso

Na K Cl Ca P Osm
Séricos 131 mEq/L 1.6 mEq/L 92 mEq/l 7.1mg/dl 4.1mg/dl =
Urinarios 19 mEq/Ll 23.2 mEq/L 35mEq/l - 3.8mg/l 121.8 mOsmol
BD Bl BT AST ALT DHL Alb PT PC react
5.5mg/dl 0.63mg/dl 6.14mg/dl 271U 51U 1,604U 0.9g/dl 3g/dl 16 mg/dl

ALT: alanina aminotransferasa; AST: aspartato aminotransferasa; BD: bilirrubina directa; Bl: bilirrubina indirecta; BT: bilirrubina total;
DHL: deshidrogenasa lactica; Alb: albimina; PC react: proteina C reactiva; PT: proteina total.

(tabla 1). Los tiempos de coagulacion eran prolonga-
dos, y con desequilibrio electrolitico. Al ingreso mostraba
elevacion de azoados con creatinina elevada. También
evidenciaba elevacion de bilirrubinas (a expensas de la
bilirrubina directa) y aminotransferasemia.

A su ingreso presenté insuficiencia respiratoria y dete-
rioro neuroldgico, por lo que requiri6 de intubacion
endotraqueal. Se le coloco un catéter venoso central para
monitorizacion intensiva. Se inici6 manejo con aminas
vasoactivas y soluciones de base. De igual manera, requiri6
de correccion aguda de potasio.

Cardiologia. Corazén estructuralmente sano, con ade-
cuada presion de ventriculo derecho y fraccion de eyeccion
de ventriculo izquierdo del 60%.

Infectologia. Probable vasculitis no infecciosa asociada
a leucocitosis, trombocitopenia, anemia y coagulopatia. Se
encontraron ademas granulaciones toxicas y vacuolizacion
de neutrofilos, razon por la cual se administré cefepima y
vancomicina.

Terapia intensiva. Se encontraron datos de bajo gasto
cardiaco, por lo que se adiciond al tratamiento vasopre-
sor adrenalina, milrinona, norepinefrina y vasopresina. Al
considerarse choque refractario a catecolaminas se inicid
hidrocortisona. De igual manera, se restringieron liquidos,
infusion de albumina y furosemida. Los parametros ventila-
torios requirieron cada vez mas presion y volumen.

Durante su evolucidon, se localizd derrame pleural
izquierdo con infiltrado alveolar bilateral en las imagenes
radioldgicas. Se le realizo una toracocentesis de la cual se
obtuvieron 50 ml de liquido cetrino con caracteristicas de
exudado. A partir de este punto se requirié de ventilacion
de alta frecuencia para lograr normoxemia y normocapnia.
No se encontraron formas invasivas en el liquido de puncién.

En su Gltimo dia de vida, la paciente mostro datos de per-
sistencia de anemia, trombocitopenia, falla de tiempos de
coagulacion, hipofibrinogenemia y sangrado en los sitios
de puncion. En este punto se requirié de transfusion de
plasma, crioprecipitados y concentrado de eritrocitos. A
pesar de ello, la paciente mostraba acidosis lactica des-
compensada con hiato anionico conservado. Ademas, se
encontrd hiperglucemia y se le administré insulina rapida
en microdosis. De igual manera se administré gammaglobu-
lina en una sola dosis. La hipokalemia que se observo en este
punto tenia ya repercusion electrocardiografica.

El Departamento de Cirugia Pediatrica la encontré con
ascitis e hipertension abdominal, razén por la cual se realizd
paracentesis. De este procedimiento se obtuvieron 2 ml de
liquido seroso.

El Departamento de Infectologia decidi6 hacer el cambio
de cefepima por un carbapenémico, por sus antecedentes de
manejo previos, y agregar anfotericina B de complejo lipi-
dico. Se encontroé un antigeno manano positivo para candida
(negativo para Aspergillus). Los hemocultivos resultaron
positivos para cocos Gram positivos.

La paciente present6 deterioro progresivo con hipoten-
sion, bradicardia, desaturacion de oxigeno vy, finalmente,
paro cardiorrespiratorio que no respondié a maniobras de
reanimacion avanzada.

2. Presentacion del caso

2.1. Coordinador (Dr. Salvador Villalpando Carrion)

Este es un caso que cada vez resulta mas dificil discutir
debido a la transicion epidemioldgica y nutricional que vive
nuestro pais, por lo que tiene mucho interés y relevancia
clinica.

