


Una mujer grdvida 7, 31 anos da a luz a un bebé vardn por parto vaginal sin el uso
de férceps o extraccidn con ventosa después de la induccién del trabajo de parto a
las 39+2 semanas. El embarazo se complicd por el consumo de tabaco durante
toda la gestacidn. La madre recibid atencién prenatal de rutina y sus resultados de
laboratorio fueron negativos para infecciones, incluido el estreptococo del grupo B.
Las membranas se rompieron 2 horas antes del parto y el liquido amnidtico se tiid
de meconio. La reanimacidn es rutinaria y las puntuaciones de Apgar del recién
nacido son 8 y 9 al minuto y 5 minutos, respectivamente. El peso al nacer del bebé
de 3465 g lo ubica en el percentil 50 al 75 para la edad y su longitud y
circunferencia de la cabeza son mayores que el percentil 90 para la edad. Se
somete a trigje en la sala de recién nacidos sanos, donde los resultados del
examen fisico de admisiédn son normales. Permanece con su madre hasta
aproximadamente 22 horas después del nacimiento cuando desarrolla apnea vy
dificultad respiratoria. Las radiografias de térax y abdomen son normales.

El bebé es transferido a la UCIN. Al ingreso, se observa que tiene espasmos en la
cara y el pdrpado izquierdos v rigidez en la extremidad superior izquierda asociada
con apnea e hipoxemia preocupantes por convulsiones. Estos episodios duran de
20 a 40 segundos y se resuelven espontdneamente. El paciente recibe una carga
de fenobarbital intravenoso. Una medicidn de gases en sangre arterial y un
hemograma completo se encuentran dentro de los limites normales. Un panel
metabdlico completo muestra suero, electrolitos, glucosa, creatinina y enzimas
hepdticas normales. Una prueba de toxicologia de orina es negativa. Se realiza
hemocultivo bacteriano y reacciéon en cadena de la polimerasa (PCR) del virus del
herpes simple (HSV) en sangre, y se intenta una puncién lumbar, pero no tiene
éxito. Se colocan catéteres venosos y arteriales umbilicales y se inician ampiciling,
gentamicina y aciclovir intravenosos. El bebé es transferido a una UCIN de nivel IV
para recibir atencidn de subespecialidad.




CONVULSTONES NEONATALE

« Conocer el diagnostico diferencial y la evaluacion de las convulsiones neonatales

Comprender las manifestaciones clinicas de las convulsiones neonatales y su pronostico

b——————

 Se deben a descargas neuronales hipersincronicas y/o excesivas que conllevan una manifestacion
clinica y/o EEG.

*Es fundamental su reconocimiento porque puede: agravar el dano cerebral preexistente, determinar un
mal prondstico del neurodesarrollo o interferir con medidas de apoyo

* Es una EMERGENCIA por lo que su reconocimiento y tratamiento debe ser oportuno
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* La incidencia es variable : RNT 0,5% y RNPT 22%
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* Es por una despolarizacidon excesiva de neuronas en el SNC
* Los mecanismos son :

- Falla de la bomba Na - K, 1ria a disminucién ATP

- Excesivo de NT excitatorios (glutamato)

- Déficit de NT inhibitorios (GABA)
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* Encefalopatia hipdxico — isquémica (57%) Tabla 2: Factores de riesgo de CN
 Trastornos metabadlicos o electroliticos (10,9%) |

« HIC (9%) Maternos Intraparto

« Infarto arterial isquémico o frombosis venosa (7,7%) | - : 1z 5

« Infecciones agudas del SNC (6,3 %) Edad > 40 afos Sufrimiento fetal agudo
« Malformacién del desarrollo cortical (3,2%) N | |
« Errores innatos del metabolismo (2,3 %) Primigesta . Distupcion piacentaria
« Sindromes epilépticos del RN (0.5 %) , | ,

. Infoxicaciones (0,5%) Diabetes gestacional Prolapso de cordn

Corioamnionttis

Recién Nacido

Prematuridad

Bajo peso de nacimiento

RN postérmino (>42 sem)

