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129. Resposta: D

La practica rutinaria d'ecografies de control a gairebé totes
les gestants ha mostrat que la troballa de la dilatacié de les
vies urinaries és més freqient del que es pensava.
Afortunadament aquest fet, en la major part dels casos,
correspon a moderades éctasis de la pelvis renal en les
quals I'tinica actitud que cal prendre és expectant, ja que se
solucionen de forma espontania en els primers mesos de la
vida de l'infant. Es interessant de recordar que el nounat pre-
senta de forma fisiologica una moderada dilatacié de la pel-
vis renal fins al quart o cinqué dia de vida, i que és per aixo
que fins passats aquests primers dies no és recomanable
practicar la primera ecografia al nado, ja que les imatges que
obtindrem no es corresponen amb el grau de patologia exis-
tent. EI més indicat és, doncs, practicar com a primer estudi
una ecografia que posposarem fins als voltants dels cinque
dia de vida. L'excepcid a tot aixd és el fet que I'ecografia
obstétrica sigui sospitosa de 'existéncia d’'unes valvules d’'u-
retra posterior; en aquest cas el diagnostic i el tractament
s’hauran de fer al més aviat possible.

Bibliografia suggerida:

- Garcia Chapulle. Evolucion postnatal de las ectasias pélvicas
renales no obstructivas detectadas por ecografia intrauterina. Rev.
Esp. Pediatr. 1995; 51: 545-548.

- Blachar et al. Clinical outcome and follow-up of prenatal hydrone-
phosis. Pediatr Nephrol. 1994; 8: 30-35.

130. Resposta: C

Dels exposats, I'inic criteri cert per retardar la vacunacio sis-
tematica d’un nen és el fet que no existeixi una malaltia febril
aguda en el moment de procedir a la vacunacié (resposta
C). El fet d’haver pres corticoides a dosis habituals (< 2
mg/kg/dia) no contraindica la seva administracio, ja que es
considera que aquestes dosis no tenen efectes immunosu-
pressors. L'administracié d’antibidtic tampoc no és una
causa que faci posposar I'administracié de la dosi vacunal.
Ni I'exposicié recent a una malaltia infecciosa ni el fet de patir
una reacci¢ vacunal moderada en la darrera administracié
son causa suficient per posposar-ho. La reaccié vacunal que
justifiqui prendre alguna mesura és aquella que es presenta
de forma important, basicament quadres febrils seriosos
amb temperatures axil-lars per damunt dels 40°C en les 48
hores després de la vacunacio i situacio de col-lapse, xoc,
convulsions o quadre d’encefalopatia fins set dies després
de l'dltima vacuna.

Bibliografia suggerida:
- Comité Asesor de Vacunas. Manual de Vacunas en Pediatria. 1a
ed. 1996; Asociacion Esapiola de Pediatria p. 40.

131. Resposta: C

En els paisos més desenvolupats la incidencia d’hepatitis A
és inferior a 20 casos/100.000 habitants i la seropositivitat en
més grans de 45 anys és del 15-17%. Els anticossos
antiVHA tipus IgM apareixen amb els primers simptomes i
van disminuint fins a desapareixer cap als 6 mesos. Els anti-
cossos tipus 1gG apareixen des de l'inici de la malaltia i es
mantenen indefinidament. Abans dels 40 anys la mortalitat
és rara en situacions d’endemicitat moderada o baixa.

Bibliografia suggerida:

- Public health control of hepatitis A: Memorandum from a WHO mee-
ting. Bulletin of the World Health Organitation, 1995; 73 (1): 15-20.

- Bruguera M, Vidal J, Rodés J. Factores de riesgo en la hepatitis A
de los adultos. J Gastroenterol Hepatol, 1992; 15,3: 129-132.

