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- De Vries LS, Levene MI. Cerebral ischemic lesions. A: Levene M,
Lilfortd RJ Eds. Fetal and neonatal neurology and neurosurgery. 2a
ed, Edimburg, Churchil Livingstone, 1995; 397-382.

59. Resposta: C

La membrana hialina segueix un curs progressiu durant les
primeres hores de vida. La imatge radiologica és molt carac-
teristica. Precisa concentracions elevades d'oxigen i ventilacio
mecanica agressiva per la rigidesa pulmonar. La maduracié
pulmonar amb corticoides prenatals és molt efectiva. Les
apnees del prematur sén un trastorn freqiient que s’inicia als
2-3 dies de vida, i encara que existeix un component obstruc-
tiu en molts casos, no van acompanyades d’estridor ni signes
de dificultat respiratoria. L'hemorragia intracranial també és
una patologia propia del prematur la qual, si bé pot ser asimp-
tomatica i la seva clinica molt inespecifica, la presentacié en
forma d’estridor és rara. La persistencia del ductus arterids
amb curtcircuit esquerra-dreta és la causa més frequent
d’edema pulmonar en el prematur en la fase de millora d’'una
membrana hialina. La radiologia amb cardiomegalia i edema
pulmonar, estat hiperdinamic i buf sistolic sén caracteristics.
Els anells vasculars son anomalies arterials relativament rares
de les quals la més frequent és el doble arc aortic, que englo-
ba i comprimeix la traquea i 'esofag, produint dificultat respi-
ratoria amb estridor i dificultats en I'alimentacid. El diagnostic
es confirma amb un esofagograma i ressonancia magnética.
La resposta correcta és doncs C.

Bibliografia suggerida:

- Arciniegas E. Vascular rings. A: Arciniegas E De. Pediatric
Cardiac Surgery. Year Book Medical Publishers Inc. Chicago,
1985; 119-128.

- Bertrand JM, Chartrand C, Lamarre A. Vascular ring: Clinical and
phisiologycal assessment of pulmonary function following surgical
correction. Pediatr Pulmonol, 1986; 2: 378-381.

- Ruckman RN. Anomalies of the aortic arch complex. A: Moss*
Hearth Disease in Infants, Children and Adolescents. Adams FH,
Emmanouilides GC, Riemenschneider TA. 4a ed. Williams and
Wilkins, Baltimore, 1989; 255-272.

60. Resposta: E

El déficit de 21-hidroxilasa és la causa més frequent de sin-
drome de péerdua salina i de virilitzacié en les nenes. Avui dia
coneixem que és una malaltia hereditaria de tipus autosomic
recessiu, i que el gen defectuds es troba en el cromosoma 6.
El diagnostic prenatal es pot realitzar per la determinacio de
17-OH-progesterona i androstendiona en el liquid amniotic,
que estaran elevades en cas de malaltia. L'enzim 21-alfa-
hidroxilasa catalitza la conversié de progesterona a DOCA, i
de 17-OH-progesterona a 11-desoxicortisol. El seu deficit
provoca una acumulacié de 17-OH-progesterona. Queda
bloguejada la formacié de cortisol i d’aldosterona, amb un
increment de la testosterona. Per corregir aquests déficits el
tractament és hidrocortisona i 19-alfa-fluorhidrocortisona.
Per tant, I'eleccio correcta és E.

Bibliografia suggerida:

- Cutler GB, Lave L. Congenital adrenal hyperplasia due to 21-
hydroxylase deficiency. N Eng J Med, 1990; 323: 1806.

- Levine LS, Pang S. Prenatal diagnosis and treatment of congenital
adrenal hyperplasia. J Pediatr Endocrinol, 1994; 7: 193.

- Miller WL. Genetics, diagnosis, and management of 21-hydroxyla-
se deficiency. J Clin Endocrinol Metab, 1994; 78: 241.

