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Patologia quirurgica pediatrica mas frecuente

Dra. Alba Rocio Barraza Leén

Cirujano Pediatra

Jefe de la Division de Ensefianza, Investigacion y Calidad
Hospital Infantil del Estado de Sonora

En este niumero del Boletin, se presentan trabajos
que abordan diferentes aspectos de la pediatria, al-
gunos de ellos con la obligada intervencion de la ci-
rugia pediatrica: los procedimientos endoscépicos,
cirugias neonatales y oncoldgicas. Sin embargo, es
conveniente, y a manera de editorial, comentar sobre
las intervenciones quirdrgicas mas frecuentes en el
nifio, realizadas practicamente dia a dia; de ellas, las
patologias que se localizan a nivel del canal inguinal
incluyen hernias inguinales, las cuales son congénitas
y sus manifestaciones clinicas pueden iniciar desde
los primeros dias de vida (por lo comdn, en pacientes
prematuros), o bien, en los primeros afios. La principal
sintomatologia de este padecimiento se caracteriza
por aumento de volumen a nivel de la regién ingui-
noescrotal; el tratamiento quirdrgico deber de ser rea-
lizado en forma electiva. Como complicacion, puede
presentarse hernia encarcelada o estrangulada, las
cuales deben ser tratadas de manera urgente. Las hi-
droceles se clasifican en dos grupos: comunicante, es
congénito y requiere tratamiento quirdrgico electivo;
y no comunicante, se presenta desde el nacimiento
y, por lo general, presenta remision espontanea en el
primer afio de vida." El otro diagndstico que se presen-
ta en el canal inguinal es criptorquidia, con mayor fre-
cuencia en forma unilateral, debe ser diagnosticada
al nacimiento, ya que el descenso testicular termina
entre la semana 32 a 34 de gestacion. Su tratamiento
quirdrgico debe realizarse de manera temprana. Ac-
tualmente, se sugiere desde del sexto mes de viday,
con preferencia, antes del afio de edad.

Otra patologia frecuente en los nifios son hernias
umbilicales, caracterizadas por protrusién de las vis-
ceras o partes de éstas a través de un orificio en la
cicatriz umbilical, originado por delgadez o ruptura de
la capa muscular o de la fascia que las contiene. Por
lo general, presentan remision espontdnea, sin em-
bargo, cuando son probéticas, sintomaticas, o bien,
persisten después del segundo afio de vida, su trata-
miento quirdrgico debe ser electivo. Solo 0.2% de los
pacientes presenta alguna complicacion que requiere
tratamiento quirdrgico urgente.

La circuncisién es otro procedimiento quirdrgico que
se realiza con mucha frecuencia en los nifios. Muchos

padres deciden que sus hijos sean circuncidados en
el periodo neonatal por razones de tipo religioso o
costumbre familiar. La circuncisidon neonatal es mo-
tivo de gran controversia, ya que 99% de los recién
nacidos presenta fimosis fisiolégica. Existen grupos
sociales que la rechazan, pero algunos otros, como
los judios, por motivos religiosos la realizan a todos
los nifios en el séptimo dia de vida. La realidad es que
son los padres de un recién nacido quienes toman la
decision de realizar el procedimiento y muy pocos
son los pacientes que tienen una indicacion quirurgi-
ca. Esta Ultima se establece posterior a los 4 afos de
vida, edad en la que se puede determinar si el nifio
presenta persistencia de la fimosis. Tal es una de las
principales indicaciones de la circuncision, segui-
da de balanopostitis de repeticién y parafimosis, las
otras dos indicaciones principales para la cirugia.?
Por dltimo, la patologia quirdrgica abdominal de ur-
gencia mas frecuente en la edad pediatrica es apen-
dicitis. El cuadro clinico con mucha frecuencia es mo-
dificado por el uso de analgésicos en la etapa inicial
del padecimiento, por consiguiente, la progresion del
cuadro clinico se modifica y esto incrementa el re-
traso en el diagndstico y el nimero de pacientes con
cuadros de apendicitis complicada. El padecimiento
tiene cuatro etapas que suceden en forma progresi-
va, dos de ellas son no complicadas: apendicitis ede-
matosa y supurada; y las otras dos son complicadas:
apendicitis necrética y perforada. Estas ultimas se
presentan posteriores al primer dia de iniciado el cua-
dro clinico. El diagnéstico debe ser clinico, podemos
apoyarnos en escalas de evaluacién, como la de Alva-
rado, que permite tomar en cuenta criterios clinicos,
de laboratorio y de imagen para determinar con ma-
yor precision la certeza diagndstica. El ultrasonido y
la tomografia abdominal deben considerarse solo en
caso de duda diagnéstica, cuando el cuadro clinico
y los signos apendiculares, aunados a los resultados
de laboratorio y hallazgos de la radiografia simple de
abdomen no son suficientes para tomar la decision
de intervenir. En cambio, cuando existe duda diagnos-
tica, el paciente debe ser llevado a intervencién qui-
rdrgica para evitar la progresion de la enfermedad a
etapas complicadas.®

