Programa d’autoavaluacio docent en pediatria - PADP 1996 - respostes

35. La nefroptisi juvenil és una malaltia hereditaria de carac-
ter autosomic recessiu, amb una alta frequiéncia de consan-
guinitat en els pares (en aquest cas eren cosins germans).
En aquest moment no hi ha mitjans per identificar els hete-
rozigots. Una malaltia amb clinica i patologia similars pero
d’inici a l'edat adulta presenta una heréencia autonoOmica
dominant. Es tracta de la malaltia quistica de la medul-la.

Bibliografia suggerida:

- Kleinkecht C. Néphronophtise. A: Royer P, Habib R, Mathieu H,
Broyer M. Eds Néphrologie Pédiatrique. Paris: Flammarion, 1983;
48-61.

- Kleinkecht C. Nephronophtise. In: Loirat C, Niaudet P. Eds Progres
en Pédiatrie. 9. Nephrologie Pédiatrique. Paris: Doin Editeurs,
1€93; 17-26.

36. L'aparicio de brots d’hematuria macroscopica associats
(coincidint) amb quadres febrils, autolimitats i amb la presen-
cia d’'unes IgA augmentades, ens ha de fer pensar pel con-
text i per la freqliencia en la possibilitat que es tracti d’'una
nefropatia IgA o malaltia de Berger. L'IgA ens ajuda, perd en
un 50% dels casos de nefropatia I'lgA és normal. A la glo-
merulonefritis aguda postinfecciosa hi ha un interval lliure
entre el quadre febril i ’hematuria. Hi trobariem també hipo-
complementemia. La sindrome d'Alport també pot cursar
amb brots d’hemattria pero és molt menys freqiient, no hi ha
hiper IgA i, excepte en els casos de noves mutacions, és fre-
quent trobar antecedents de sordesa o insuficiencia renal a
la familia. El context clinic i 'ecografia renal normal ens per-
meten descartar la litiasi renal. Tampoc no és probable que
es tracti d’una infeccié urinaria, ja que els quadres febrils han
estat autolimitats o, com en el cas del primer, hi havia un
focus amigdalar. La resposta correcta doncs és D.

Bibliografia suggerida:
- Lévy M, Gonzalez-Burchard G, Broyer M, et al. Berger Disease in
Children: Natural History of Outcome. Medicine, 1985; 64: 157-180.

37. Quan es planteja el tractament d’un nen afecte de lam-
bliasi i les possibles accions a efectuar a la llar d’infants on
va, cal valorar, a més de tenir cura del compliment de les
mesures higiéniques de control de malalties diarreiques,
I'existéncia o no de més quadres diarreics al mateix temps o
en les quatre setmanes anteriors. Es considera brot de giar-
diasi quan s’observa un augment de la freqiiencia de diarrea
entre els assistents a una llar d’infants, amb aillament de G
lamblia en un terc 0 més d’entre ells (amb o sense simpto-
mes). En el nostre cas no hi ha un augment de quadres diar-
reics concomitant o en les setmanes prévies. Tot i que el trac-
tament dels portadors asimptomatics és un tema controvertit,
ja que segons alguns autors aquests portadors afavoreixen la
propagacio i 'extensio del parasit entre els contactes, les nor-
mes que dona el Departament de Sanitat de la Generalitat
sén aclaridores: el tractament dels portadors asimptomatics
no esta indicat si no és que hi hagi un brot de giardiasi de difi-
cil control, o també pot considerar-se quan hi ha un contacte
tancat amb alguna d’aquestes persones: dones embarassa-
des, infectats pel VIH, persones amb hipogammaglobuline-
mia, fibrosi quistica o quan hi ha intolerancia a farmacs anti-
giardiasi. En el nostre cas, la resposta C és incorrecta i el
portador asimptomatic no s’ha de tractar, encara que sigui de
curta edat i porti bolquers, ja que no es déna cap de les con-
dicions abans esmentades.

Bibliografia suggerida:

- Control dels brots de giardiasi en llars d'infants. Série Documents
de Vigilancia Epidemiologica. Num. 7. Ed: Generalitat de
Catalunya. Departament de Sanitat i Seguretat Social. Direccid
General de Salut Publica. Barcelona, 1993.