2.2. Imagenologia (Dra. Bertha Lilia Romero
Baizabal)

Se muestran los hallazgos radioldgicos de la paciente con
Unicamente 48 h de hospitalizacion. La primera imagen es
una placa anteroposterior de térax, donde se observa un
infiltrado mixto que no permite ver bien la silueta car-
diaca del lado derecho. Se ve el lado izquierdo mientras que
del lado derecho es un infiltrado completamente complejo.
Dentro de este infiltrado radiopaco también se observan dis-
cretas imagenes radiollcidas, que probablemente traduzcan
un dano pulmonar mas severo. Hacia el lado izquierdo, en
la region apical, se ve una imagen radiopaca que sugiere
una atelectasia. Se observa una canula endotraqueal y
los angulos cardiofrénicos y diafragmaticos, aparentemente
conservados (fig. 1A). La siguiente imagen fue del mismo
dia en diferente horario. Se evidencia mayor radiopacidad a
nivel apical izquierdo. La canula se ve mas arriba y se iden-
tifica un catéter, aparentemente yugular, del lado izquierdo
que se extiende a la union de la vena innominada con la
vena cava superior. A nivel abdominal, llama la atencion
un patron de gas intestinal que se encuentra desplazado
hacia la region pélvica y fosa iliaca y flanco izquierdo. Tam-
bién se observa una disminucién importante de la densidad
Osea, con zonas corticales muy adelgazadas y zonas medu-
lares muy ensanchadas. Se muestra esta imagen, en la que
se observan lesiones radiolucidas dentro de este infiltrado,
por lo que, radiolégicamente, no descartaria la posibilidad
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Figura 1

Placas anteroposteriores de torax tomadas a diferentes horas. A) Infiltrado mixto. B) Mayor radiopacidad a nivel apical

izquierdo y patron de gas intestinal, asi como disminucion importante de la densidad 6sea. C) No se logra observar la silueta cardiaca.

de destruccion pulmonar importante (fig. 1B). La siguiente
imagen se tom6 momentos antes del fallecimiento, en la que
no se logra observar la silueta cardiaca. La imagen muestra
sonda en la topografia del esofago, otra sobre la traquea
y se observa un catéter con extremo distal en la unién de
la auricula derecha con la vena cava inferior (fig. 1C). La
radiopacidad abdominal que mencionamos evidencia un cre-
cimiento hepatico importante.
Los diagnosticos radioldgicos son los siguientes:

e Un patréon mixto pulmonar que muestra un proceso neu-
monico complicado con probable destruccion pulmonar.
Sin embargo, radiologicamente no se descarta hemorra-
gia, por el infiltrado que se observa

e Hepatomegalia

e Osteopenia

2.3. Coordinador (Dr. Salvador Villalpando Carrién)

Gracias a los esfuerzos de la Subdireccion de Servicios Auxi-
liares se obtuvo, de manera tardia, la siguiente informacioén
que, desafortunadamente, no se consigno en el expediente.
Es el resultado de 2 cultivos que se tomaron justo antes
del momento del paro, con diferencia de 5min. Uno fue
positivo para Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa), y el
otro, para Stenotrophomonas maltophilia (S. maltophilia)
con Enterococcus faecalis (E. faecalis).

3. Discusién (Dr. José Guadalupe Jaramillo
Alvarado)

Se trata de lactante femenino de 8 meses de edad, conocido
en el HIMFG por primera vez un dia antes de su fallecimiento,
previamente hospitalizada durante 16 dias en un hospital
de segundo nivel de atencion por tos, desnutricion tipo
Kwashiorkor, purpura, dermatosis y fiebre. Fue enviada al
HIMFG por colapso vascular y deterioro neurologico.

Se integran los siguientes diagnosticos sindromicos:

1) Sindrome de infeccion respiratoria. Basado en tos dis-
neizante y emetizante, fiebre, hipoventilacion pulmonar,

estertores crepitantes, hipoxemia, fiebre, leucocitosis y
bandemia.

2) Sindrome de insuficiencia respiratoria. Basado en respi-
racion agonica, hipoxemia y deterioro neurologico.

3) Sindrome purpurico. Basado en lesiones en piel, palidez,
petequias, sangrado, tiempos de coagulacién prolonga-
dos, trombocitopenia y anemia.

4) Sindrome urémico. Basado en elevacion de nitrogeno
ureico, elevacion de creatinina y acidosis metabdlica.

5) Sindrome de retraso psicomotor. Basado en el bajo aporte
calédrico y la demora de los hitos del desarrollo, como
sostén cefalico a los 6 meses y no sedestacion.

De acuerdo con los diagnosticos sindromicos, se recogen
los siguientes diagndsticos nosologicos:

a) Sindrome de disfuncion organica multiple. Basado en
insuficiencia respiratoria, neuroldgica, hematologica,
renal y hepatica.

b) Plrpura fulminante. Basado en el sindrome purpurico
que se generaliza, tornandose petequial, ademas de la
rapida progresion a colapso vascular con antitrombina
baja.

c) Desnutricion grave. Basado en bajo peso, edema e
hipoalbuminemia.

d) Choque séptico refractario. Basado en el sindrome de
infeccion respiratoria y el sindrome de insuficiencia res-
piratoria, sindrome de respuesta inflamatoria sistémica
y disfuncion organica multiple que no respondi6 a inotro-
picos.