Las patologias pediatricas que requieren tratamiento
quirdrgico son muy diversas, es necesario que los mé-
dicos pediatras tengan en cuenta estos diagnosticos
durante la evaluacién del nifio sano que acude a veri-
ficar su crecimiento y desarrollo. El diagndstico tem-
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prano de ellas nos permitird establecer el momento
indicado para la correccion quirargica, o lo que es lo
mismo, dar continuidad al seguimiento clinico cuando
sea el caso.
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Diagnostico seroldgico de la sifilis congénita
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reverse and traditional algorithm at the Hospital Infantil del
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RESUMEN:

La Sifilis Congénita (SC) es la transmision del Trepo-
nema pallidum al feto durante el embarazo. Su diag-
néstico es complejo, aunque la piedra angular con-
tindann siendo los estudios seroldgicos. El objetivo
del presente trabajo es evaluar la utilidad diagndstica
de los algoritmos tradicional y reverso para la SC. Se
definié como caso probable a: 1) Recién Nacido (RN)
con signos clinicos compatibles de SC, b) anteceden-
te materno de sifilis, y c) serologia materna reactiva.
El binomio Madre-RN fue evaluado con estudio de
Reagina Plasmatica Rapida (RPR) y Prueba Rapida
Treponémica (PRT). Posteriormente, los casos fueron
clasificados segun los escenarios de los centros para
el control y la prevencion de enfermedades (CDC),
modificados por la Academia Americana de Pedia-
tria (AAP), en los cuales se describen los Algoritmos
Tradicional (AT) y Reverso (AR), que inicia con la toma
de PRT. Se estudiaron 46 binomios madre-RN. Unica-
mente, 8.7% de los RN evaluados cumplié el criterio
confirmatorio de tener 4 veces o0 mas el titulo materno.
El AR fue mas eficiente que el AT, ya que los casos
“muy probables y posibles” se diagnosticaron en 84%.
La tasade 15% de falsos positivos con AT puede expli-
carse por sifilis temprana. El pareamiento de la reac-

tividad de RPR y PRT establecié actividad sifilitica en
78% de las madres 'y 54% en los RN. Se concluyé que la
implementacidn del AR, seglin los escenarios de los
CDC-AAP, fue un proceso rapido que permite clasificar
y tratar adecuadamente a nifios con SC.

Palabras clave: sifilis congénita, algoritmos, recién
nacido.