38. Fa uns deu anys es van comencar a aillar en el nostre pais,
i també en el Regne Unit, soques de N. meningitidis amb sen-
sibilitat reduida a la penicil-lina. Aquestes soques resistents
cada cop han esdevingut més freqlients, fins al punt d’arribar
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al 50% en algunes arees de Catalunya. Si bé molts cops
aquests nivells de resisténcia soén relativament baixos, poden
arribar a fer fracassar el tractament i/o augmentar les sequeles
neurologiques. Es per aquest motiu que actualment els anti-
biotics d’eleccio per al tractament empiric de la malaltia menin-
gococcica son la ceftriaxona (excepte en nounats) i la cefotaxi-
ma, essent la penicil-lina util si es demostra que la soca causal
n’és sensible. En malalts al-lergics als betalactamics es pot uti-
litzar el cloramfenicol i 'aztreonam. Aixi com el tractament amb
penicil-lina o cloramfenicol encara que curi la malaltia pot no
eradicar els meningococs de la nasofaringe, la ceftriaxona i
probablement també la cefotaxima penetren molt bé en secre-
cions orofaringies i no fan necessari el tractament posterior
amb rifampicina. Adhuc la ceftriaxona IM és lantibiotic de
segona eleccid després de la rifampicina per a la quimioprofi-
laxi. Per tant, la resposta incorrecta és la C. Per altra banda
s’ha comencat a trobar resistencies a la rifampicina i aixo, unit
a d’altres raons, com al fet que les condicions sanitaries de les
escoles son forca correctes, fan contraindicar la profilaxi mas-
siva dels contactes escolars. Només podria ser indicada la qui-
mioprofilaxi a tota I'escola davant 'aparicié de tres o més casos
que pertanyin almenys a dues classes diferents i amb un inter-
val maxim d’un mes entre el primer i el darrer cas.

Bibliografia suggerida:

- Guia per a la prevenci6 i el control de la malaltia meningococcica.
Quaderns de Salut Publica Nim. 9. Ed: Generalitat de Catalunya.
Departament de Sanitat i Seguretat Social. Barcelona, 1994.

39. L'examen radiologic pot ser el primer a suggerir el
diagnostic de maltractaments en un nen o bé confirmar-lo.
Les troballes més significatives s6n mudiltiples afectacions
ossies amb diferents estats evolutius de diferents traumatis-
mes. (En aquest cas les afectacions metafisaries i les reac-
cions periostiques metafisodiafisaries.) Les fractures meta-
fisaries en nansa de galleda sén classiques d’aquesta
entitat. Es produeixen a causa de la debilitat de la unié entre
el cartilag i la metafisi, ja que el periosti esta fermament
adherit en aquesta zona a aquesta edat. Altres entitats que
poden tenir alteracions metafisaries sén la malaltia de
Menkes, el raquitisme, la hipofosfatasia i la sifilis. L'osteo-
génesi imperfecta cursa amb fractures generalment diafisa-
ries i amb presencia d’ossos wormians

Bibliografia suggerida:

- Kleinman PK, Marks SC and Blackbourne B. The metaphyseal
lesion in abused infants. AJR, 1986; 146: 895.

- Kugutt MS, Swischuck LE and Fagan CJ. Patterns of injury and
significance of uncommon fractures in the battered child syndrome.
AJR, 1974; 121: 143.

- Sty JR, Strashak RJ. Role of bone scintigraphy in evaluation of
thesuspected abused child. Radiology, 1983; 146: 369.

40. L'exploracié més adient per confirmar els maltractaments
és la serie esquelética. La gammagrafia ossia s’hauria de
reservar per als casos en que la primera sigui negativa i la
historia clinica sigui molt suggestiva.

Bibliografia suggerida:

- Kleinman PK, Marks SC and Blackbourne B. The metaphyseal
lesion in abused infants. AJR, 1986; 146: 895.

- Kugutt MS, Swischuck LE and Fagan CJ. Patterns of injury and
significance of uncommon fractures in the battered child syndrome.
AJR, 1974; 121: 1483.

- Sty JR, Strashak RJ. Role of bone scintigraphy in evaluation of
thesuspected abused child. Radiology, 1983; 146: 369.