En los exantemas purplricos-petequiales y vasculitis se
encuentran purpura fulminante, sindrome de choque toxico
y dengue. Por la forma de presentacion clinica podria tra-
tarse de purpura fulminante, por la rapida progresion a
colapso vascular.

La apariencia tdxica, con signos vitales inestables,
petequias, purpura y fiebre, hacian suponer una enferme-
dad invasiva por meningococo, neumococo o Haemophilus
influenzae (H. influenzae), que presentan cuadros semejan-
tes a purpura fulminante.

La paciente cumplid los criterios de purpura fulminante:
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Edad entre 0 y 14 anos

Proceso precedido de infeccion banal

Sangrado

Anormalidades compatibles con coagulacion intravascu-
lar diseminada

v) Trombosis de capilares en sitios afectados

Para detectar algln agente etioldgico, hubiera sido con-
veniente realizar una tincion de Gram de las lesiones
dérmicas donde la sensibilidad es del 72%, en comparacion
con el 22% del liquido cefalorraquideo. Solo se informa un
frotis con granulacion toxica y vacuolizacion de neutrofi-
los, que se observan en estados infecciosos agudos, sobre
todo bacterianos, como los que pudo haber presentado la
paciente.

Los factores de mal prondstico con los que contaba la
paciente fueron inmunocompromiso por la desnutricion,
choque, coma, purpura equimdtica, leucopenia, tromboci-
topenia y fibrindgeno bajo.

Por la evolucion clinica descrita, al parecer comenzo con
infeccion de vias aéreas superiores y, posteriormente, se
agregd un germen bacteriano. Esto se ha observado en el
25-30% de los pacientes que desarrollan una bronconeumo-
nia.

Con respecto a la piuria, no se reporta en la historia cli-
nica ni un examen general de orina para orientar hacia una
infeccion de vias urinarias.

En relacion con el estado nutricional, el peso esperado
para su edad era de 8.310kg y la paciente peso 6kg al
ingreso. Conociendo que el peso no es valorable por el
edemay la visceromegalia, la desnutricion se clasifica como
grave en todo paciente con presencia de edemay se clasifica
como de tipo Kwashiorkor.

El riesgo de mortalidad aumenta a mayor grado de des-
nutricion, siendo el peso para la edad y la medicion de la
circunferencia media del brazo las mediciones mejor corre-
lacionadas.

La causa de la desnutricion podria ser el bajo aporte
calorico, ya que los requerimientos para su edad eran de
120kcal/kg/dia y la paciente recibia 75kcal/kg/dia. Ade-
mas, se le proporcionaba formula entera —con mayor aporte
proteico—, causando una mayor carga de solutos, por lo que
si el lactante no recibe la cantidad de liquidos adecuada,
ocurrira deshidratacion como en este caso.

La deficiencia de acidos grasos esenciales, biotina, cinc,
niacina, vitaminas A, C, E y K, riboflavina, piridoxina,
folatos, vitamina B12 y hierro podria causar dermatitis gene-
ralizada, petequias, lesiones purpuricas y equimosis, como
las que present6 la paciente. Esto es similar a la «pUrpura
del desnutrido», descrita por Dorantes y colaboradores en
el HIMFG hace mas de 50 afios’.

La hipokalemia pudo ser secundaria a la propia desnu-
tricion por la carencia cronica de nutrientes, la cual se
perpetud con el uso de medicamentos como insulina, diu-
rético y anfotericina.

En sintesis, la paciente ingresé al HIMFG un dia antes
de su fallecimiento, con desnutricion grave, disfuncion
organica multiple basada en insuficiencia renal, respirato-
ria, neurologica, hematolodgica, hepatica, con inestabilidad
hemodinamica por probable causa infecciosa, sin res-
puesta a inotropicos ni antimicrobianos, presentando paro
cardiorrespiratorio®”’.

Diagnosticos finales

Purpura fulminante

Desnutricion grave tipo Kwashiorkor
Bronconeumonia

Retraso psicomotor

Choque séptico refractario
Disfuncion organica multiple

Causa probable de muerte

o Choque séptico refractario
Disfuncion organica multiple

(¢}

3.1. Evaluacioén y analisis de medicamentos
(Dr. Luis Jasso Gutiérrez)

En cuanto a la historia y lo que se mencion6 acerca de la
meningococcemia, no se debieron descartar. Por otro lado,
es dificil entender que la paciente cursara con desnutri-
cion tipo Kwashiorkor ya que estuvo alimentada con leche
materna, al menos durante los primeros 4 meses de vida.

