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xades, es poden posar amb uns dies de diferència. El fet 
d'haver patit una malaltia invasiva per HiB no assegura en 
tots els casos el desenvolupament d'un adequat nivell pro­
tector d'anticossos, sobretot en nens <de 2 anys. La TV s'ha 
d'administrar encara que existeixin antecedents d'haver patit 
qualsevol de les malalties, per a les quals té efecte protector. 

Bibliografia suggerida: 
- Manual de vacunas en Pediatria. Comité asesor de vacunas. 

Asociación Española de Pediatría.1 a ed. 1996. 

76. Resposta: E 

La síndrome alcohòlica fetal és, juntament amb la síndrome 
de Down i l'espina bífida, una de les causes principals de 
retard mental en els països desenvolupats. Té una incidència 
d'1-2 casos/1 000 nadons. Els treballs de Streissguth de 
seguiment de casos fins a l'adolescència i la vida adulta mos­
tren que la cara es fa menys distintiva amb l'edat. Perquè hi 
hagi la síndrome hi ha d'haver anomalies a la cara, en el 
creixement prenatal i postnatal i disfunció del sistema nerviós 
central. La seva associació a diversos tumors embrionaris és 
coneguda: neuroblastoma, carcinoma adrenal, hepatoblasto­
ma, ganglioneuroblastoma. No hi ha pe1·ò, una quantitat míni­
ma d'ingesta d'alcohol que asseguri una afectació nul-la ni 
una quantitat màxima que faci el risc segur. 

Bibliografia suggerida: 
- Streissguth AP et al: Fetal alcohol syndrome in adolescents and 

adults. JAMA 1991 ; 265: 1961-1967. 
- Clarren SK, Smith DW: The fetal alcohol syndrome. N Engl J Med 

1978; 298: 1063-1067. 
- Streissguth AP et al : Natural history ot the fetal alcohol syndrome: 

a ten-follow-up ot eleven patients. Lancet 1983; 2: 85-92. 
- Larsson G et al: Prospective study ot children exposed to variable 

amounts ot alcohol in utero. Arch Dis Child 1985; 60: 316-321 . 
- Cahuana A, Gai ri JM: lncidencia de la embriofetopatia alcohólica y 

relación con el consumo de alcochol por la mujer gestante. 
Jornadas lnternacionales sobre el síndrome alcohólico fetal. 
Fundación Valgrande. Madrid, 1984. 

77. Resposta: 8 

En la malformació hi ha una fallada en el desenvolupament 
precoç d'un teixit o d'un òrgan, de manera que queda retin­
gut, retardat o mal dirigit i es produeixen anomalies persis­
tents de l'estructura, com és el cas del llavi leporí. Quan el 
defecte estructural es produeix per destrucció d'un teixit prè­
viament normal, es parla de disrupció, com és el cas de la 
síndrome de les brides àmniques. En el VACTERL es pro­
dueix una associació que inclou anomalies de vèrtebres, 
atrèsia anal, malformacions cardíaques, fístula traqueoe­
sofàgica, anomalies renals i defectes d'extremitats. En les 
displàsies esquelètiques, tal com és el nanisme diastròfic, hi 
ha una organització cel -lular anormal o una funció cel -lular 
anormal dins un teixit específic a través de tot el cos. En 
algunes displàsies es coneix el defecte bioquímic que es tra­
dueix en anomalies enzimàtiques o en la síntesi defectuosa 
de proteïnes estructurals. En la síndrome de Pierre-Robin no 
hi ha una deformació, ja que en les deformitats hi ha forces 
mecàniques aberrants que distorsionen estructures normals. 
En el Pierre-Robin hi ha una fissura palatina i això és una 
malformació. Tot i que la retrognàtia i la glossoptosi podrien 
formar part d'una seqüència deformativa, és més propi par­
lar de seqüència malformativa, ja que la hipoplàsia de man­
díbula provocaria que la llengua caigués posteriorment i 
impedís el tancament del paladar. La resposta errònia i per tant 
l'elecció correcta, és B. 