Sexo masculino




CLASTFICACION

Mamﬁzgtac;ones Electroeng S falogra- = Gam %agnos?g'o
Sutiles 65 9% desviacion de Comaimmente asociado Cambics en frecuencia Movimientos normales
Es i 2 miada, movimientos a alteraciones en EEG .presion del BN, reflejos
RNPT (mov) oculares aneral desaturacion arcaicos, apneas
aleaionos o salivacion cenirales
nistagmus, mov.orocbu -
colingual, mowv.
progresion {(pedaleo,
nado) o apneas
Clénicas 20% m'-etm:s ritmicos Comdmmenie con Temblor,clonus,
Esr.aeaalment e .3| @
e lentcsoFoca cara correlato en EEG hiperespiexia
Multifocales: migratorio
sin marcha jacksoniana
g 1 -Focales:cambios 1-Comianmenita con Positivos FenGmenocs de
Tonicas 10% posturales lentos en ura crisis en EEG liberacion de tronco
extremidad (EE) o 2-Infrecuents {decorticacion,
postura asametrica de asociacion con crisis en descerebracion)
tmnocp2 o cuelio EEG
-Generalizadas:
extension o flexion de
4 EE
Nioclonicas 1 -Focalkes (mow. 1 - Infrecuente cormrelato Micdionia del
(596) bruscos y breves de EEG sueho, micclonsa




« Anamnesis pre y postnatal

* Examen fisico cuidadoso

* Exdmenes bioquimicos : glicemia, calcemia, magnesemia, gases en sangre, electrolitos plasmaticos,
uremia, creatininemia, amonemia, lactacidemia, pruebas hepdticas, funcidon renal, estudio de focos
infecciosos

* Neuroimdgenes : ecografia cerebral, TAC cerebral

Golp ESTAWDAR : ELECTROEWCEFALOGRAMA

CLONUS NO EPILEPTICO TREMORES
No se asocia con alteraciones movimiento ocular, Movimientos rdpidos espontdneos o
puede desencadenarse con estimulos tdctiles o desencadenados por estimulo tdctil, sin cambios
sonoros, ritmico y poco amplio. Cesan con flexidon autondmicos ni desviacidn ocular. Ceden al flectar
pasiva de la extremidad la extremidad. Sin correlacidon EEG
MIOCLONTAS NEONATALES BENIGNAS HIPERPLEXIA

Reacciones de sobresaltos desencadenados por

diversos estimulos (sonoros). Asemeja mioclonias,

rigidez o hipertonia con perdida de control
postural, asociado bradicardia y apnea

Frecuentes durante el sueio REM, EEG normal
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MEDIDAS GENERALES

* Ventilacion adecuada via venosa
monitoreo de funciones vitales con
electroencefalogrdfico.

* Determinar la etiologia.

* Se debe tomar muestra para exdmenes de laboratorio,
realizar neuroimagen

* Evaluar la necesidad de una puncién lumbar para

permeable vy
registro video

descartar meningoencefalitis

fAE : FENOBARBITAL

» Barbitdrico que inhibe la transmisidn sindptica mediada
por GABA

* lera linea manejo CN

* Dosis de carga de 15-20mg/kg IV en 10 — 15 min. Si no
cede se repiten dosis de 10 mg/kg IV hasta un total
40mg/kg.

* Dosis de mantencidén de 2.5-5mg/kg/dia IV

Observacion clinica de una convulsion neonatal

* Confirmar crisis con EEG e instalar EEG
continuo si es posble,

* Descartar y ratar causas comegbles:
Gicemia, electrolitos, caloio, magnesio

lm hay causa corregible

Fenobarbital 20 mg/kg ev

No cede ka
CISIs en
15-20 min

Fenobarbital 20 mg/kg ev

| Cede la crisis

Medr niveles en 1-2h & inkiar
- Cods s mantencion con fenobarbital
crisis
e > Smg/ky/da.
15:20 min
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* Eficacia similar al fenobarbital

* Desventajas es el riesgo de hipotensidn y arritmias
severas.