132. Resposta: C

Crida 'atencié I'evolucio normal de la pacient durant les dues
primeres setmanes. La imatge radiologica i 'ECG no apun-
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ten cap a una cardiopatia. La infecci¢ per VRS es presenta-
ria més com un problema de bronquiolitis; a més, no és tipi-
ca en aquestes edats. La pneumopatia per micoplasma es
presenta en edats més tardanes. La tos ferina se sol pre-
sentar en I'adult de forma molt atipica. El procés descrit en
la mare podria correspondre a aquesta etiologia, i les crisis
de cianosi i emesi, aixi com la hipotonia i les fases apneiques
després d’elles apunta cap a aquest diagnostic. L'analitica
més apropiada per al diagnostic de la tos ferina en aquesta
fase clinica és el cultiu faringi i el test de fluorescencia direc-
te per a la bordetel-la.

Bibliografia suggerida:
- Feigin, Cherry. Pediatric Infectious Diseases. 1995. Saunders,
Nova York.

133. Resposta: D

L'estasi papil-lar no presenta trastorns funcionals en les
seves primeres fases. La histéria acostuma a veure’s en
nens grans i acompanyada de simptomatologia psiquiatrica.
El tumor no és d’instauracio tan rapida. Per pensar en una
encefalitis, no hi ha alteracions neuroldgiques i la conscién-
cia no esta alterada. La neuritis Optica és el diagnostic més
probable i en el nen acostuma a presentar-se de forma sime-
trica. A més, la péerdua de la visié es produeix en hores o
dies, i pot arribar quasi a la ceguesa total. Dins la gamma
d’exploracions per fer el diagnostic, la menys necessaria és
la TAC (sempre que disposem de RNM). Cal tenir en comp-
te que la neuritis optica pot ser el primer episodi d’'una escle-
rosi multiple, tot i que en aquests casos sol ser unilateral. Les
dades de la RNM i la PL ens orientaran cap al diagnostic. Si
tenim en compte que I'estudi per la imatge es destina fona-
mentalment a detectar la desmielinitzacio (diagnostic d’una
esclerosi multiple, especialment si estan en les zones peri-
ventriculars), la informacié donada per la RNM és indubta-
blement molt més gran que la proporcionada per la TAC. Els
potencials evocats ajuden a descartar formes histéeriques.
L'EEG ens informa sobre anomalies encefalomielitiques que
poden anar acompanyades de neuritis optica. En la neuritis
optica la PL detecta sovint pleocitosi i increment d’'lgG de
tipus oligoclonal.

Bibliografia suggerida:
- Aicardi J. Disease of the nervous system in childhood. 1992. Mac
Jeith Press. Londres.

134. Resposta: C

Les causes d’'una poliuria podrien correspondre a algun dels
processos anteriors, perd cal remarcar que té un retard del
creixement intrauteri, i un estat general i una vitalitat bons. El
més freqlient dins els processos esmentats i amb les carac-
teristiques anteriors seria una diabetis mellitus amb glucosu-
ria causant de la poliuria osmotica. Per tant, és prioritaria la
determinacié de la glucosuria. Aquesta diabetis mellitus és
transitoria, perd pot durar setmanes i de vegades necessita
petites dosis d’insulina (0.05 U x kg) i monitoritzacio extre-
mada de la glicémia a causa de la gran sensibilitat enfront
d’ella. Altres causes o hiperglucémies secundaries son degu-
des a lesions del SNC, infeccions generalitzades o I'admi-
nistracio de teofil-lina, cafeina. Si la determinacio de la glu-
cosa i 'acetona fos normal, hauriem d’efectuar el diagnostic
diferencial amb les altres entitats esmentades.

Bibliografia suggerida:
- Argente J i col.: Endocrinologia pediatrica y de la adolescencia.
1995. Edimsa. Madrid.