Bibliografia suggerida: 
- Buyse ML: Birth Defects Encyclopedia. Center for Birth Defects 

lnformation Services. Blackwell Scientific Publications. 1990. 
- Aase JM: Diagnostic Dysmorphology. Plem,m Medical Book 

Company. 1990. 
- Graham JM: Smith's recognizable patterns ot human deformations. 

1988. WB Saunders Company. 
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- Garlin RJ et al: Syndromes ot the head and neck. Oxford University 
Press. 1990. 

78. Resposta: C 

La fenilcetonúria es produeix per un dèficit autosòmic reces­
siu de fenilalanina hidroxilasa. La mucoviscidosi és la malal­
tia autosòmica recessiva letal més freqüent en la raça blanca. 
Aproximadament el 3% d'embarassos acaben amb el naixe­
ment d'un nen amb un defecte congènit o amb una malaltia 
genètica que produeix retard mental, mort precoç o seqüeles 
per a tota la vida. En les herències recessives lligades al cro­
mosoma X la incidència d'un tret és molt més gran en els 
homes que no en les dones, tal com passa amb la distròfia 
muscular de Duchenne, la qual és letal en els homes. La sín­
drome de Klinefelter (1/1000) és més freqüent que la de 
Turner (1/5000). L'elecció correcta és, doncs, C. 

Bibliografia suggerida: 
- Gelehrter TO, Collins FS: Principies ot Medical Genetics. Will iams 

& Wilkins. 1990. 
- Thompson & Thompson. Genetics in Medicine. 5a ed. WB 

Saunders Company. 1991. 

79. Resposta: O 

En la dolicocefàlia o escafocefàlia hi ha estenosi de la sutu­
ra sagital i el cap està elongat en el pla longitudinal. És al 
revés del que passa en la braquicefàlia, en la qual hi ha 
reducció del diàmetre anteroposterior per afectació de les 
sutures coronals bilaterals. La craniosinostosi asimètrica de 
les sutures coronals o lambdoide pot produir crani asimètric 
amb plagiocefàlia. En la trigonocefàlia o cap triangular amb 
front de quilla es produeix estenosi de la sutura metòpica. En 
la turricefàlia o crani de torre es produeix fusió precoç de la 
lambdoide, coronal i metòpica (no de la sagital) en combina­
ció. L'elecció correcta és D. 

Bibliografia suggerida: 
- Aase JM. Diagnostic Dysmorphology. Plenum Medical Book 

Company, 1990. 
- Garlin RJ et al: Syndromes ot the head and neck. Oxford University 

Press. 1990. 
- Graham JM. Smith's Recognizable patterns ot human deforma­

tions. 2a ed. 1988. WB Saunders Company. 

80. Resposta: O 

Una asma moderada en un infant de més de 4 anys que no 
millora després de 4-6 setmanes amb 800 micrograms/dia 
de budesonida i mesures preventives, ha de passar a rebre 
budesonida a 1200 micrograms/dia temporalment (un mes) 
per aconseguir l'estabilització, i associar-li salmeterol cada 
12 hores. L'elecció correcta és D. 

Bibliografia suggerida: 
- Guidelines on the management ot asthma. Thorax 1993; 48: suppl 

S1-S24. 
- Asthma: a follow up statement from an international paediatric 

asthma consensus group. Arch Dis Child 1992; 67: 240-248. 
- Hospital Sant Jaume de Calella. Hospital Comarcal de la Selva. 

Manual d'atenció al nen asmàtic. Pla d'atenció al nen asmàtic en 
l'Alt Maresme i la Selva. (Premsa interna) 

81. Resposta: A 

Caldrà donar dosis de > 1200 micrograms/dia de budesonida 
cada 6 hores ja que és més efectiu , i durant un mes. Si millo­
ra, es redueix mensualment l'esteroide i, si recau, augmen­
tar-lo novament i introduir nedocromil sòdic (4 mg/6-8 hores) . 
Si al cap d'un mes de tractament no millora amb el que aca­
bem de comentar, associar-hi nedocromil i bromur d'ipratro­
pi i, si no millora, iniciar esteroides orals a dies alterns. 