* Dosis de carga de 20mg/kg IV a 1mg/kg/min. Se puede
repetir ¢/15 — 30 min hasta un total 40 mg/kg

* Dosis de mantencion de 5mg/kg/dia

BZD : MIDAZO(AM

» Barbiturico

* Dosis de carga 0.05 - 0.15 mg/kg IV a pasar en 10
minutos

* Dosis de mantencion 0.15 mg/kg/h y se puede ir
incrementando de a 0.05mg/kg/h hasta llegar a 0.4 —
0,5 mg/kg/h

v

Elegir una de ks tres siquientes:

a. Levetiracetam 20-50 mg/kg ev y luego mantenciin con 40mg/ke/dia
en dos dosis

b. Fenitoina 20mg/kg ev y mantencion con Smg/kg/da en dos o tres dosis
diarias. Medr niveles de fenitoina y fenobarbital en 1h,
Mantencion con levetiracetam si no es posible monitorizar niveles
plasmaticos seriados.

¢. Lidocaina 2mg/kg ev y luego 5-7mg/kg/h, disminuyendo de a
2m/kg’h cada 12 horas hasta suspender. Iniciar medicamento de
mantencion (gj: levetiracetam)

lNocedabm‘sis en 15-20 min
Considerar Piridoxina 50-100mg ev
lNocodabcris'sm 15-20 min

Midazolam 0.05 - 0.15 mg/kg ev y
mantencién con 0.1 5-0.5mgﬁ<gm

lNocedebm’s’senIS—?Omin

Considerar coma barbitiinico o idocaina si no
se usd previamente (contraindicado i recibid
fenitoina)



» Depende de la causa

« EEG normal : pronostico es mejor

* El 65,8% de los pacientes evolucionan con epilepsia antes del arfio de vida.

* En el 80,7% de la epilepsia estd asociada a otros trastornos del neurodesarrollo, como discapacidad
intelectual y pardlisis cerebral

CENAREASRLD




Al ingresar a la UCIN el paciente se somete a intubacion y recibe
ventilacion mecdnica por apnea grave. La TAC sin contraste muestra
hemorragia intracraneal extensa (HIC) en la regidn pineal y fosa posterior
incluyendo el cerebelo con efecto de masa regional y compresion del
cuarto ventriculo con hidrocefalia obstructiva. Posteriormente se realiza
angiorresonancia magnética y venografia, que revelan arterias
intracraneales permeables sin malformaciones arteriovenosas ni de la vena
de Galeno. Debido al importante efecto de masa en el tronco del encéfalo,
el bebé se somete a una craniectomia suboccipital y evacuacidon de la
hemorragia, sin mayores complicaciones. El recién nacido recibe 10 ml/kg
de plasma fresco congelado (PFC) antes del procedimiento.

Aunque no habia antecedentes familiares de trastornos hemorrdgicos,
dada la gravedad del sangrado, se inicia una evaluacidn de didtesis
hemorrdgica. Se encuentra que el paciente tiene un TP ligeramente
prolongado de 16,9 seg (normal 10,1-15,9 seg) y un tiempo de TTPa
significativamente prolongado de 78 seg (normal 31,3 - 54,5 seqg). La INR y
el fibrindgeno son normales. Los ensayos de actividad del factor VIII, factor
IX y factor Xl de la coagulacién plasmdtica se obtienen aproximadamente
6 horas después de que el paciente haya recibido PFC. La actividad de los
factores IX y Xlll es normal para la edad; sin embargo, la actividad del FVIII
es baja, del 12 % (normal, del 50 % al 178 %).

En el dia 1 postoperatorio, se inicia la terapia de reemplazo de FVIII. El
paciente recibe terapia durante un total de 12 dias y la actividad de FVIII se
mantiene en mds del 100 % mientras recibe terapia de reemplazo para
pacientes hospitalizados.