3.2. Gastroenterologia pediatrica y nutricion
(Dr. José Guadalupe Jaramillo Alvarado)

En cuanto a la desnutricion, si bien recibi6 lactancia materna
durante 4 meses, hay que considerar que la madre, de
19 anos, la alimentd con leche entera a partir del cuarto
mes. Ese aporte caloérico pudo ocasionar la desnutricion. En
lo que respecta a la etiologia, la paciente tuvo un colapso
vascular rapido y progresivo. Una de las causas de la pUrpura
fulminante es el meningococo, pero no se puede descartar
el neumococo o el H. influenzae® ",

También debe considerarse como un paciente con des-
nutricion grave desde el momento en que presenté edema.
Es necesario manejar el control de la alimentacion y del
aporte calorico que los lactantes reciben dia a dia, y tam-
bién el control de los electrélitos, porque si no se puede
causar un sindrome de realimentacion y llevarlo a la muerte
por insuficiencia cardiaca.

3.3. Direccion general (Dr. José Alberto Garcia
Aranda)

Aunque se insiste en el Kwashiorkor, se debe considerar que
esta paciente fallecié un dia después de haber ingresado al
HIMFG. No hubo tiempo suficiente para desarrollar insufi-
ciencia cardiaca, que es la causa principal de muerte de los
ninos con Kwashiorkor. El diagnostico no concuerda, pero se
esperan los comentarios patologicos para aclarar esto.

3.4. Gastroenterologia (Dra. Liliana Worona
Dibner)

Este cuadro clinico se asemeja al de los pacientes con fibro-
sis quistica, que son alimentados exclusivamente con leche
materna y suelen presentar hipoalbuminemia y edema.
La asociacion con el cuadro pulmonar que presentd esta
paciente sugiere este diagndstico. En la historia clinica no se



Desnutricion tipo Kwashiorkor

381

Figura 2 Fotografia del habitus exterior del paciente, con
peso de 6,000¢ vs. 8,200¢ y numerosas lesiones purpuricas y
necroticas en la piel.

describen cuadros respiratorios previos; solamente se hace
referencia al Gltimo cuadro respiratorio que presentd. Tal
vez esto sea una desnutricion secundaria como una condicion
subyacente. Se deberia considerar, entre los diagnosticos
diferenciales, la fibrosis quistica.

4, Patologia (Dra. Maria Argelia Escobar
Sanchez)

Se muestra el habitus exterior de la paciente. Inmediata-
mente llaman la atencion las lesiones que presenta en la
piel. Su peso fue de 6 kg vs. 8.3 kg de peso esperado; la talla
fue de 60cm vs. 70 cm de la talla esperada para la edad. Las
lesiones en la piel, localizadas principalmente en las extre-
midades y en el abdomen, son purpuricas, pero presento
también lesiones con pérdida de la piel y una escara en el
sacro. Otra situacion notoria fue la presencia de edema loca-
lizado a nivel de la facies, extremidades y genitales (fig. 2).

Se obtuvieron 60 ml de liquido de la cavidad peritoneal.
No habia liquido en las cavidades pleurales ni pericardica.

El higado ocupaba casi la totalidad de la cavidad abdomi-
nal (habia también dilatacion de algunas asas intestinales).
Pes6 350¢ vs. un esperado de 250¢ y era de color café ama-
rillento. Se podia doblar sobre si mismo, lo que traduce la
cantidad de esteatosis que presentaba (fig. 3).

Los cortes histoldgicos mostraron un higado graso.
Se observaron dos espacios porta, y entre estos la
transformacion a esteatosis macrovesicular panlobulillar
practicamente en el 100% del parénquima hepatico. Esta
es una condicion que pocas veces se observa. Es decir,
la transformacion a un higado graso. Esta condicion la

Figura 3  Fotografia macroscopica del higado. Se observa de
color café amarillento.

podemos ver principalmente en desnutricion, en esteato-
hepatitis alcoholica y en algunas enfermedades metabdlicas
por almacenamiento de acidos grasos. Sin embargo, se rea-
lizaron estudios de ultraestructura y no se encontré ninguna
alteracion que sugiriera una enfermedad metabélica del tipo
de los acidos grasos que pudiera condicionar una esteatosis
de esta magnitud.

La presencia de esteatosis asociada con la desnutricion,
el edema y las alteraciones que se encontraron en todos
los 6rganos al parecer son secundarias a una desnutricion
tipo Kwashiorkor. En este caso la imagen histologica es
completamente compatible con este tipo de desnutricion,
a diferencia de la desnutricion marasmatica en la cual la
caracteristica principal es la pérdida de masa muscular. En la
desnutricion tipo Kwashiorkor hay afectacion visceral impor-
tante y deplecion linfoide que condiciona inmunosupresion
secundaria.