41. La resposta correcta és E ja que, tant la membrana hialina
com I'edema pulmonar, normalment son bilaterals i les ateléc-
tasis i les pneumonies dificilment poden provocar desplaga-
ment del mediasti cap al costat contralateral. De fet, el des-
placament del mediasti sempre ens ha de fer pensar en
entitats que tenen un tractament quirdrgic, com és el cas de la
malformacié adenomatoide quistica, que en el nadé pot pre-
sentar-se com una massa opaca, ja que no ha tingut temps d’a-
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trapar aire en el seu interior. Altres causes podrien ser les her-
nies diafragmatiques, o 'emfisema lobar en una primera fase.

Bibliografia suggerida:
- Hedlund GL, Kirks DR. Respiratory System. A: Kirks D, eds.
Practical pediatric imaging. Boston, Little Brown, 1991.

42. La resposta correcta és B. La sindrome d’asplenia es
caracteritza, a més de 'abséencia de la melsa, per la confi-
guracio dreta bilateral dels pulmons, el fetge en posicié cen-
tral i per la preséncia de cardiopatia cianosant. En el situs
inversus, el situs solitus amb dextrocardia, el canal atrioven-
tricular comu i la tetralogia de Fallot la posicié del fetge pot
ser dreta o esquerra, perd mai central.

Bibliografia suggerida:
- Strife JL, Bisset GS. Cardiovascular system. A: Kirks D, ed. Prac-
tical pediatric imaging. Boston, Little Brown, 1991.

43. La resposta correcta és E. L'acondroplasia és el nanisme
més freqlient amb membres curts de forma rizomélica; és a
dir, que s6n més curts els fémurs i els humers, i crani gran
amb desproporcio cranifacial. Presenta estretament del canal
medul-lar i disminucié d’alcada dels ossos iliacs amb hori-
zontalitzacié acetabular. La displasia clidocranial presenta
ossificacio anomala de crani, clavicules i pubis. L'osteogénesi
imperfecta pot presentar nanisme per escurcament de les
extremitats a causa de multiples fractures. La malaltia de
Conradi presenta escurgament rizomelic de les extremitats
amb epifisis puntejades i amb crani normal. El nanisme
camptomelic presenta escurcament de les extremitats per
incurvacions amb defectes d’ossificacio a les vertebres i ales
iliaques altes i estretes.

Bibliografia suggerida:
- Oestreich AE. Skeletal System. A: Kirks D, ed. Practical pediatric
imaging. Boston, Little Brown, 1991.

44. 'endocarditis bacteriana és una de les complicacions
que cal evitar en les cardiopaties congenites. Per I'experién-
cia acumulada en el seguiment de llargues series, s’ha con-
sensuat necessaria la profilaxi en totes, excepte en la comu-
nicacio interauricular. En el cas de les comunicacions del
tipus ostium primum, la profilaxi és necessaria degut al fet
que sempre s’associen amb un cert grau dinsuficiencia
mitral ja que hi ha una falla en una de les valves. Un cop ope-
rades, es consensua com a necessari continuar amb la pro-
filaxi en totes les cardiopaties excepte en el conducte arte-
riés, I'estenosi pulmonar, la comunicacié interauricular i la
comunicacio interventricular. La resposta correcta és I'A.

Bibliografia suggerida:
- Jordan SC, Scott O. Cardiologia Pediatrica. Ediciones Doyma,
1984; 245-247.

45. Lenunciat de la pregunta ens descriu clarament la
simptomatologia de les crisis d’hipdxia en un nen que té una
edat i una cardiopatia en qué aquestes son freqlients. Es
conegut, i de fet moltes vegades és aixi, que les crisis d’hipo-
xia poden manifestar-se fins i tot abans que la cianosi es faci
palesa. Aixi doncs la resposta correcta és la D.

Bibliografia suggerida:
- Moss and Adams. Heart disease in infants, children and adolescents.
52 edicié. Baltimore, Williams and Wilkins, 1995; 2: 1005-1013.

46. La resposta D no té sentit, ja que no esta demostrat que
les crisis d’hipoxia siguin més frequents a una algada de set-
cents metres. Encara que les respostes A i E podrien ser
assenyades, la seva efectivitat pot ser dubtosa i, en tot cas,
no resolen definitivament el problema. A causa de la grave-
tat i les consequiéncies que una crisi hipoxica pot comportar,
és acceptat per tots que la seva preséncia obliga a la indica-
cié de tractament quirdrgic sense retard, encara que aquest
sigui només pal-liatiu. Es per aixd que la resposta B és la
més correcta. La resposta C és absolutament incorrecta, ja
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que la Tetralogia de Fallot no evoluciona amb insuficiéncia

cardiaca i la digoxina pot augmentar la presentacid de crisis

d’hipoxia.

