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inotropos en espera de su resolucion espontanea. En casos
graves fue necesario utilizar tratamiento de soporte
extracorpdreo como modalidad de rescate®.

Otro aspecto para tener presente en los nifilos con SHU es
que la elevacion de los niveles plasmaticos de troponina-I
debe considerarse como un real reflejo de dafio miocardico y
no atribuirse simplemente a la azoemia®.

A futuro deben realizarse estudios prospectivos para
conocer la frecuencia y el perfil evolutivo del dafo
miocardico en las diferentes fases de la enfermedad.

La recomendacion es una busqueda activa de evidencias
de isquemia miocardica en pacientes que cursen con SHU
grave, con dafno cardiopulmonar o multivisceral, como el
observado en el caso clinico descrito.
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Hemofilia A grave en un lactante de
5 meses de edad

Severe haemophilia. A case of an infant
aged 5 months

Sr. Editor:

La hemofilia es un trastorno hemorragico hereditario,
recesivo y ligado al cromosoma X, debido al déficit del
factor vii de la coagulacion (hemofilia A) o del factor ix
(hemofilia B)"2. Hablamos de hemofilia grave cuando los
niveles son inferiores al 1%, de hemofilia moderada cuando
los niveles son entre 1-5%, y de hemofilia leve cuando los
niveles estan por encima del 5%°. Es una enfermedad rara
que afecta a varones y que transmiten las mujeres’.

Los pacientes con hemofilia grave no suelen sangrar hasta
la deambulacion; las hemofilias moderadas y leves acostum-
bran a diagnosticarse en analiticas habituales o por
hemorragias anormales ante maniobras invasivas. Las
localizaciones mas frecuentes son articulares y musculares
(especialmente las que soportan mayor tension)' pero
pueden darse a cualquier nivel y edad.

El diagndstico es sencillo, basado en una anamnesis
rigurosa (énfasis en hemorragias anomalas en familia
materna), en la clinica y la dosificacion de factores de la

coagulacion. Actualmente estan estandarizados la deteccion
de portadoras y el diagnéstico prenatal de la enfermedad™-2.

Existen pautas establecidas de tratamiento en que las
dosis de factor, su frecuencia de administracion y la
duracion dependen de la gravedad, la localizacion del
cuadro y de la gravedad del déficit. El uso de anti-
fibrinoliticos y desmopresina puede ser util en casos
leves"*3,

Las complicaciones se asocian a:

1. La artropatia hemofilica, que en ocasiones requiere
tratamiento profilactico para evitar episodios repetidos
que alteran la calidad de vida del paciente’.

2. Enfermedades secundarias a transfusiones de hemoderi-
vados; actualmente los productos son de gran calidad,
exentos de virus y proteinas plasmaticas"*>.

3. Desarrollo de aloinhibidores que complica tremendamen-
te el tratamiento de las hemorragias'->®.

Consideramos interesante el siguiente caso por tratarse de
un lactante, con madre portadora obligada (hija de hemofi-
lico) que desconocia la enfermedad de su padre, por lo que no
se realizd un diagnostico prenatal adecuado a pesar de un
embarazo anterior, y no se actud ya en el parto para prevenir
una, poco frecuente pero grave, hemorragia craneal, por
la falta de informacion previa a los padres, porque la edad y
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la localizacion de la hemorragia son atipicas y por ser la
vacunacion el probable desencadenante.

Se remitio al lactante de 5 meses a urgencias por dolor,
tumefaccion e impotencia funcional, con rotacién externa
del miembro inferior derecho. La exploracion fisica mostro
que estaba hemodinamicamente estable, afebril, sin movi-
lidad activa y llanto a la movilidad pasiva, con aumento de
partes blandas en el muslo y la rodilla, y asimetria respecto
a la extremidad contralateral. Tenia antecedente de
vacunacion intramuscular la semana previa en la zona
afectada. La analitica basica fue normal, excepto TTPa
alargada (ratio: 3,07). Se descartd fractura oOsea. La
ecografia mostrd engrosamiento de partes blandas y de
las sinoviales de la cadera y la cara interna de la rodilla. En
la RMN se observaron lesiones de hemorragia muscular
extensa en cuadriceps crural (colecciones hematicas
y alguna zona de posible necrosis muscular asociada) y
hemorragia intraarticular en la rodilla.

Entre los antecedentes familiares tenia al abuelo materno
afectado de hemofilia A grave y una hermana de 3 anos sin
estudio de portadora realizado.

El estudio de la hemostasia mostr6 niveles de factor vii
inferiores al 1% compatibles con hemofilia A grave. Se
descartd inhibidor adquirido especifico. En el estudio
molecular, el propdsitus mostro la tipica inversion del intrén
22. La madre mostro6 la misma alteracion y niveles de factor
vin alrededor del 50%.

Se inici6 tratamiento con factor vii (recombinante de 3.*
generacion) en dosis de 65UI/kg/24h hasta el alta hospitala-
ria, y se obtuvieron niveles residuales a las 24 h de la primera
infusion del 16%, y superiores al 30% tras las restantes.

La evolucion clinica fue favorable, observada mediante
pruebas de imagen a los 12 dias. Fue dado de alta y se
mantuvieron infusiones de factor v ambulatorias, con la
misma dosis/48 h hasta que se considero resuelto el cuadro
al mes del ingreso.

Quince dias después presentd nuevo hematoma esponta-
neo en el mismo muslo, de menor tamaio y que se resolvio
con las mismas dosis de factor vii/24 h, durante 8 dias y cada
48h 10 dosis mas; se confirmo su desaparicion por ecografia.

La educacion sanitaria y el consejo genético a los padres
son fundamentales'-2. Los nifios y sus padres deben conocer
el tratamiento de la enfermedad®®, disponer de un centro
especializado que resuelva los aspectos médicos, y de

doi:10.1016/j.anpedi.2010.01.003

programas sociales y deportivos que excluyan el riesgo
traumatico. Las vacunaciones deben administrarse por via
subcutanea, si es posible*®, y debe usarse siempre una
aguja de calibre pequeio, y aplicar presion y hielo local
sobre la zona. Esta contraindicado el uso de acido
acetilsalicilico y deben evitarse los antiinflamatorios no
esteroideos’.

Existen vias de estudio abiertas para usar tratamiento
genético, que pretenden transformar al paciente hemofilico
grave en un fenotipo moderado-leve®.
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Fistula arteriovenosa pulmonar y parada
cardiorrespiratoria

Pulmonary arteriovenous fistula
and cardiorespiratory arrest
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Las fistulas arteriovenosas pulmonares (FAVP) son malfor-
maciones vasculares poco frecuentes que producen un shunt
de derecha a izquierda'. La incidencia es de 2-3 casos por
cada 100.000 habitantes, siendo mas frecuentes en mujeres.

Mas del 80% de los casos son congénitos; de ellos, la mitad
estan asociados a la enfermedad de Rendu-Osler-Weber
(EROW), de los que solo el 20% presentan fistulas pulmona-
res?. Una de las variantes mas raras de fistulas arteriove-
nosas es aquella que drena de arteria pulmonar izquierda a
auricula izquierda®~’.

Se presenta el caso de una nifa de 9 ahos de edad que
sufre un episodio brusco de parada cardiaca prolongada, con
fibrilacion ventricular (fig. 1A), que precisa reanimacion
cardiopulmonar avanzada durante 30min, incluyendo 4
desfibrilaciones. Destacan en los antecedentes personales
un episodio de amaurosis brusca transitoria un afo antes y un
episodio de atonia sin pérdida de consciencia e imposibilidad
de movilidad de minutos de duracion el mes previo; se realizo
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