61. Resposta: C

La causa més freqlient de paralisi braquial en el nado és
d’origen obstetric per traumatisme durant el part, amb traccio
del cap i del coll. En aquest cas no existia aquest antece-
dent, i un fet important que el descarta és la normalitat de
’examen neurologic els primers dies de vida. La lues s’ha de
tenir sempre present, perd és poc probable en una mare
sana amb serologies negatives. L'origen cerebral (infart

45

isquemic, asfixia) és molt poc probable en abséncia d’altra
simptomatologia neurologica, i en els trastorns focals l'alte-
racio del to muscular és en el sentit d’hipertonia. Abso-
lutament incorrecte mantenir en observacio sense descartar
allo que sigrifica un procés greu, amb sequeles importants si
retardem ei tractament. Sempre s’ha de pensar en un procés
septic osteoarticular d’origen bacteria, especialment en
aquest nen amb uns parametres analitics d’infeccié bacte-
riana (leucocitosi, neutrofilia, PCR alta) i en el qual s’han
descartat altres focus d’'infeccié (meningitis, infeccio respi-
ratoria i urinaria). Es molt important tenir present que les
osteomielitis en el nounat i el lactant petit poden donar molt
poca simptomatologia local, i sobretot general. Els canvis
radiologics son tardans i cal recordar que la sensibilitat de la
gammagrafia o0ssia amb Tc99 no és del 100%. Per tant, la
resposta correcta és la C.

Bibliografia suggerida:

- Lejman T, Strong M, Nichno M. Septic arthritis of the shoulders in
the first 18 months of live. J Pediatr Orthop, 1995; 15: 172-5.

- Wong M, Isaacs D, Homan-Giles R. Clinical and diagnostic featu-
res of osteomyelitis occurring in the first three months of live.
Pediatr Infect Dis, 1996; 12: 1047-53.

- Miron D, Bor N, Cutai M. Transient brachial palsy associated with
suppurative arthritis of the shoulders. Pediatr Infect Dis, 1997; 16:
326-327.

62. Resposta: E

Fisiologicament el NO és sintetitzat a I'endoteli vascular i
actua sobre les cél-lules del muscul llis vascular causant la
seva relaxacié. La produccié continuada de NO contribueix
al baix to vascular pulmonar que existeix en situacions de
normooxia. El NO és un gas i es pot administrar facilment per
via inhalatoria en pacients ventilats mecanicament i té una
semivida molt curta, de pocs segons; aixo fa que sigui facil
controlar els seus efectes i fer canvis en el tractament. La
gran afinitat del NO per la molécula d’hemoglobina explica el
seu efecte vasodilatador selectiu sobre la circulacié pulmo-
nar i 'abséncia d’efecte hipotensor sistémic. A més de dismi-
nuir la resisténcia vascular pulmonar, el NO inhalat millora
I'oxigenacio en dilatar les artéries pulmonars associades a les
unitats pulmonars més ventilades, millorant per tant la relacio
ventilacio-perfusié i disminuint el curtcircuit intrapulmonar.
L’eleccio correcta és doncs E.

Bibliografia suggerida:

- Figueras J. Oxid Nitric inhalat en el tractament de la hipertensio
pulmonar neonatal. But Soc Cat Pediatr, 1994; 54: 323-326.

- Roberts JD, Fineman JR, Morin FC, et al. Inhaled nitric oxide and
persistant pulmonary hypertension of the newborn. N Engl J Med,
1997; 336 (9): 605-610.

63. Resposta: A

L'ecografia és el meétode més utilitzat per al diagnostic
d’afectacio fetal, ja que permet realitzar un estudi morfologic
i antropometric del fetus i la placenta, aixi com una valoracié
de la quantitat de liquid amniotic. Per al diagnostic de labora-
tori de les infeccions congénites es poden utilitzar tecniques
directes o indirectes. De les técniques directes la que s'utilit-
za més sovint és l'aillament en cultiu cel-lular. Les indirectes
son aquelles que estudien la resposta especifica de I'orga-
nisme a la infeccid; aixo és el que es busca amb el diagnos-
tic serologic. Des del punt de vista obsteétric el diagnostic cli-
nic d’aquestes infeccions en la majoria dels casos és
dificultds, ja que habitualment sén asimptomatiques. Per altra
banda, el despistatge serologic poblacional és impracticable
en un gran nombre delles (prevalenca alta, possibilitat
d’afectacio fetal tant en la primoinfeccié com en les infeccions
recurrents). La infeccié per enterovirus en els primers dies de
la vida pot tenir diverses formes cliniques: un quadre febril
inespecific, una malaltia amb simptomatologia gastrointesti-
nal o respiratoria, un episodi de meningitis aseptica, miocar-
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ditis, I'aparicié d’un exantema o un quadre d’afectacié greu,
similar a una sépsia precog, amb necrosi hepatica i coagulo-
patia de consum. El quadre clinic florit de cada infeccié no sol
estar present en el periode neonatal, en el qual s6n habituals
les formes oligosimptomatiques. Aixi mateix, la infeccio
congenita pot presentar-se després del periode neonatal,
com un retard en el desenvolupament psicomotor, retard del
creixement i/o sordesa.

