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s CIL
s Fecha nacimiento : 17 Marzoe 1999

s Antecedentes morbidos: en tratamiento desde hace

3/ Meses por sindrome hiperquinetico e inestabilidad
emocional con Risperidona

m Antecedentes Familiares : Madre en control por

neurologo por periodos de perdida de memoria fugaz sin
etiologia clara




m HHistoria actual': El 6/06/06 consulta.en SU por
presentar enisu celegio bruscamente: perdida de conciencia
\/. CrisIsi convulsiva tonico clonica generalizada de 2 minutos
de duracion con relajacion de estinteres.-

Antecedente de crisis de dolor abdominal recurrente de: 3
semanas; de evolucion.

m EX FISICO INQreso : paciente palida ,muy.decaida , algo
somnolienta , polipneica, taguicardica , mal perfundida, con
cianosis distal , hidratacion adecuada

Pulso 150 x min Pr: 108/65 PAM 130
ER ;48 x min 1°: 36,59 Saturacion 81%
Peso ;22 Kg Talla: 125.ems SC : 0,87




EX pulmonar : taguipneica,M\/ conservado, Sin [uIdes agregados

EX cardiacos: taguicardica, RR2T, sin seples, sin ritmoe de galope ni
Ingurgitacion yugular

Ex abdominal ; depresible, blando. levemente sensible; sin signos de
Irritacion peritoneal.

Ex Neurologico : Glasgew 12 a 15, Signos meningees negativos ,pares
craneanes normales, ROT, teno Yy fuerzas conservadas

Se maneja con aporte O2,reposicion de volumen ,se selicitan
examenes trasladandose a UCI .




,Cuales serian las poesibilidades
diagnosticas en este paciente?




1.- Shock Septico secundario neumonia

2.- Insuficiencia respiratoria sec a neumotorax

3.- Accidente vascular cerebral
4.- Pericarditis

5,. Intoxicacion

6.- Crisis hipoglicemica

/.- Todas




m Hechos relevantes: Inicio bruUsco con CrisIs
convulisiva, polipnea, taguicardia y
desaturacion

s [Diagnosticos diferenciales:
Patologia respiratoria
Patelogia cardiaca

Patologia neurologica

- Intoxicacion




Patelegia Respiratoria

Infieccion : neumonia, shock septico
Atelectasia

Neumotorax espentaneo

Insuficiencia respiratoria Sec Crisis ohstructiva

Hechos negativos:

- ausencia de fiebre y de tos, estabilidad hemodinamica
- Sin clinica de condensacion ni ebstructiva




s Patologia cardiaca : pericarditis, taponamientos cardiace
IHechos negativos : sin dolor precordial, sin hipotension, sin
hepatomegalia, sin Ingurgitacion yugular, sin pulse paradojal

s Patologia neurologica : accidente vascular cerebral
(‘ex neurologico normal )

s Intoxicacion : por monoxido carbono
hipoglicemiantes
triciclicos




s Examenes:

- Hemograma Hte : 30,8% Hb: 10,5 g/al
|_eucocitos 13800 Formula normal
Plaguetas 164.000/mm3

- Gases : Acldoesis respiratoria ( pH 7,29 PC02: 63 )

- ELP: normales Anion Gap:: 7,6/ ( disminuido)
- P'Bioguimico: Glicemia 151 mg/dL
Colesterol Total : 218 mg/dL
LDH : 649 U/LL  Albumina 3,5 g/dl
Creatinina 0,6 mg/dl
Resto normal

- Amonio : N (31,5 ug/dL)




- Ac LLactico: Normal (19 mg/dL)

- PCR < 0,3'mg/dI

- llg M Mycoeplasma : negativa

- Metahemoglebina : Normal (*0,7%)

- EstudiorCoagulacion : Protrombina 71% TTPA 32 seg
PDEIbrina-Dimeroe D: 3862 ng/mi

- Ecotomografia abdominal : Numerosos linfonedos mesentericos
aumentadoes de volumen de aspecto Inflamatorio

- Rx Torax : Normal
- RNM Cerebro : Normal

- EEG : Trazado de vigilia y somnolencia dentro de limites normales




s EVeluciona en las primeras horas conclente; sin: presentar nuevas
convulsiones, hidratada , taguicardica ( EC 137-145 x min)i, con
aporte de ©2 por mascarilla ( F1o2 50%) manteniendo saturaciones de