En otra fotografia se puede observar el espacio porta,
que no presento alteraciones, y, nuevamente, la esteatosis;
practicamente no habia un hepatocito sano (fig. 4). Se rea-
lizaron numerosos cortes para observar la ultraestructura y

Figura 4

Esteatosis macrovesicular panlobulillar. Higado
graso (HE 40x).
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Figura 5

Ultraestructura que muestra esteatosis (50x).

lo Unico que se evidencio fue la presencia de esteatosis. No
habia ninguna alteracion que mostrara otro tipo de patologia
(fig. 5).

En funcion de la historia clinica que presentaba, el peso,
el edema, la hipoalbuminemia y las alteraciones hepaticas,
se considero lo siguiente:

Enfermedad principal

¢ Desnutricion aguda grave (tipo Kwashiorkor) (6,000¢ vs.
8,200¢)

Alteraciones concomitantes

e Hepatomegalia (350¢g vs. 250g)
¢ Esteatosis macrovesicular panlobulillar que afecto el 100%
del parénquima hepatico (higado graso)

Por otra parte, podria ser que esta desnutricion haya
condicionado una inmunodeficiencia secundaria. Por eso, la
paciente presento lesiones infecciosas a nivel pulmonar.

El corte de la traquea mostro pérdida del epitelio; es
decir, tenia una traqueitis aguda ulcerada.

Los pulmones tuvieron un peso de 140¢g vs. un esperado
de 110g. Se pueden observar areas de hemorragia en la
superficie pleural, sobre todo en el lébulo superior, y lesio-
nes nodulares en ambos pulmones. Al corte se observo que
el parénquima habia sido sustituido por hemorragia y por
estas lesiones nodulares, que median, en promedio, 1cm de
diametro (fig. 6).

Los cortes de los pulmones mostraron la pleura con
extenso infiltrado inflamatorio constituido por neutrdfilos.
Habia también linfocitos, lo que habla de un proceso infec-
cioso a nivel pulmonar. Los cinco lobulos pulmonares se
encontraban completamente afectados y presentaban una
necrosis extensa de tipo basofilo que afectaba los alvéo-
los y también las paredes vasculares. Esta es una lesion
caracteristica de infeccién por bacterias Gram negativas. En
los cultivos post mértem se aislaron Klebsiella pneumoniae
(K. pneumoniae) y P. aeruginosa, lo que se relaciona con
la necrosis basofila o sucia. A un mayor aumento se puede
observar la lesion vascular, y a diferencia de una vasculi-
tis asociada con un proceso autoinmune, no hay infiltrado
inflamatorio en la pared. Unicamente se observa necrosis
coagulante y no fibrinoide (fig. 7).

Figura 6 Fotografia macroscopica que muestra la superficie
de corte de ambos pulmones con areas extensas de congestion,
de predominio en el lobulo superior del pulmon izquierdo, y
multiples lesiones nodulares que miden, en promedio, 1cm de
diametro.

Se realizaron numerosas tinciones especiales, ya que
en algunos alvéolos se observd un infiltrado espumoso
sugerente de infeccion por Pneumocystis jirovecii. Se rea-
lizaron tinciones con PAS y con Grocott en las cuales no se
encontraron hongos ni parasitos, Unicamente bacterias. En
la tincion de Gram se observaron numerosas colonias bacte-
rianas cocos y bacilos (fig. 8).

Se reviso la ultraestructura buscando inclusiones virales
que pudieran no haberse visto por la necrosis; sin embargo,
solamente se observaron nicleos desnudos. Se realizdo PCR
en parénquima pulmonar (en el laboratorio clinico) y se con-
firmo que no habia presencia de infeccion viral.

Con estos hallazgos se integraron los siguientes diagnos-
ticos concomitantes:

Parénquima pulmonar con necrosis basodfila extensa

Figura 7
(HE 20x).
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Figura 8 Colonias bacterianas (Gram 40x).

o Neumonia necrosante por bacterias Gram positivas y
negativas
o Pleuritis aguda fibrinopurulenta

Como se menciond anteriormente, se considerd que esta
paciente tenia la inmunidad comprometida. En la figura 9
se muestra un corte de la médula désea en el que se con-
firma que la paciente tenia osteopenia. Se observan las
trabéculas muy adelgazadas y las celdillas con una celula-
ridad aproximada del 90%. Llama la atencion la presencia
de necrosis del estroma de la médula 6sea, que es secunda-
rio al choque; es decir, presentaba choque medular. En las
areas mejor conservadas se observan precursores eritroides
y algunos elementos de la serie mieloide con detencion en la
maduracion; es decir, mielodisplasia secundaria al proceso
infeccioso. Los ganglios linfaticos presentaban deplecion lin-
foide. No se logra ver los foliculos linfoides secundarios,
que deberian estar presentes en la corteza, pero se obser-
van zonas de necrosis secundaria al choque. En las tinciones
de inmunohistoquimica resultdé mas evidente la presencia

Figura 9

Necrosis del estroma de la médula 6sea (HE 20x).

de algunos foliculos residuales en la corteza. Se observo la
expresion de CD20, que son linfocitos B; en la paracorteza,
que es la zona de linfocitos T, expresion de CD3 y CD4.