Bibliografia suggerida:

- Ginovart G, Bellart J, Rabella N, Coroleu W. Infeccions viriques,
congenites i perinatals. But Soc Cat Pediatr, 1994; 54: 289-296.

- Congenital, Perinatal and Neonatal Infections. Greenough A,
Osborne J, Sutherland S, (ed). Churchill Livingstone. Edimburg,
1992.

64. Resposta: C

La infeccié per CMV és la infeccié congénita més freqlient.
Amb una prevalenga que oscil-la entre el 0.2 i el 2.2% dels
nascuts vius. El diagnostic matern d’infeccié per CMV és difi-
cil, ja que freqlientment cursa de forma asimptomatica. Quan
existeix clinica, aquesta simula una sindrome de mononu-
cleosi infecciosa. El 85-90% de nadons infectats per CMV
estan asimptomatics en néixer, per la qual cosa és una infec-
cié que passara habitualment desapercebuda en el periode
neonatal. El CMV és una causa habitual de sordesa en la
infancia, i aquesta és la seqliela més frequent en els nadons
asimptomatics. El diagnostic de la infeccid congenita per
CMV en un nadd es basa en l'aillament cel virus a partir d’al-
guna mostra del nadé (sang, orina, saliva, exsudat faringi)
durant les dues o tres primeres setmanes ce vida.

Bibliografia suggerida:

- Pallas CR, Gémez E. Infeccion congénita: aspectos actuales. An
Esp Pediatr, 1993; 38: 99-106.

- Stagno S. Cytomegalovirus. A: Remington JS i Klein JO, eds.
Infectious diseases of the fetus and newborn infant. 3a ed.
Filadelfia, WB Saunders Co, 1990; 242-281.

65. Resposta: D

En la pubertat precog central, I'eix hipotalam-hipofisi-gonada
(HT-HF-Gn) es posa en marxa abans d’hora. L'etiologia més
freqUient de pubertat precog central en les nenes és idiopati-
ca, és a dir que l'eix HT-HF-Gn es posa en marxa abans
d’hora, sense haver-hi cap causa aparent (cronopatia). No
obstant aix0, també pot ser deguda a qualsevol lesi6 organi-
ca del SNC, especialment de la regié hipotalamohipofisaria,
tant de causa tumoral com no tumoral. De fet, en els nens la
causa més freqlientment descrita és la preséncia d'un
hamartoma hipotalamic. Com en les pubertats normals, la
secrecié d’hormones sexuals (estrogens en la nena i testoste-
rona en els nens) i d’androgens suprarenals provoguen una
acceleraci¢ del creixement (pic de creixement puberal) i 'apa-
ricid de caracters sexuals secundaris: pubarquia, telarquia
(nenes), pigmentacié de I'escrot i augment del format testicu-
lar (nens). Van acompanyats perd, també, d’una acceleracio
de la maduracié ossia i es produira finalment una menarquia
prematura en les nenes i un tancament prematur dels cartilags
de creixement, assolint una talla definitiva més baixa de I'es-
perada. En les nenes és freqient 'antecedent d’una telar-
quia prematura aillada a la primera infancia, sense cap altre
signe suggestiu de pubertat precog i autolimitada, i també els
antecedents familiars de pubertat preco¢. En canvi, I'antece-
dent familiar d’hirsutisme en una nena amb pubarquia pre-
matura fara pensar més en un excés d’androgens, com per
exemple una hiperplasia suprarenal congeénita.

Bibliografia suggerida:

- Norman Lavin. Manual of Endocrinology and Metabolism. Little
Brown and Co. 2a ed. Boston, 1994.