80-88%, con calda de saturacion; hasta 76% al suspender O2.-

Por el cuadro clinico de disnea lrusca de causa
Inexplicable, taguicardia, desaturacion Yy dimero D
elevado se sospecha un trombo embolismo pulmonar:
por lo gue se solicita :

s Ecocardiograma y Doppler cardiaco




s Ecocardiegrama con Doppler:

- Trombo gigante en tronco de arteria pulmoenar.-

- Trombos multiples en ambas ramas pulmonares

- Hipertension pulmonar secundaria

- Disfuncion sistolica y diastolica de ventriculo derecho

- Comunicacion Inter auricular de tipo Ostium secundum
Peguena-

- Funcion ventricule Izguierdo adecuada
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Angio TAC Torax

- Confirma la presencia de grandes tromkhoes en el tronco de
|a arteria pulmonar Yy en amas arteras pulmonares
principales, lelhares y segmentarias para ambos, lobules
Inferiores, de aspecto reciente.- Hay. Signes de crecimiento

/D'y un leve derrame pericardico.-
- No hay derrame pleural, niralteraciones pulmonares
significativas

s Impresion. Trombo embolismo pulmonar bilateral.-
SIgnos de sobrecarga ventricular derecha













= SE plantea diagnostico :

T romioe embolismo pulmonar masivo

¢, Porgue esta paciente presento un TEP ?

1.- Tiene una Trrombo filia hereditaria
2.- Tlene una Trombofilia secundaria




EACTORES DE RIESGO TROMBOSIST ENININGS

= Cateteres vasculares
=, Hiperlipidemia familiar
a Cardiopatias congenitas clanoticas

s Clrugia ortopedica
= Desordenes protrombotices hereditarios
= [rauma o Injuria vascular




EACTORES DE RIESGO TROMBOSIST ENININGS

s Deshidratacion severa
m Shock
Infeccion
Cancer
IHemoglobimopatias( Sicle cell anemia, Talasemias)
Enfermedades autoinmunes
Enfermedades renales : Sindrome nefrotico




1.~ Estudio TFrombofilia

2.- [Descartar enfermedades;auto Inmunes

3.- Descartar Hemoglobinopatias ( Talasemia,
Sickle celllanemia)

4.- Estudio renal para descartar enfermedaades
ienales (- Sindrome nefrotico)
5.~ Descartar Neoplasias




COMENTARIO

m ¢/, Cual seria elirol de Trrombofilia Hereditaria?

s ¢, Cual es el estudio de laboeratorio de una
trombofilia?

s ¢, Cual es el momento adecuado para solicitar
los examenes?




|_0s estudios realizados :

= Fibrinegenor: 280 ma/dl EVIIIC : 85%
m Electrotoresis Hb : Normal

s EStudio Fe : Normal
s AAN' negativos




s EStudioe trombofilia :

- Proteina C anticoagulante  64.%

- Proteina S anticeagulante Libre.  60%
- Antitrombina 1" :103%

- Resistencia a Proteina C Activada : 5,9

( Nfmayor de 1,57)

- Mutacion protrombina 20210A : sin mutacion
- Ac Anticardiolipinas : IgG e IlgM negativo

- Anticoagulante LUpico : negative

- Homoclisteina total Normal ( 3 umol/L)




Evaluacion renal':

Ecorabdominally Ecodopler renall: Nefromegalia bilateral sin
trombosis Vasos renales, sin adenopatias patologicas

Estudio funcion renal : Normal'; creatinina 0,6 mg/dl

Proteinuma de 24:hrs : 2,5 g /L ( masiva)
Triglicerides : 182 mg/dL ( leve aumento)

Colesterol total : 215 mg/dL ( elevado)
Albumina : 3,5 g/dLL ( normal)

Creatinina : 0,6 mg/dl

Creatininuria : 77 mg/dL

Relacion proteina/creatinina : 3,25 (N < 2)




s EValuada por nefrologo se plantea que la paciente
presenta Una proteinuria masiva,en rangos
nefroticos (> 40/mg/m2/h ), coni indice
proteina/creatinina aumentado ((dano renal de

origen glomerular), pere:sin alteracion plasmatica
gue constituya un Sindrome Nefrotico clasico,
sugiriendo control posterior




s ¢, Cualiseria el tratamiento de este paciente?

S heparina Standard ot HBPM?

SO de urokinasa

S0 Estreptoguinasa

SO tPA

so.anticoagulantes orales

so, tPA, heparina Yy anticoagulantes orales
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TROMBOEMBOLISMO
PULMONAR

1861 se reporta el primer caso en nifios . Stevenson and Stevenson




EPIDEMIOLOGIA

 Las ultimas publicaciones mencionan 0.86 x 10.000 ingresos hospitales

pediatricos
* 0.14 por 10.000 ninos entre 0y 18 anos
» La incidencia esta subestimada por clinica silente.