135. Resposta: E

El que ens crida més I'atencid és l'existencia d’una hiper-
calcemia i una fosforémia baixa, la qual cosa correspon a una
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secrecio exagerada d’hormona paratioridal (HPT). La causa
tant podria ser un hiperparatiroidisme per hiperplasia o ade-
noma, una intoxicacié per vit D, o un tumor secretor d’hormo-
na paratiroidal ectopica. L'existéncia del nodul apunta cap a
aquest sentit, sent els rabdomiosarcomes un dels tumors
que, més sovint, sén capacos de produir aquesta hormona.
Hem de fer una bidpsia per corroborar aquesta possibilitat, a
part de tractar la hipercalcemia de forma urgent (hidratacio,
etidronat). La xifra limit de creatinina és deguda a la pérdua
de liquids a causa dels vomits.

Bibliografia suggerida:
- Pizzo PA, Poplack DG. Principles and practice of pediatric oncology.
1997. Lippincott Raven. Filadelfia.

136. Resposta: C

L’encefalitis queda descartada en aquest cas atesos els ante-
cedents neuropsiquiatrics del pacient, la preséncia de proba-
ble insuficiencia adrenal, i la preséncia de desmielinitzacio a
la TAC cranial. Les alteraciones neurologiques de la insufi-
ciéncia adrenal estan sempre relacionades amb I'episodi de
descompensacié metabolica aguda, i mai no van acompa-
nyades de desmielinitzaci6. L'ALD (resposta correcta) es
caracteritza per una desmielinitzacié progressiva i insuficien-
cia adrenal atribuibles a 'acumul anormal d’acids grassos de
cadena molt llarga C26:C22 a la substancia blanca neural,
glandules adrenals i plasma, secundari a un defecte de la
betaoxidacié peroxisomal; el diagnostic es confirma amb la
deteccio de nivells plasmatics de C26:C22 elevats. La combi-
nacié de regressid en el neurodesenvolupament i la insufi-
ciencia adrenal ha d’alertar el clinic i fer pensar en aquesta
malaltia. El déficit familiar de glucocorticoides és el resultat
d’'una manca de resposta adrenal a 'TACTH per una mutacié
en els receptors. La hiponatrémia recolza la preséncia d’'un
déficit d’aldosterona afegit, el qual no es compatible amb el
diagnostic que ens ocupa. La leucodistrofia metacromatica és
deguda a un déficit d’arilsulfatasa A i provoca el diposit intra-
liposomial de sulfatids, especialment a la substancia blanca.
La clinica de la forma juvenil és exclusivament neurologica
amb preséncia d’ataxia, alteracions emocionals, deméncia,
atrofia optica, etc. i no va companyada d’alteracions adrenals.

Bibliografia suggerida:
- Scriber CR, Beaudet AL, Sly WS, Valle D. The meatbolic and mole-
cular basis of inheridted diseases. 1995. Mc Graw Hill. N. York.

137. Resposta: D

El déficit de 21-hidroxilasa déna lloc a augment d’androgens
suprarenals i no pas a disminucid, com en el cas present.
Llevat d’aquesta circumstancia i de I'existéncia de genitals
externs femenins, tota la resta seria compatible amb el
diagnostic. La insensibilitat completa als androgens és una
causa de pseudohermafroditisme masculi, perd no és causa
de pérdua salina ni insuficiencia adrenal. L'aplasia de
cél-lules de Leidig també és causa de pseudohermafroditis-
me masculi, perd no déna lloc a insuficiencia adrenal.
L'eleccid correcta és la resposta D. La hiperplasia adrenal
lipoide congenita és una de les formes més rares d’hiperpla-
sia adrenal, i en la forma completa es produeix un quadre de
feminitzacié de genitals externs en els nens, acompanyada
d’hiperplasia suprarenal que afecta les tres vies hormonals
adrenals en la seva totalitat (esteroides sexuals, glucocorti-
coides i mineralcorticoides). El pronostic és molt dolent en els
formes completes. El déficit de 3-beta-ol-deshidrogenasa no
seria compatible amb el quadre descrit perqué és motiu
d’augment d’alguns androgens suprarenals com soén la DHEA
i DHEA-S.