- Casorla F, Ugarte F. Pubertad precoz y adelantada. A: Argente J,
Carrascosa A, Gracia R, Rodriguez F. Tratado de Endocrinologia
Pediatrica y de la Adolescencia. Editorial Edimsa. Madrid, 1995.
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66. Resposta: A

El fet que el test d’hiperoxia no resulti significatiu en una ele-
vacié de la pO, (pO,>100 mmHg amb FiO,=1), ens orienta
cap a una cardiopatia congenita cianosant. Una hipoplasia de
cavitats esquerres i una interrupcié de I'arc aodrtic es poden,
per tant, descartar. Els nadons afectes d’aquestes dues car-
diopaties es presenten amb clinica d’insuficiencia cardiaca,
polsos febles i signes de baix cabal amb mala perfusio perife-
rica i subcianosi. Poden estar hipoxémics per edema pulmo-
nar, pero milloren amb O,. L'atrésia pulmonar amb CIV cursa
amb cianosi intensa i la radiografia de torax mostra circulacio
pulmonar disminuida i abséncia de la prominéncia de I'artéria
pulmonar. L'anomalia d’Ebstein, caracteritzada pel desplaca-
ment inferior de la valvula tricuspide i «atrialitzacié» d’una
porcié del ventricle dret, es presenta també amb cianosi en
periode neonatal; a la radiografia és tipica la gran cardio-
megalia a carrec d’auricula dreta, amb circulacié pulmonar
disminuida. L’eleccid correcta és, doncs, A.

Bibliografia suggerida:

- Nichols DG, Cameron DE, Greeley WJ, Lappe DG, Ungerleider
RM, Wetzel RC, eds. Critical Heart Disease in Infants and Children.
St. Louis. Mosby, 1995.

- Jordan SC, Scott O, eds. Cardiologia pediatrica. 2a ed. Barcelona.
Doyma, 1984.

67. Resposta: C

Ens trobem davant un malalt amb clinica suggestiva de sep-
sia i signes d’afectacié de I'estat hemodinamic. Si bé encara
es manté una TA dins els limits normals a carrec de la vaso-
constriccié periferica, I'actuacio terapéutica ha de ser rapida
i destinada prioritariament a assolir I'estabilitat hemodinami-
ca i assegurar una bona perfusié tissular. La mesura prio-
ritaria, sigui quin sigui el grau d’afectacié hemodinamica, és
I'administracié de volum. La sistematica actualment recoma-
nada per 'American Heart Association consisteix en admi-
nistrar 20 ml/kg en 2-15 minuts i, segons la perfusié del
pacient, repetir el bol fins a 60 ml/kg en la primera hora. Si
bé cal iniciar I'antibiotic ev, les mesures de suport cardiocir-
culatori son prioritaries, i no se n’ha de retardar I'inici per
administrar previament I'antibiotic. Els inotropics s’iniciaran
si no hi ha resposta rapida a I'administracié de volum o no
s’assoleix una oOptima situacid hemodinamica; no sempre
son necessaris. L'eficacia dels corticoides en el xoc septic és
encara motiu de discussié. Una altra mesura terapéutica a
tenir en compte és la intubacid i la ventilacié6 mecanica. En
aquest cas, amb compromis hemodinamic moderat, pot
esperar-se 30’ i avaluar la resposta a la carrega de volum; si
no s’obté estabilitat hemodinamica cal considerar intubar i
ventilar el pacient.

Bibliografia suggerida:

- Carcillo JA, Davis Al, Zaritsky A. Role of early fluid resucitation in
pediatric septic shock. JAMA, 1991; 226: 1242-45.

- Moreno A. Estabilizacion del paciente con urgencia vital: Shock
séptico. lla Reuniéon Nacional de Urgencias Pediatricas. AEP.
Barcelona, 1996.