Bibliografia suggerida:

- Moss and Adams. Heart disease in infants, children and adolescents.
52 edicié. Baltimore, Williams and Wilkins, 1995; 2: 1005-1013.

47. La resposta correcta no és A, ja que hi pot haver polip-
nea tant en la hipoxia cardiaca com en la respiratoria.
Tampoc no és B, ja que la transposicié de grans artéries, una
de les cardiopaties que més frequiientment és causa d’hipo-
xia en el nadd, sovint no presenta buf. Tampoc no sén
correctes ni la C ni la E, ja que ni els estertors son signe
patognomonic de patologia respiratoria en el nadd, ni la car-
diomegalia no és una troballa constant en les cardiopaties
que cursen amb hipoxia. Aixi doncs, la resposta correcta és
la D, ja que per la definicié d’hipoxia cardiaca, aquesta no es
modifica amb I'administracié d’oxigen i, per tant, a I'inrevés
del que passa en la hipoxia respiratoria, la PO: no canvia
durant I'administracié d'oxigen. Consequlientment, aquesta
sera I'unica manera fiable d’establir un diagnostic diferencial
entre la cianosi cardiaca i la respiratoria.

Bibliografia suggerida:
- Moss and Adams. Heart Disease in infants, children and adoles-
cents. 52 ed, Baltimore, Williams and Wilkins Co, 1995; 660

48. El buf de Still és el buf innocent més freqlient en I'edat
pediatrica. Les seves caracteristiques son tan tipiques que
un metge amb experiéncia pot diagnosticar-lo amb tota
seguretat, sense I'ajut de cap exploracié complementaria. Un
buf innocent no comporta cap patologia cardiaca; conse-
glentment no hi ha necessitat de mantenir nous controls car-
diologics, amb la conseglient angoixa que generen. Aixi,
doncs, la resposta correcta és la C.

Bibliografia suggerida:

- Moss and Adams. Heart Disease in infants, Children and adoles-
cents. 52 ed. Baltimore, Williams and Wilkins, 1995; 1: 138.

- Danfort DA, McNamara DG. Inocent murmurs and heart sounds. A:
Garson A, Bricker JT, McNamara DG, eds. The science and prac-
tice of pediatric cardiology. Philadelphia-London, Lea Febiger,
1990; 3: 1922.

49. El fet de trobar una freqliencia cardiaca tan rapida que
no es pot arribar a comptar ens indica que estem davant
d’una taquicardia, que per altra banda se’ns diu que és regu-
lar. Una fibril-lacié auricular pot donar taquicardia pero no sol
ser ritmica i tampoc no és causa frequent de taquicardia en
el nen. El flutter auricular i la taquicardia ventricular rarament
sén causa de taquicardies espontanies en aquesta edat. Les
taquicardies paroxistiques supraventriculars soén la causa
més freqlient de taquicardies en el nen, sobretot durant el
primer any de vida, amb relativa bona tolerancia durant les
primeres hores. De fet, 'enunciat de la qlestio ens descriu la
historia tipica d’'un nen amb una crisi de taquicardia paroxis-
tica. La sindrome de Lown -Ganong- Levine pot ser una de
les causes de taquicardia paroxistica per un mecanisme de
reentrada, si bé no la més freqlient. Per tot aixo, la resposta
correcta només pot ser la C.

Bibliografia suggerida:

- Moss and Adams Heart Disease in infants, children and adoles-
cents, 52 ed., Baltimore, Williams and Wilkins, 1995, 2: 1572.

- Ko JK, Deal BJ, Strasburguer JF, Benson DW, Supraventricular
tachycardia mechanism and their age distribution in pediatric
patients. Am J Cardiol 1992; 69: 1028-1032.

