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les sindromes hemolitiques, sobretot en les intravasculars, i
és lisoenzim 2 el que més s’acostuma a elevar. L’hapto-
globina és un transportador d’hemoglobina alliberada i per
tant sempre davalla en una sindrome hemolitica. La respos-
ta és doncs A.
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121. Es tracta d’un lactant de dos mesos que presenta una
bona corba ponderal amb alletament matern que, segura-
ment, presenta un colic del lactant i que la mare inicia un
alletament mixt amb llet d’inici. La simptomatologia que pre-
senta el nen és suggestiva d’al-lergia a la proteina de llet de
vaca. En aquest cas, a més, el nen presenta una bona corba
ponderal i no existeix indicacidé d’introduir alletament mixt.
S’ha de mantenir exclusivament I'alletament matern i efec-
tuar un estudi d’al-lergia a la proteina de llet de vaca i valo-
rar quina llet és la més indicada per introduir al lactant. La
resposta és doncs D.
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122. La transposicio de les grans arteries és una cardiopatia
que cursa amb cianosi des dels primers dies de la vida i, en
el cas descrit, s’especifica 'abséncia de cianosi. Encara que
la descripcid clinica podria induir-nos erroniament a pensar
en el reflux gastroesofagic, aquest no es déna de manera
secundaria a la insuficiencia cardiaca. Per altra banda, ni la
descripcio clinica ni el patré radiologic, no responen a la cli-
nica i la radiologia dels anells vasculars. Lexistencia d’un
dubtds buf continu podria fer pensar en una persisténcia del
conducte arterids, si bé en el cas descrit, amb cardiomegalia
i signes d'insuficiéncia cardiaca, la circulacié arterial pulmo-
nar hauria d’estar clarament augmentada. La simptomatolo-
gia clinica descrita correspon gairebé a una traduccié literal
de la primera i ja famosa descripcio clinica de 'angor isque-
mic en el nen, publicada per Bland I'any 1933, corresponent
a un cas d’origen anormal d'una artéria coronaria des de
larteria pulmonar. La seva possibilitat diagnostica cal tenir-la
sempre en compte davant d’un lactant amb insuficiencia car-
diaca, cardiomegalia i edema pulmonar, sense un clar aug-
ment de la circulacid a les arteries pulmonars i amb la tipica
semiologia clinica i expiratoria descrita en aquest cas.
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123. Els prodoms que presenta aquesta nena poden corres-
pondre a algunes malalties exantematiques. En canvi, la for-
mula leucocitaria, amb formes atipiques, juntament amb la cli-
nica i unes transaminases altes, fan decantar el diagnostic
vers la mononucleosi infecciosa (MI). Probablement la nena
també tenia hepatomegalia, perd les transaminases ja indi-
quen una hepatitis, que en aquest cas sera pel virus d’Epstein-
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Barr. Pel que fa a 'exantema, val a dir que no és especific de
la MI, entre altres raons perquée la manifestacié cutania de la
MI pot adquirir formes d’expressié diferents, tant durant 'evo-
lucié, com coincidint en un mateix moment. Aquest és el cas
d’aquesta pacient: tipus maculopapulds, perd delements
petits (alguns probablement escarlatiniformes) i alguns de
petequials. Per tot aixo el diagnostic de Ml és I'encertat.

124. El quadre clinic d’aquesta petita orientaria cap a una
malaltia exantematica, de tipus polimorf i més concretament
d’'una sindrome de Stevens-Johnson (S-J). Perd quan apa-
reix un eritema dur a mans i peus que no deixa fovea a la
pressio i tenint en compte la hiperémia conjuntival (que
també es troba a la sindrome d’S-J), i sobretot la hipertrofia
ganglionar, el primer en qué s’ha de pensar és en una sin-
drome ganglionar mucocutania o malaltia de Kawasaki.

125. Aquesta historia dona poca informacié, cosa que obliga
a reflexionar. En primer lloc, el que més tranquil-litza és que
la nena es troba bé, té gana, no té febre i 'hemograma és
normal. En segon lloc, 'exantema intens, roig fort, confluent
a la cara i extremitats i no confluent i de vegades inexistent al
tronc, fa pensar que és fluctuant, apareixent i desapareixent
0 apagant-se i encenent-se, sense esborrar-se del tot a cara
i extremitats. En definitiva, aquest cas, que s’enquadra dintre
del grup dels exantemes urticariats, que no és pruriginds (si
ho fos, la historia ho diria) i atesa I'edat de la nena, tot inclina
facilment a diagnosticar un eritema infeccids o megaeritema.