68. Resposta: C

La transformacié cavernomatosa de la vena porta, deguda
en la majoria de casos a una trombosi en I'eix vends portal,
té sovint una etiologia desconeguda, si bé en un 20-50% de
casos es relaciona amb I'antecedent de sépsia d’origen
umbilical o abdominal o cateteritzaci6 de la vena umbilical en
periode neonatal. Es la causa més freqlent d’hipertensio
portal prehepatica (HTP-PH) en nens. En la HTP-PH, a
diferencia de la HTP intrahepatica o posthepatica, no existeix
hepatomegalia. La resposta correcta és, doncs, C. L'esple-
nomegalia és present en aproximadament un 60% de casos
en el moment del diagnostic. Son tipiques la conservacio de
I'estat general i la manca de simptomes abans del primer
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sagnat, els quals es produeixen més sovint dins els primers

5 anys de vida. Pot existir ictericia lleu, exacerbada durant

els sagnats; l'ascites és inusual, si bé pot produir-se una

ascites lleu i transitoria durant els episodis de sagnat, per
hipoproteinémia.

Bibliografia suggerida:

- Sokal EM. Portal hypertension and ascites. A: Buts JP, Sokal EM,
eds. Management of digestive and liver disorders in infants and
children. Amsterdam: Elsevier Science Publishers, 1993; 543-556.

- Webb LJ, Sherlock S. The aetiology, presentation and natural his-
tory of extra-hepatic portal venous obstruction. Quart J Med, 1979;
192: 627-639.

- Broto J, Infante D, Tormo R, Marhuenda C, Gil-Vernet JM, Boix-
Ochoa J. Our experience in the management of portal cavernoma
in children. Cir Pediatr, 1995; 8 (3): 99-101.

69. Resposta: B

El diagnostic definitiu de cavernomatosi portal s’estableix
mitjangant la practica d’estudi angiografic després de la
injeccio de contrast en les branques del tronc celiac, la qual
permet visualitzar també les dilatacions varicoses a nivell
gastroesofagic, i la magnitud de la circulacié colateral.
Actualment pero, I'ecografia-doppler del sistema vends por-
tal es considera un metode excel-lent per al diagnostic i el
seguiment de la hipertensié portal, aixi com per a la deteccio
precog de pacients de risc asimptomatics. L'estudi angiogra-
fic és només imprescindible en el cas d'estar indicada la
cirurgia derivativa.

Bibliografia suggerida:

- Alvarez F, Bernard O, Brunelle F, Hadchouel P, Odiévre M, Alagille
D. Portal obstruction in children. |. Clinical investigations and
hemorrage risk. J Pediatr, 1983; 103: 696-702.

- Frider B, Marin AM. Ultrasonographic diagnosis of portal vein
cavernomatous transformation in children. J Ultrasound Med 1989;
8: 445-449.

- Lépez AM, de Palma MA, Mufoz J. Estudio del flujo portal en nifos
con hipertensién portal mediante ecografia-doppler-duplex. An Esp
Pediatr, 1996; 44 (2): 92-96.

70. Resposta: E

L’objectiu del tractament d’'un nen amb cavernomatosi portal
és reduir el risc de sagnat digestiu, atés que comporta una
mortalitat prou significativa. L'escleroterapia o la lligadura
endoscopica de varices esofagiques aplicades després del
primer episodi de sagnat aconsegueixen un control total de
I’'hemorragia en un 90% de casos aproximadament. El pro-
panolol, sempre que es doni a dosis efectives per reduir la
freqiiencia cardiaca en un 25% per sota dels valors de base,
disminueix la pressio portal mitjiangant la reduccié del cabal
cardiac i del flux esplancnic, i és una bona opcié de tracta-
ment medic. L'abordatge quirurgic resta només indicat als
pocs pacients que no responguin a les mesures citades.

Bibliografia suggerida:

- Ozsoylu S, Kocak N, Yice A. Propanolol therapy for portal hyper-
tension in children. J Pediatr, 1985; 106: 317-321.

- Sokal EM, Vanhoorebeek N, Otte JB, Buts JP. Endoscopic sclerot-
herapy for acute and medium term management of variceal blee-
ding in cirrhotic children. Eur J Pediatr, 1992; 156: 326-328.

- Broto J, Infante D, Tormo R, Marhuenda C, Gil-Vernet JM, Boix-
Ochoa J. Our experience in the management of portal cavernoma
in children. Cir Pediatr, 1995; 8 (3): 99-101.