50. La minociclina no és aconsellable en la poblacié general
per la possibilitat de reaccions vestibulars i esta contraindi-
cada en nens petits i embarassades. La rifampicina és el far-
mac d’eleccié en els nens, perd esta contraindicada en les
embarassades. La vacuna antimeningococcica té una efecti-
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vitat del 85% per als serogrups Ai C i no protegeix fins al cap
de 15 dies, pero en el nostre pais el serogrup més freqiient
és el B. Per altra banda, no s’aconsella donar-la a les emba-
rassades, excepte si el risc de contagi és molt elevat. Les
sulfamides van ser al principi una alternativa eficag, perod en
l'actualitat han aparegut moltes soques resistents, i tampoc
no soén indicades en el cas de les embarassades.

La resposta correcta doncs és D.

Bibliografia suggerida:

- Schwartz B, Al Ruwaia A, A'Ashi J et al. Comparative efficacy of
Ceftriaxone and Rifampicine in eradicating pharingeal carriage of
group A Neisseria Meningitidis. Lancet, 1988; 1: 1239-42.

- Girgis NI et al. Ceftriaxone in bacterial meningitis. Lancet, 1989;
11: 510.

51. L’hepatitis per virus A és una malaltia relativament benig-
na, ja que encara que pot evolucionar d’'una manera més o
menys perllongada, no es coneixen evidéncies que pugui
evolucionar cap a I'hepatitis cronica activa i cap a la cirrosi;
solament en molt pocs casos (0,1-0,2%) pot evolucionar a
I'hepatitis fulminant, que si que és greu i de mal pronostic.
L’hepatitis recurrent o la forma de coléstasi perllongada son
altres possibilitats evolutives igualment benignes. Es fre-
gulient la remissié clinica en pocs dies i la normalitzacié en
pogues setmanes. La resposta doncs és E

Bibliografia suggerida:
- Krugman S. Hepatitis viral; Infecciones A, B, C, D y E. Ped in Rev
(edici6 en espanyol), 1992. 13: 214-223.

52. Les varicoceles son molt frequents (fins al 40%) en
barons esteérils. Per aquest motiu se’ls considera una de les
causes més frequents d’esterilitat masculina que pot benefi-
ciar-se de mesures preventives. Els resultats d'un estudi
europeu en 4000 adolescents entre 10 i 15 anys suggereix
que el 15% dels joves d’aquesta edat tenen alguna forma de
varicocele, encara que tan sols un 5% eren varicoceles
grans. No totes les varicoceles causen una disminucié de la
mida del testicle. Aquest efecte esta en funcié de la mida de
la varicocele: com més gran, més impedeix el creixement
testicular. Una vegada intervinguts, en la majoria de casos
s’aprecia una recuperacié de la mida del testicle afectat. El
tractament quirdrgic immediat esta indicat en aquells casos
en queé ja s’aprecia una diferéncia en la mida del testicle i en
aquelles varicoceles que creixen. Per aixo en les varicoceles
petites, pot ser una conducta correcta observar la seva evo-
lucié durant 6 mesos. La resposta doncs és B.

Bibliografia suggerida:

- Kass EJ. Reversal of testicular growth failure by varicocele ligation.
J Urol. 1987; 137: 475-476.

- Kass EJ. Testicular histology in the adolescent with a varicocele.
Pediatrics 1987; 79: 996-998

- Lyon RP. Varicocele in childhood and adolescence: implication in
adulthood infertility? Urology 1982; 19: 641-644.

53. Es convenient remetre’l sense dilacié a un centre terciari,
ja que la confirmacié analitica del diagnostic a 'ambulatori pot
retardar-se al comencament d’una dialisi: en els malalts amb
SHU, el prompte inici d’una dialisi pot millorar molt el pronos-
tic. El SHU s’associa a diversos germens, perd I'associacié
més clara és amb I'E Coli serotip 0157: H7. Des del punt de
vista del pediatre no hospitalari, 'actuacié més important una
vegada remes el client al centre terciari, és la de prevenir la
disseminacio de la diarrea a la qual s’ha associat aquest cas
i evitar una possible epidémia de SHU. Alguns fins i tot reco-
manen tancar la guarderia i fer coprocultius dels nens a fi de
detectar possibles portadors d’E Coli. La majoria de les infec-
cions per E Coli 0157: H7 s’adquireixen per menjar carn con-
taminada i poc feta. La cobertura antibiotica no faria més que
dificultar el diagnostic etiologic en el centre terciari. La invagi-
nacio intestinal és una possibilitat dintre del diagnostic dife-
rencial, perd és més practic comprovar-ho en el centre terciari
i no dilatar el comengcament d’'una possible dialisi.
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Bibliografia suggerida:

- Report of the Commitee on Infectious Diseases (ed Book) AAP,
1994. p. 187 ss..