Dentro de los 6rganos del sistema fagocitico mononu-
clear, el bazo tuvo un peso de 40¢g vs. un esperado de 30g.
Macroscopicamente no presentaba alteraciones y micros-
copicamente evidenciaba también disminucion del tejido
linfoide de la pulpa blanca. El timo, con involucion aguda y
dilatacion de los corpUsculos de Hassall, ademas de presen-
cia de algunos hemosideroéfagos y disminucion de linfocitos
corticales.

Con estos hallazgos se concluyen los siguientes diagnos-
ticos:

o Necrosis isquémica de la médula dsea y mielodisplasia

o Necrosis isquémica de los ganglios linfaticos con deplecion
linfoide

o Esplenomegalia congestiva (40g vs. 30g) con deplecion
linfoide

o Involucion aguda del timo

En el resto de los organos se encontraron los siguientes
hallazgos.

En el estdmago, a nivel de la mucosa, se observo edema
al igual que en la mucosa del es6fago. El pancreas macros-
copicamente no mostraba alteraciones. Histologicamente,
el esdfago con mucosa integra y congestion en los vasos de
la submucosa. La mucosa gastrica también estaba integra y
habia congestion vascular en la submucosa. Los cortes del
intestino delgado a diferentes niveles mostraron la pared
de intestino con sus pliegues conservados, Unicamente con
algunas areas de congestion. Microscopicamente se observd
atrofia importante de las vellosidades, hallazgo importante
para el diagnostico de desnutricion tipo Kwashiorkor. El
colon presentd edema en la mucosa; sin embargo, conservd
su morfologia macroscopica. No se observaron alteraciones
histoldgicas. Destaca la disminucion del tejido linfoide aso-
ciado, y la presencia de neuronas ganglionares tanto en los
plexos submucosos como mientéricos.

Los cortes que corresponden al pancreas mostraron arqui-
tectura normal, sin datos que muestren fibrosis quistica. El
tejido exocrino y endocrino sin alteraciones, y Unicamente
se observaron areas con esteatonecrosis en el tejido adiposo
peripancreatico (fig. 10).

Los rifiones tuvieron un peso dentro de lo esperado (60g
vs. 60g), estaban lobulados, y la mucosa vesical presentaba
edema. Al corte, la relacion corteza-médula estaba conser-
vada y se observaron areas de congestion importante a nivel
de la médula. Los diferentes cortes histologicos de la corteza
y de la médula mostraron glomérulos de caracteristicas his-
tologicas normales, y presencia de algunas calcificaciones en
la luz de los tUbulos, ademas de algunas colonias bacterianas
y pérdida del epitelio tubular.

El cerebro tuvo un peso de 700g vs. 780g. Se observo
ensanchamiento de las circunvoluciones, secundario a la
atrofia y a la desnutriciéon. Los diferentes cortes mostra-
ron un encéfalo estructuralmente normal, Unicamente con
pérdida de la relacion corteza-sustancia blanca. Los cortes
histolégicos mostraron neuronas con datos de hipoxia, con
eosinofilia del citoplasma y picnosis de los nicleos.
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Figura 10  Arquitectura normal del pancreas (HE 10x).

La paciente presentaba diferentes lesiones a nivel de la
piel. Se observd hiperqueratosis ortoqueratdsica, pigmen-
tacion de la basal y ligera vacuolacion. Estos son datos
inespecificos que pueden observarse en diferentes estados
de déficit nutricional, como deficiencia de niacina, tiamina
y otras deficiencias nutricionales. En otras areas que corres-
ponden a las lesiones agudas se puede observar pérdida total
de la epidermis y el epitelio plano estratificado queratini-
zado continuado con areas de necrosis. Sin embargo, no se
observo extravasacion de eritrocitos, que es el dato histo-
logico de la purpura. Considero que las primeras lesiones
son inespecificas, ya que pueden presentarse en cualquier
déficit nutricional, y las lesiones agudas son secundarias a
choque.

Habia también datos anatdémicos de choque, con bandas
de contraccion en la musculatura lisa del tubo digestivo y
necrosis colicuativa de los cardiomiocitos. Se observé tam-
bién retencion de secreciones en la luz de los conductos del
pancreas, pero no se asemeja a la observada en la fibrosis
quistica, donde el moco se dispone en forma concéntrica y
no amorfa, como en este caso, que puede ser secundaria a
choque o deshidratacion. También se observo la retencion de
secreciones en la luz de los conductos de las glandulas sali-
vales y trombos de fibrina en la luz de los vasos de pequefo
calibre (fig. 11).