71. Resposta: C

La dermatitis atopica acostuma a apareixer durant els pri-
mers anys de vida, perd rarament abans dels 2 mesos. En
lactants es localitza a cara, coll i superficies extensores d’ex-
tremitats. L’'associacio amb al-lergia alimentaria és contro-
vertida, pero es creu que pot tenir lloc en menys del 10% de
casos, arribant al 20% en els casos greus. L'evolucio natural
de la malaltia és variable, pero presenta una tendéncia gene-
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ral cap a la millora amb I'edat. En adolescents predomina la
liquenificacié a zones de flexid i la pruija. La resposta correc-
ta és C.

Bibliografia suggerida:
- Hanifin JM. Dermatitis atdpica en lactantes y nifios. Clinicas
Pediatricas de Norteamérica, 1991; 4: 785-814.

72. Resposta: D

Els criteris més utilitzats per al diagnostic de dermatitis atopi-
ca son els de Hanifin i Rajka. Existeixen 4 criteris majors:
picor, dermatitis flexural en adults i facial i/o a zones d’exten-
sié, dermatitis cronica o recidivant i historia personal o fami-
liar d’atopia cutania o respiratoria. Entre els 23 criteris menors
trobem tots els citats excepte el lichen striatus, que és una
dermatosi inflamatoria lineal autolimitada de causa descone-
guda que afecta nens de 2 a 12 anys d'edat. La queratosi
pilar sén petits taps cornis als fol-licles pilosebacis de la part
proximal de les extremitats. La pitiriasi alba o dartros sén
lesions hipopigmentades, amb o sense descamacio, que pre-
dominen a les galtes i que s6n més evidents a l'estiu. Per al
diagnostic de dermatitis atopica es necessita la preséencia de
3 dels 4 criteris majors, i 3 dels 23 menors, encara que no tots
ells son especifics de la malaltia. La resposta correcta és D.

Bibliografia suggerida:

- Hanifin JM, Rajka G. Diagnostic features of atopic dermatitis. Acta
Dermatol Venereol, 1980; 92 (suppl): 44-47.

- Rothe MJ, Grant-Kels JM. Diagnostic criteria for atopic dermatitis.
Lancet, 1996; 348: 769-770.

- Weston WL, Lane AT, Morelli JG. Color Textbook of Pediatric
Dermatology. Mosby ed, 1996; 152-153.

73. Resposta: C

Entre un 10 i "in 12% dels nens presenten hemangiomes,
amb un predomini del sexe femeni de 3:1 a 5:1. A diferéncia
de les malformacions vasculars, les quals ja es veuen al
moment del naixement, els hemangiomes acostumen a fer-
se evidents més tard. Presenten tres fases: proliferativa,
estacionaria i involutiva, encara que un 10% no desapa-
reixen comgletament. L’hemangiomatosi disseminada pot
estar circumscrita a la pell, o afectar multiples sistemes o vis-
ceres (fetge, SNC, tub digestiu, pulmo, ulls, boca, melsa o
ronyons). L'eleccié correcta és doncs C.

Bibliografia suggerida:
- Silverman RA. Hemangiomas y malformaciones vasculares.
Clinicas Pediatricas de Norteamérica, 1991; 4: 835-859.

74. Resposta: E

Existeixen 2 formes classiques d’impetigen: el no bullés i el
bullés. L'impetigen no bullés representa més del 70% dels
casos; s'inicia tipicament sobre pell lesionada i és més fre-
qlent durant els mesos de calor. Entre les seves complica-
cions cal destacar cel-lulitis, osteomielitis, artritis, pneumo-
nia, sepsia i glomerulonefritis aguda postestreptococcica,
perd no la febre reumatica. Malauradament, I'aspecte de la
lesié no orienta cap a I'agent etiologic de la infeccié. La res-
posta correcta és E.

Bibliografia suggerida:

- Darmstadt GL, Lane AT. Impetigo: an overview. Pediatr Dermatol
1994; 11 (4): 293-303.

- Brandt ML. Skin and soft-tissue infections in children. Seminars in
Pediatric infectious diseases, 1996; 7 (1): 63-70.

75. Resposta: A

En els nens que no han estat vacunats o en els quals des-
coneixem l'estat de vacunacio, la pauta recomanada varia
amb l'edat. Entre I'any i els 7 anys les primeres vacunes a
administrar sé6n DTP (DT en >de 2 anys) +VPO+HiB (en <de
5 anys) +VHB+TV, encara que, per evitar 'acumul de pun-