- Graef J. Ed Manual of Pediatric Therapeutics. 42 ed. Little Brown &
Co. Boston 1988; 226.

54. La varicel-la és una infeccié de la infancia que deixa
immunitat duradora. En els paisos temperats, la majoria de
dones en edat fertil ja han passat la varicel-la i per aquest
motiu sén immunes elles i el fill que gesten. Al contrari, les
dones que procedeixen de paisos tropicals (particularment
del Carib) sembla que tenen menys proteccié. Encara que la
majoria de les dones no tenen complicacions de la varicel-la
durant 'embaras, i encara que la seva eficacia per prevenir
les complicacions en el fetus no esta quantificada, el risc de
pneumonia en la mare, o de part prematur, justifica 'admi-
nistracié de gammaglobulina especifica, en cas de disposar-
ne, perd no d’aciclovir oral. La sindrome de varicel-la congé-
nita succeeix en el 2% dels fetus de mares infectades en el
primer trimestre; la varicel-la neonatal, adquirida quan la
mare presenta sindromes de varicel-la des de 10 dies abans
del part fins a 7 dies després del part, es déna en més del
30%. La infeccié materna durant el segon trimestre d’em-
baras pot donar lloc a I'herpes zoster infantil en el primer any
de vida o més tard. La resposta doncs és D

Bibliografia suggerida:

- Paryani SG. Intrauterine infection with varicella-zoster virus after
maternal varicella. N. Engl. J. Med, 1986; 314: 1542-146.

- Alkalay AL. Fetal varicella syndrome. J Ped. 1987; 111: 320-323.

- Report o f the Commitee on Infectious Diseases (ed Book) AAP,
1994. p. 510 ss.

- Weller TH. Varicella-Herpes Zoster virus. A: Evans AS ed. Viral
infections in humans. Plenum Medical Book Company, New York,
1982; 569 ss.

55. Dades de diverses investigacions han posat de manifest
que els lactants fumadors passius tenen problemes respira-
toris que requereixen ingrés hospitalari entre 1.5 i 3 vegades
més freqlientment que els lactants no fumadors passius. Una
vegada ingressats, la durada de I'hospitalitzacio és un 26%
més llarga per als lactants fumadors passius que per als que
no ho soén. Els fills de fumadors tenen una petita, pero esta-
disticament significant disminucié de la funcié pulmonar; per
altra banda hi ha diversos estudis que suggereixen que el nen
fumador passiu t¢ més risc de desenvolupar posteriorment
simptomes d’asma. El fum d’una cigarreta encesa conté una
concentracié més gran de toxines que I'exhalat pels pulmons
del fumador. La composicié de I'aire en una habitacié amb
fumadors depén principalment del fum de la cigarreta ence-
sa. El Pla de Salut de Catalunya 1993-95, en el seu capitol
20, diu que la poblaci6 infantil i juvenil és un grup prioritari
d’actuacio sobre el qual cal incidir per millorar els habits i
estils de vida. La resposta és doncs C.

Bibliografia suggerida:

- Committee on Enviromental Hazards: Pediatrics, 1986; 78: 755-
757.

- Evans D et al. Am Rev Resp Dis, 1987; 135: 567-572.

- Pedreira FA et al. Pediatrics, 1985; 75: 594-597.

56. Cada vegada és una situacié més freqlient entre les con-
sultes pediatriques de paisos desenvolupats atendre immi-
grants acabats d’arribar de paisos en vies de desenvolupa-
ment, amb tot el bagatge de deficiencies nutricionals i
sanitaries que porten amb ells mateixos. Sembla doncs
necessari actuar amb aquests pacients amb les degudes
precaucions. El xarampié en paisos en vies de desenvolu-
pament comporta una mortalitat més gran, probablement
pels déficits nutricionals dels seus habitants. Per altra banda,
sembla que adhuc en paisos desenvolupats, la gravetat de
les manifestacions del xarampié mostra una correlacié indi-
recta amb la concentracio de vitamina A sérica. LOMS ha
recomanat I'administracio de vitamina A a tots els malalts de