En funcion de estos hallazgos se recogieron los siguientes
diagnosticos:

Atrofia intestinal

Esteatonecrosis

Nefrocalcinosis

Atrofia cerebral (700g vs. 780g)

Necrolisis epidérmica

Cambios compatibles con dermatitis por déficit nutricio-
nal

Los datos anatomicos de choque y coagulacion intravas-
cular diseminada son los siguientes:

e Necrosis tubular aguda
e Dano alveolar agudo
e Encefalopatia hipdxica

Figura 11

Trombos de fibrina (HE 20x).

Miocitolisis colicuativa

Miopatia visceral hipdxico isquémica
Retencion de secreciones

Trombos de fibrina

En el resto de los 6rganos no se encontraron alteraciones.
El ovario presentaba caracteristicas histologicas normales,
con foliculos primarios y secundarios. El corte de la suprarre-
nal demostro que la glandula se encontraba integra. Este
dato apoya que no se trataba de una infeccion por meningo-
coco, porque una de las caracteristicas de la infeccion por
neumococo es la necrosis masiva de la glandula suprarrenal;
es decir, sindrome de Waterhouse-Friderichsen.

Los cultivos post modrtem fueron positivos para los
siguientes patogenos:

e K. pneumoniae, Escherichia coliy P. aeuruginosa en intes-
tino delgado, colon y liquido cefalorraquideo

e E. faecalis en hemocultivo e higado

e Staphylococcus epidermidis en bazo

o S. maltophilia en higado, pulmon izquierdo y liquido cefa-
lorraquideo

Se considera que la paciente presentd una desnutricion
tipo Kwashiorkor e inmunodeficiencia secundaria. Se com-
plicd con un proceso infeccioso y desarrollo sepsis y choque
séptico por bacterias Gram positivas y Gram negativas.

No hay datos histoldgicos que apoyen una fibrosis quistica
ni una enfermedad metabdlica.

4.1. Direccion general (Dr. José Alberto Garcia
Aranda)

Este es un cuadro de desnutricion muy poco frecuente. Se
debe especificar por qué las lesiones de la piel son causadas
por alteraciones nutricionales, ya que la desnutricion tipo
Kwashiorkor se presenta en nifos mayores de un ano y las
lesiones en la piel se describen como lesiones pelagrosas,
o pelagra. Han sido descritas desde hace 100 anos, y las
lesiones que presento la paciente no parecian pelagra. Mas
bien parecian lesiones purpuricas.
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4.2. Patologia (Dra. Maria Argelia Escobar Sanchez)

Para realizar el diagnéstico de pelagra existen actualmente
los siguientes criterios: diarrea, desnutricion, demencia,
dermatitis y muerte. En este caso es dificil integrarlos
puesto que la paciente tenia menos de un afo y no era posi-
ble evaluar la demencia. Se menciond que habia algunas
areas mejor conservadas de la piel. Los cambios inespe-
cificos son semejantes a diversas patologias donde hay
deficiencias nutricionales. Estos se caracterizan por hiper-
queratosis, hipopigmentacion de la basal y otro tipo de
lesiones con presencia de necrosis de la epidermis. Es decir,
el tipo de lesiones que se consideran secundarias al choque
séptico.

4.3. Gastroenterologia (Dra. Liliana Worona
Dibner)

A nivel de la estructura hepatica —ademas de la esteatosis,
que continlia refiriendo a la fibrosis quistica del pancreas,
ya que la esteatosis que se observa en la fibrosis quistica es
secundaria a desnutricion—, ;el higado presentaba alguna
otra alteracion?

4.4, Patologia (Dra. Maria Argelia Escobar Sanchez)

El higado, ademas de la esteatosis, no presentaba otras
alteraciones. Su aspecto era normal. Se analizd la ultraes-
tructura para tratar de descartar alguna enfermedad
primaria del higado. Lo que se menciona es que la estea-
tosis pudo ser un patrdn histologico de lesion hepatica; sin
embargo, esto se descartd. Por otro lado, el pancreas fue
normal, tanto la porcion endocrina como exocrina.

4.5. Gastroenterologia (Dra. Liliana Worona
Dibner)

:Se puede descartar, desde el punto de vista histoldgico, la
fibrosis quistica?

4.6. Patologia (Dra. Maria Argelia Escobar Sanchez)

Si, el pancreas era normal y la retencién de secreciones no
era caracteristica de la fibrosis quistica. Los criterios indican
que las secreciones deben disponerse en forma concéntrica.
Ademas no es un hallazgo especifico, ya que la retencion de
secreciones puede observarse en diversas condiciones, como
desnutricion, deshidratacion y choque.

4.7. Gastroenterologia (Dra. Liliana Worona

Dibner)

Seria ideal tener asesoria genética y seguir a la familia pues
se debe considerar, como una posibilidad, la fibrosis quistica.