HEMOFILIA A

 Conocer los patrones de herencia de la Hemofilia A

« Conocer las causas y fisiopatologia de la Hemofilia A : :
 Conocer las manifestaciones clinicas, hallazgos de laboratorio y manejo

oot
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* Es un trastorno hemorrdgico hereditario causado por una deficiencia funcional de FVIII
* Se hereda ligado al cromosoma X
« 2/3 tienen antecedentes familiares del trastorno y 1/3 representa casos esporddicos
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- Prevalencia 1/4000 nacimientos de varones en los paises desarrollados.
« La hemofilia A grave representa 1/3 de los casos




» Déficit congénito del factor de la
coagulacion
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*Sangrados espontdneos en ninos aparentemente sanos
* Puede ser posible que primera manifestacidn corresponda a HIC
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» Antecedentes familiares de hemorragia o trombosis

* Medicamentos maternos

* Antecedentes embarazo y parto

* Antecedentes otros hijos con enfermedades hemorrdgicas

» Cualquier enfermedad, medicacidon, anomalias o procedimiento realizado al neonato

EXAMEWN Fisico

* RN sano : considerar déficit de vitamina K, factores de coagulacidn o trombopenia de causa
iInmunitaria

* RN enfermo : CID, infeccidon o disfuncién hepdtica

* Presencia o ausencia petequias, equimosis, hemorragia mucosas, visceromegalias, ictericia




EXAMENES DE [ABORATORIO

* Hemograma y recuento de plaquetas

* Tiempo de protrombina (PT)

» Tiempo parcial de tromboplastina (TTPa)

* Fibrinédgeno

* INR

» Otros exdmenes : factores de coagulacidn (VI

Reto. de plaquetas (por mm?) |150.000 - 400.000 | 20000
Tiempo de protrombina (seg.) |12 - 16 11 -15

Tiempo parcial de

I boplastina (seg.) 30 - 80 30 - 40
PDF (mg/ml) 150 - 300 175 - 400
Fibrinogeno (mg/dl) <10 =10

PDF. Productos degradacion fibrina.

CURNTIFiCACION FACTOR DEFICIEWTE y TIPA PROLONGADO

o Geioa
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* Leve : actividad de FVIIl en plasma es <1%
* Moderado : actividad de FVIIl en plasmaes1-5%
* Grave : actividad de FVIII en plasma es 5 - 40%
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» Aportar el factor deficitario si existe sangrado anormal.
» Utilizando liofilizado factor VI
 Tomar precauciones necesarias ante cirugias o procedimientos invasivos e indicar vitamina K por

via IV

e

 El prondstico neurologico de los recién nacidos con hemofilia que tienen HIC varia ampliamente
entre las series de casos

* Yoffe y Buchanan informaron 62 % de los pacientes de su cohorte de RN con hemofilia e HIC
temprana desarrollaron secuelas neuroldgicas cronicas

* Ljung et al tenian una cohorte similar sin pacientes que desarrollaran secuelas neuroldgicas
persistentes

* La mayoria de las series de casos informan que algunos RNcon HIC temprana en el contexto de la
hemofilia sufren consecuencias neuroldgicas a largo plazo, como convulsiones, pardlisis y déficits
neuroldgicos focales.




LASD CLTNICO

Después del tratamiento el paciente no tiene convulsiones
adicionales y se suspende el fenobarbital. Se somete a
extubacion en el segundo dia posoperatorio y se retira
rdpidamente al aire ambiente. El hemocultivo es sin
crecimiento y la PCR de HSV de la sangre es negativa. Los
antibidticos y el aciclovir se suspenden el dia 3 después del
nacimiento.

La paciente es dada de alta del hospital el dia 15 después
del nacimiento sin mayores déficits neuroldgicos. La
actividad de FVIII es inferioral 1 % alos 1 y 2 meses de
edad, compatible con hemofilia A grave. El paciente tiene 1
episodio hemorrdgico desde el alta que dura varias horas
después de cortarse el dedo y que se resuelve sin
intervencion médica.

Continua en seguimiento en las consultas de hematologia y
neurocirugia




LECCIONES CASO CLINICO
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« Los médicos deben estar abiertos a la posibilidad de un diagndstico de frastornos hemorrdgicos
en recién nacidos con HIC incluso en ausencia de antecedentes familiares pertinentes o parto

dificil o asistido.
*El riesgo de HIC temprana parece verse exacerbado por el trabajo de parto dificil y el uso de
instrumentacion, como forceps o extraccion con ventosa, pero puede ocurrir incluso en ausencia

de trabagjo de parto
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MUCHAS GRACTAS