* Nifios con TEP grave soélo el 50% tenian documentado los sintomas y

signos y el diagnoéstico fue considerado en un 15%
Buck JR, Connors RH, Coon WW, Weintraub WH, Wesley JR,
Coran AG. Pulmonary embolismin children. J Pediatr Surg
1981;16:385-91.

*40% de pacientes con Sd Nefrotico y DD alto se diagnostica TEP po Rx

de torax y scaner de ventilacion perfusion

Thrombosis Research (2006) 118, 13-25




Table 1 Incidence of pulmonary embolism in childhood

A. General autopsy studies
Year  Study design n Dimgnosticmethod  Incidence
1962  Retrospective 2,000 Autopsy 1.25%
1966  Retrogpective 10,000 Autopsy 0. 73

1981  Retrospective - Autopsy 4, 2%
Byard et al. [%) 1990  Retrospective 17500 Autopsy 0. 05

B. In selected underlying clinical conditions

Author Year  Study design Clinical condition Diagnostic method  Incidence
Hoyer et al. [94] 1986  Retrogpective 26 Asymptomatic M5 ViQ 2TE
Desai et al. [99) 1989  Retrogpective 178  Fatal bums Autopsy 1.7%
Hsu et al. [100) 1991 Cross-sectional 62  Pre-heart transplantation ViQ, P 9.7%

Marrano et al. [101] 1991 Prospective 205 Leukemia Perfusion scan, PA 3.4%
Uderzo et al. [102] 1993 Retrospective 67  BMT for leukemia VIQ, PA 4. 5%

Uderzo et al. [103] 1993 Prospective 452 Leukemia and respiratory Perfusion scan, PA  2.7%
failure

McBride et a. [14] 994 Retropective 28692  Trauma Clinical 0.0069%
Dollery et al. [104] 194  Cross-sectional 34 Long-term TPH V/Q, CRX 32%

Andrew et al. [11] 1994  Progpective 137 Venous thrombotic event ViQ 16%
Muss et al. [105] 1995  Retrospective &1 Thrombotic event ViQ 20

Derish et al. [17] 1995  Retrospective 21 Intensive care unit deaths Autopsy 24%

Massicotte et al. [18] 1998 Prospective 244  (atheterrelated thomboss  V/Q 16%
Huang et al. [15) 2000  Progpective 20 M5 and elevated D-dimer Vi/Q, CRY 40%
Monagle et al. [104] 00  Progpective 405  Venous thrambosis ViQ 17%
van Ommen et al. [12] 2001  Progpective 100  Venous thrombosis ViQ 10%
Lewy et al. [107] 203 Retrospective 24 SLE with positive LAC ViQ 8.3%

Abbreviations: n number, Mo nephrotic syndrome, ¥/ ventilation-perfusion lung scan, PA pulmonary angiography, BMT bone
marrow transplantation, TPN total parenteral nutrition, CRX chest radiograph, SLE systemic lupus erythematosus, LAC lupus

anticoagulants.




En el registro canadiense 90% tenian 2 o mas factores de riesgo

TABLE 1. Pediatric Risk Factors for DVT/PE in the Canadian
Childhood Thrombophilia Registry (n = 405)"*Chest. 1992:101:1507.

Central venous catheter 60%
Cancer/bone marrow transplant 25%
Cardiac 9%
Surgery 1 5%
Infection 12%
MV A trauma 1 0%
Oither B
Crral contraceptive 4%
Obesity 2%
Congenital prothrombotic disorder 2%
svatemic lupus ervthematosis

Pediatric Emergency Care * Volume 20, Number 8, August 2004




TRATAMIENTO

Table 2 Treatment of pulmonary embalism [53,108]
Drug Dosage Monitoring

Unfractionated heparin Loading dose: 75 U/kg in 10 min iv. APTT, platelets
Maintenance: 28 U/kg/h iv (<1 year),
20 U/kg/hiv (=1 year)

LMWHs

Enoxaparin <2 months: 1.5 mg/kg/dose each 12 h sc Anti-factor Xa level, platelets
=2 months: 1.0 mg/kg/dose each 12 h sc

Reviparin <5 kg: 150 U/kg/dose each 12 hsc
=5 kg: 100 U/kg/dose each 12 hsc

Vitamin K antagonists

Warfarin Loading dose: 0.2 mg/kg. Maintenance: INR

Acenocoumarol individual dosage adjusted to INR 2.0-3.0

Phenprocoumon

Thrombolytic therapy

tPA 0.1-0.6 mg/ka/hiv for 6 h Fibrinogen, plasminogen, D-dimer,

platelets, APTT, PT

Abbreviations: APTT activated partial thromboplastin time, PT prothrombin time, INR international normalized ratio, LMWH low-
molecular-weight heparin, iv intravenously, sc subcutaneously.