5. Comentarios finales
5.1. Coordinador (Dr. Salvador Villalpando Carrion)

Tomando en consideracion la inmunodeficiencia secundaria
a desnutricion tipo Kwashiorkor, que ya no se observa, ;qué
papel desempefa la vacunacion y qué papel puede tener
el meningococo en el deterioro que presento la paciente
durante los Ultimos 15 dias?

5.2. Departamento de Infectologia (Dr. Sarbelio
Moreno Espinoza)

Estamos obligados a considerar gérmenes tanto de pacientes
inmunocompetentes como de inmunodeprimidos. La condi-
cién de inmunodeprimido no le exime de tener gérmenes
que tienen los pacientes inmunocompetentes. Por ello, la
vacunacion contra neumococo y contra H. influenzae es
muy importante. Sin embargo, un paciente con todas las
caracteristicas que se han mencionado lleva a pensar en
los gérmenes habituales. En cuanto a un choque toxico,
es factible pensar en meningococo, aunque es poco pre-
valente en México. No se debe descartar, pero no es tan
frecuente a edades tan tempranas y se tiene poca eviden-
cia. Se mostraron ya las glandulas suprarrenales, normales.
Lo mas logico es pensar que, debido a la inmunodeficiencia,
tuvo una traslocacion de bacterias del tracto gastrointesti-
nal que causaron el choque séptico y la falla multiorganica.
No me queda duda de que los gérmenes que participaron
fueron los Gram negativos. En cuanto al esquema antimi-
crobiano, la paciente inicialmente fue tratada con cefepime
y vancomicina, y posteriormente se cambid a un carba-
penémico. Se cubrieron estos gérmenes. Sin embargo, un
germen que no se considerd, y que muchas veces vemos
en pacientes de esta gravedad, fue S. maltophilia, que
es sensible a quinolona o a trimetoprim con sulfametoxa-
zol.

5.3. Laboratorio de Inmunologia (Dr. Ernesto
Calderoén Jaimes)

Razonablemente se puede eliminar la posibilidad de menin-
gococcemia. En estos pacientes se pueden hacer improntas
de los trombos sépticos y ahi ver los microorganismos. Por
otro lado, vale la pena especular qué paso con el meta-
bolismo de los lipidos. Cuando se observa este tipo de
esteatohepatitis con una exagerada transformacion grasa,
se interrumpe la via de sintesis de acidos grasos y esto
ocasiona una alteracidon que impide el metabolismo de los
lipidos. En cuanto a las lesiones de la piel, no se cuenta
con una idea precisa de qué tipo son ni del tipo de pdr-
pura.

5.4. Coordinador (Dr. Salvador Villalpando Carrion)

La paciente se presenta con estas lesiones evidentemente
purpuricas, que no tienen un criterio histoldgico purpurico,
pero estamos ante una paciente profundamente desnu-
trida. En este contexto, las lesiones pUrpuricas y las que
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se observaron en la médula 6sea en un paciente inmuno-
comprometido ;como deben manejarse?

5.5. Servicio de Hematologia (Dra. lo Daiela
Castillo Martinez)

Los casos Kwashiorkor estaban descritos en los anos 50 y
60, e incluso hay una publicacion del Dr. Samuel Dorantes
y colaboradores’. Las purpuras —y se debe mencionar que
el término parpura es un diagnostico clinico en la cual hay
lesiones equimadticas y petequias en la piel; sin embargo, no
se ahondara en los criterios de patologia porque es proba-
ble que clinicamente el paciente si presentaba purpura— se
describen hasta en el 3% de los pacientes con Kwashiorkor,
pero en pacientes con buen estado general. En esta paciente
no parece una purpura del desnutrido; sin embargo, llama
mucho la atencion que ya se describian estas lesiones 15 o
18 dias previos a su ingreso. Probablemente haya tenido
estas lesiones al inicio (20 dias antes), cuando tenia mejor
estado general, y se trate de una purpura del desnutrido.
Cuando la paciente ingreso al hospital, es probable que ya
tuviera una purpura fulminante, ya que en menos de 24h
tenia lesiones y necrosis de la piel, y datos de coagulacion
intravascular diseminada, que finalmente la llevaron a una
falla organica multiple. Habria que considerar causas infec-
ciosas, causas autoinmunes y deficiencia de proteina C, S,
antitrombina, etcétera.

5.6. Coordinador (Dr. Salvador Villalpando Carrién)

Para finalizar, se encontraron imagenes de higado graso en
nifios con Kwashiorkor y algunas fotografias que muestran
lipogranulomas que se presentan en obesidad y en otras
patologias. Actualmente se cuenta con otros métodos para
poder estudiar a los pacientes con Kwashiorkor que, afortu-
nadamente, se presenta cada vez con menor frecuencia.
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