126. La primera dada a considerar és que el nen ha estat en
un poble de muntanya en ple estiu, cosa que vol dir que es
tracta d’'una malaltia estacional. Cal recordar que en aquest
temps les paparres es troben pertot, especialment al camp,
com també als gossos, gats, ovelles, cabres, etc. L'exantema
és de pocs elements dispersos per tot el cos, excepte la cara.
Les artromialgies, que podrien suggerir una malaltia reumati-
ca, no concorden amb el tipus d’exantema. Per ultim, alld que
defineix més la malaltia que presenta aquest vailet és la cros-
ta no dolorosa pero persistent, produida per una picada d’una
paparra portadora de la Rickettsia conori, que és la causant
de la febre exantematica mediterrania o febre botonosa, de la
qual la crosta (taca negra, se’'n diu) és la porta d’entrada.

127. Per que cal pensar en una escarlatina? 1- Perqué el
pacient ja té més de 2 anys i aquesta malaltia no es déna en
els nodrissons. 2- Perqué hi consta I'antecedent d’una amig-
dalitis congestiva (eritematosa), principal porta d’entrada de
I'estreptococ betahemolitic productor d’escarlatina. 3- Perquée
va acompanyada de febre alta, signe que també es troba en
altres malalties amb exantema, perd en aquesta malaltia és
practicament constant. 4- Perqué 'exantema és micropapulds,
semblant a la pell de gallina, de color vermell viu, és a dir,
escarlata. 5- Perqué ’hemograma doéna una informacié molt
valuosa, com és una férmula leucocitaria de tipus infeccié bac-
teriana, perd amb eosinofilia, cosa estranya en les altres infec-
topaties bacterianes, les quals cursen amb aneosinofilia.
6- Perque també hi ha un augment dels trombocits, cosa que no
sempre es troba, perd quan es troba déna suport al diagnostic.