Bibliografia suggerida:

- Kappy M, Blizzard H, Migeon C. The diagnosis and treatment of endo-
crine disorders in childhood and adolescence. 1994. Charles C
Thomas Publishers.

60

138. Resposta: B

El déficit de 17-alfa-hidroxilasa no va acompanyat d’alteracions
oftalmologiques. La displasia septooptica és el diagnostic
correcte i es caracteritza per hipoplasia del nervi dptic, agnésia
del septum pellucidum i déficit ’hormona de creixement acom-
panyat d’altres deficits d’hormones hipofisaries (gonadotrofines
i ACTH entre d’altres). L'adrenoleucodistrofia es caracteritza per
convulsions, pigmentacio retiniana amb atrofia optica, déficit
auditiu, incoordinacié psicomotora i insuficiencia adrenal. La
sindrome de Kallman es caracteritza per hipogonadisme hipo-
gonadotrodfic acompanyat d’'anosmia o hiposmia, i de forma oca-
sional, va acompanyada de defectes de la linia mitja com llavi
lepori i fissura palatina; no és infrequient la criptorquidia. Mai no
s’afegeixen alteracions oculars. La sindrome de Laurence-
Moon-Biedl va acompanyada de distrofia retiniana, retard men-
tal, hipogenitalisme, polidactilia.

Bibliogradia suggerida:

- Kappi M, Blizzard H, Migeon C. The diagnosis and treatment of endro-
crine disorders in childhood and adolescence. 1994. Charles C
Thomas Publishers.

139. Resposta: D

Clinicament podriem pensar en una insensibilitat completa a
androgens, perdo en aquest diagnostic, les determinacions
tant de testosterona com de DHT son normals. El déficit de
21-hidroxilasa es descarta per uns nivells de 17-OH progeste-
rona normals. Una digenesia gonadal completa es caracterit-
za per genitals femenins normals, «estructures mullerianes
ben desenvolupades», cintes gonadals bilaterals i cariotip
XY. Descartada per 'abséncia d’Uter a 'ecografia pélvica. Un
deficit de 5-alfa-reductasa és el diagnostic correcte. La con-
versié de testosterona a dihidrotestosterona ve determinada
per la 5-alfa-reductasa. El déficit d’aquest enzim s’associa a
diferenciacié sexual masculina anormal, de tal forma que al
periode neonatal es pot presentar com a ambiguitat genital.
La sindrome de persisténcia dels conductes de Muller es
caracteritza per genitals externs masculins normals o com a
molt amb criptorquidia, cariotip XY i desenvolupament tant
d’estructures derivades dels conductes de Wolf com deriva-
des dels conductes de Muller.

Bibliografia suggerida:

- Kappi M, Blizzard H, Migeon C. The diagnosis and treatment of endro-
crine disorders in childhood and adolescence. 1994. Charles C
Thomas Publishers.

140. Resposta: E

Amb les dades exposades fins ara, I'inic diagnostic descar-
table és 'anémia ferropénica, malgrat que presenta una Hb
de 6.8 g/dL, ja que el VCM és normal/alt i 'anémia ferrope-
nica és, per definicid, una anémia microcitica i hipocroma.

Bibliografia suggerida:
- Nathan-Oski. Hematology of Infancy and Childhood. 1987. WB
Saunders. Filadelfia.

141. Resposta: E

En haver-se descartat 'anemia ferropenica com a causa pos-
sible de la simptomatologia clinica, el coneixement dels
valors de sideremia i transferrina no ens aportaran dades que
ajudin a efectuar el diagnostic, mentre que la resta d’exa-
mens complementaris enumerats ens permetran eliminar o
confirmar els possibles diagnostics enumerats abans.

Bibliografia suggerida:
- Nathan-Oski. Hematology of Infancy and Childhood. 1987. WB
Saunders. Filadelfia.