Thrombosis Research (2006) 118, 13-25 I




TRATAMIENTO

« Embolectomia: cirugia abierta

A través de catéter




s Por la existencia de TEP masivo con hipertension
pulmoenar con disfuncion del ventricule derecho
se decide niciar tratamiento; fibrinelitice
asociado a use de heparina y se solicitan exs para

buscar etiolegia de tromibosis




m SE Inicia tratamiento con:

- tPA (‘activadoer de plasminogeno tisular): 0,5 mg/Kag/hora,
a pasar en 6 s, con infusion previa de PEC 10 mi/Kg,
asoclade a heparina en infusion continua 10 U/Kg/hora

s |_a paciente evoluciona en buenas condiciones generales,
con disminucion de la FC de 134 a 95, con disminucion de

los reguerimientos de O2 hasta suspender con saturaciones
superiores al' 95%, sin apremio respiratorio, presentando
soloipresencia de pequenes hematomas en cara.y.
extremidades.-

s Al termino de infusion de tPA se contrelan exs




s Ecocandiograma: revela

-Una disminucion  significativa de tromboes arteria pulmonar 'y sus
lamas

- Regresion de: hipertension pulmonar

- funcion VI conservada-

- mejor poesicion de VD con menes Insuficiencia tricuspioea

s Angio TAC Torax : revela

Regresion practicamente completa de embolos que ocupaban las
arterias pulmonares principales y las ramas lebares, existiendo solo
algunos elementos endoluminales hacia las ramas segmentarias de les

lobulos Inferiores especialmente a 1zda.- Ha regresado; la dilatacion, de
las cavidades derechas










= L2 paciente se:mantiene con trat anticoagulante
Inicialmente con heparina sodica manteniendo un
TFTTRPA entre 2 a 2,5 veces surnivelibasal' y luego
HBPIM 100 u/Kg. SC c¢/12 hrs. , Iniciandose
tratamiento anticoagulante oral conineosintrom al

410 dia ( desis micial 0,2 mg/Kag/dia)en una desis
diaria ,con contrel INR', manteniendo INR entre 2-
3, suspendiendose heparina al 7mo dia.-




s |3 paciente esidada deialta el 15/06 en buenas condiciones generales
con tratamiento anticoagulante oral y contrel eninefrologia y
Nematologia

s Diagnostico:
1.-T'romboeemiolismoe pulmoenar masivo con| respuesta adecuada

2.-Proteinuria masiva.- Obs Glomerulopatia
¢ Secundaria a tromboesis renal resuelta con tratamiento??

¢, Sindrome nefroticoratipico?

3.- Comunicacion interauricular tipo ostium secundum pequena

= Evoluciona en los proximos controles asintematica, sinihipertension
,Sin edemas , con controles periodices de INR para mantener niveles

adecuados de anticoagulacion ( INR entre 2-3)




En examenes de control del 14/09 destaca:
Persistencia de Proteimuria en rangos nefroticos ;2,8 g/lt en 24 hrs
AUmento progresivo de

Triglicerides de 182 a 217 ng/dl

Colesterol de 215 a 338 ng/dl

VLDL-COL calculadorde 36,4 a 43,4 ng/dl

Relacion Proteina/creatinina de 3,25 a 4,51
Albumina : nermal (3,7 g/dL)
Relacion MAU . creatinina : 1415,1 ug/mg (N : < 30)
Creatinimuria : 55 mg/dl

En conjunte con nefrologo se plantea realizar una biopsia renal para
establecer el diagnostico de su glomerulopatia einiciar terapia
especifica




[DIagnostico

s [ rombeembolismo pulmenar masivo tratado

s, Glomerupopatia en estudio

Obs Glemerulonefritis focal segmentaria
Obs Glomerulonefiritis membranosa

s Comunicacion interauricular tipo estium
secundum peguena




PREGUNTAS

m ¢/ Cualles el rol dell compromiso renal en el
trombeembolismo pulmonar en esta paciente?

s /Puede descartarse una Trombooefilia
hereditaria?

s Cuanto debe durar el tratamiento
anticoagulante?