128. Un nen que té una malaltia exantematica amb una incu-
bacié de 14 dies no pot ser res més que el que tots pensem.
Uns prodoms amb un enantema que només es veu en
aquesta malaltia i que és un dels pocs signes patognomo-
nics que existeixen, fa facil el diagnostic dos dies abans que
no aparegui 'exantema. Quan també presenta conjuntivitis,
rinofaringitis, laringitis i traqueobronquitis, el diagnostic enca-
ra és més clar. Lexantema és maculopapulés, és a dir, mor-
biliforme, i aixo vol dir quelcom. Finalment, amb la descama-
ci6 pulverulenta o furfuracia amb que s’extingeix 'exantema,
juntament amb tota la informacié anterior, el diagnostic de
xarampid esdevé facilissim.
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129. L'edat del pacient i el tipus d’erupcié en forma d’eritema
marginat distribuit irregularment, que s’esborra i retorna,
podria fer pensar en un reumatisme poliarticular. Perd
'enunciat no fa esment d’artralgies. Si n’hi hagués hagut, si
que hi hauria referent. La informacio si que descriu febre alta
en agulles, VSG molt alta i una gran leucocitosi. Aquestes
dades interpretades en conjunt (febre en agulles + VSG altis-
sima + leucocits dues vegades i mitja per sobre la xifra nor-
mal en aquesta edat + eritema anular propi de la patologia
reumatica) ens fa orientar el diagnostic cap a la forma siste-
mica de la poliartritis cronica juvenil.
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130. L'edat del nen, el tipus d’elements eruptius que presen-
ta i la diarrea incoercible poden decantar el diagnostic, pero
no pas assegurar-lo. Nogensmenys, la dada del deficit de
zinc aclareix el diagnostic. La bona evolucié donant un
suplement de zinc el referma: Acrodermatitis enteropatica.
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131. Tot inclina a pensar en la sindrome de la pell escaldada
d’etiologia estafilococcica. El bon curs clinic ho reforca.
Abans se’'n deia sindrome o malaltia de Ritter.
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132. A) LACJ d'inici sistemic pot presentar-se com una sindro-
me febril, amb poques manifestacions articulars i amb predo-
mini de I'afectacié general, amb HEM, limfoadenopaties, ané-
mia i plaquetopénia. La seva evolucid posterior pot ser cap a
una forma poliarticular i cursar a brots i també presentar una
pericarditis clinica. Les dades de laboratori poden ser d’'ajuda
en el diagnostic, perd aquest es basa en criteris clinics i en I'ex-
clusié d’altres causes d’artritis cronica. B) El LES amb uns cri-
teris diagnostics definits pot presentar-se amb febre, plaque-
topénia i poliartritis. La presencia d’ANA i disminucio del
complement és constant. L'anoréxia, la perdua de pes i la debi-
litat sén comunes. LHEM, la limfoadenopatia i I'alteracié renal
son frequients. C) Algunes infeccions viriques i altres de bacte-
rianes poden condicionar artritis reactives. L'antecedent clinic i
la determinacio serologica en la majoria de casos confirmen la
sospita. Marcadors HLA s’associen amb artritis reactives i
infeccions bacterianes. Un 10% de la malaltia inflamatoria
intestinal s’associa a l'artritis. Normalment no condicionen una
deformacié permanent articular. La febre reumatica s'inicia
amb un quadre febril i poliartritis simétriques migratories.
Existeix antecedent d’infecci¢ estreptococcica, que, juntament
amb els criteris de Jones, permeten fer el diagnostic.
L'afectacio cardiaca en forma de carditis €s un criteri major i la
que marca el pronostic de la malaltia. D) La leucemia lim-
foblastica aguda pot presentar-se com una sindrome viral, amb
anoréxia, irritabilitat i letargia un mes abans d'iniciar les mani-
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festacions majors que porten al diagnostic. Un 25% es presen-
ten com una sindrome febril, acompanyades d’'HEM i limfoa-
denopatia. Els dolors ossis poden ser la primera manifestacio,
com a consequencia de la infiltracid medul-lar. L'anémia, la
trombocitopeénia i la neutropénia son la seva conseqléencia. A
més de la gota, altres entitats, que cursen amb un accelerat
metabolisme cel-lular o tractaments antineoplasics, poden cur-
sar amb hiperuricemia. La resposta és doncs E.
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133. A) No es va realitzar per presentar una plaquetopenia,
pero la seva observacio és d'utilitat per al diagnostic diferen-
cial. Permet realitzar cultius, estudis serologics, visualitzar
cristalls d’'acid uric, estudis de mediadors de la reaccio infla-
matoria i/o autoimmune. Un simple estudi citologic i bioqui-
mic és molt orientador. B) 'afectacié cardiaca és freqiient en
diverses de les entitats. La carditis, la prolongacio de seg-
ments PR i QT en la febre reumatica, la pericarditis en 'ACJ
i formant part de les poliserositis de les col-lagenosis, han de
ser tingudes en compte. Aquestes exploracions van ser nor-
mals en el nostre pacient. L'evidéncia d'infeccié esterop-
tococcica és imprescindible per al diagnostic de febre
reumatica. Un cultiu positiu, la preséncia d'una erupcio
escarlatiniforme o 'elevacio dels anticossos (antiestreptolisi-
na O (ASQ)) son necessaris. El titol d’ASO va ser inferior a
1/166, essent també negatius els anticossos antiDNasa i
antihialuronidasa. La presencia d’un sol valor ASO> de 500
indica infeccio recent. C) La preséncia d’ANA és constant en
el LES i el C3 esta disminuint especialment si la nefritis és
activa. La preséncia d’autoanticossos en 'ACJ és més infre-
quent que en l'adult, depenent de la forma clinica de pre-
sentacio (Poliarticular: 40-50%, Oligoarticular: 75-85%,
Sistemica: 10%). La seva abséncia no descarta la malaltia.
El factor reumatoide és una IgM anti I1gG, i es troba en el
10% de les formes poliarticulars definint-les com seropositi-
ves. En aquest cas els resultats van ser negatius. L'afectacio
ocular i articular succeeix en diverses malalties (malaltia de
Kawasaki, artritis psoriasica, artropatia de la malaltia infla-
matoria intestinal, sindrome de Reiter, Sarcoidosi, sindrome
Behcet). L'afectacio ocular és una de les més sorprenents
complicacions de 'ACJ, i la ceguesa un eventual resultat en
alguns casos. La uveitis cronica es presenta amb més fre-
quencia en nenes petites amb ACJ de forma oligoarticular
ANA positives. Una pauta de seguiment és necessaria. Tot i
aixi el pronostic de la uveitits és d’'un 15-30% de ceguesa en
les nenes afectades. L'exploracio oftalmologica va ser nor-
mal. D) L’aspiracié de medul-la 0ssia va establir el diagnos-
tic de leucémia aguda. L’'aspirat va mostrar: 60% de limfo-
blastos, 20% de precursors eritroides i un 20% de mieloides
normals. Els megacariocits estaven una mica disminuits. La
leucemia limfoblastica aguda constitueix el 75% de les
leucémies amb un pic incidental als 4 anys. Els nens tenen
una major incidéncia aixi com els pacients amb immunode-
ficiencies, cromosomopaties, o sindrome d’ataxia-telan-
giectasia entre d’altres. L'examen fisic mostra pal-lidesa,
petéquies i sagnat de mucoses en el 50% dels pacients; un
25% tenen febre.Son freqlients les limfoadenopaties i I'es-
plenomegalia i també, tot i que menys, I'hepatomegalia. El
meningisme i la cefalea en cas d’afectacié del SNC poden
estar presents. El pronostic dependra del tipus cel-lular,
essent guaribles entre el 50-75% (remissié completa als 5
anys) excepte les de tipus B i les no tipificables, majoritaria-
ment en nens menors d’1 any que tenen pitjor pronostic.
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