Fecha de recepcion 6 marzo 2023
Fecha de aceptacion 20 marzo 2023

ABSTRACT

Congenital Syphilis (CS) is the transmission of Trepo-
nema palidum to the fetus during pregnancy. Its diag-
nosis is complex, although the cornerstone continues
to be serology. The objective of this work is to evaluate
the diagnostic utility of traditional and reverse algori-
thms for CS. Probable cases were defined as: 1) new-
born (NB) with clinical signs compatible with CS, b)
maternal history of syphilis, and c) reactive maternal
serology. The Mother-NB binomial was evaluated with
a RPR study and rapid treponemal test (PRT). Subse-
quently, the cases were classified according to the
CDC scenarios modified by the American Academy of
Pediatrics (AAP), in which the traditional (AT) and re-
verse (AR) algorithms are described, which start with
taking PRT. The information is presented according to
basic statistics. 46 mother-newborn binomials were
studied. Only 8.7% of the newborns evaluated met the
confirmatory criterion of having 4 times or more the
maternal title. The AR was more efficient than the AT,
since «very probable and possible» cases were diag-
nosed in 84%. The 15% false-positive rate with AT may
be explained by early syphilis. The pairing of the reac-
tivity of RPR and PRT established syphilitic activity
in 78% of the mothers and 54% in the newborns. The
implementation of the RA according to the CDC-AAP
scenarios was a rapid process that allows the adequa-
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te classification and treatment of children with CS.
Keywords: congenital syphilis, algorithms, newborn.

INTRODUCCION

La sifilis congénita (RN) es la transmision vertical del
Treoponema palidum (TP) de la madre embarazada a
su hijo, en un entorno con inadecuado tamizaje y de-
teccién de la infeccién. Las intervenciones eficaces y
de bajo costo para prevenir la transmision materno-in-
fantil de la sifilis, incluidos los exdmenes de deteccion
y el tratamiento, pueden reducir sustancialmente la
mortalidad y la morbilidad relacionadas con la sifilis
materna (SM) y congénita (SC)." Sin embargo, a pesar
de los adelantos de la salud publica, la sifilis en la mu-
jer en edad reproductiva y la SC adn persisten como
problema aidn no resuelto a nivel global.

En el afio de 2016, Korenromp, informé que la preva-
lencia a nivel mundial de SM era de 0.69%, estimando
a su vez una tasa de 473 casos de SC por 100,000 re-
cién nacidos.? En México, reportes recientes también
sefalan el resurgimiento de esta patologia; durante el
afio de 2019, la mayor incidencia de sifilis se observé
en el grupo de mujeres de 20 a 24 afios de edad con
una tasa de 16.7 casos por 100,000 habitantes, segui-
da por las adolescentes de 15 a 19 afios con incidencia
de 12.7 casos por 100,000 habitantes. 3

Por otra parte, impresiona el constante y explosivo in-
cremento de los casos de SC en nuestro pais, ya que
de 62 casos notificados en 2010, su registro aumen-
t6 a 372 en 2019. Este repunte coincide con la ma-
yor tasa de sifilis primaria y secundaria en mujeres en
edad fértil, tal como se ha descrito en otros paises de
América.4 En particular, Sonora se encuentra dentro
de los estados con la mayor morbilidad, ya que duran-
te el 2010 notificé 9 casos de SC; dicho registro incre-
ment6 a 44 en 2018y 29 en el afio 2019. Por lo que res-
pecta a la mortalidad por SC, durante el afio de 2019,
el estado de Sonora también reporté el mayor nimero
de muertes (5) en nuestro pais.®

El diagnostico de la SC es complejo, aunque la piedra
angular de dicho procedimiento continda siendo la
serologia. El algoritmo diagnéstico que se utiliza ac-
tualmente en el Hospital Infantil del Estado de Sonora
(HIES) combina técnicas tradicionales (AT) que detec-
tan anticuerpos no treponémicos y pruebas confirma-
torias o treponémicas.? Con el desarrollo de estudios
treponémicos rapidos, de facil manejo, elevada sensi-
bilidad y especificidad, se ha propuesto el “Algoritmo
Reverso” (AR), que inicia con un estudio treponémico
seguido por una prueba no treponémica.® Pasar por
alto un diagnéstico de SC en el RN suele tener efectos
devastadores, ademas, los diagndsticos falsos positi-
VOS 0 negativos son una preocupacion constante ante

la hospitalizacion, tratamiento innecesario y costo ele-
vado.

En México, de acuerdo con el Manual de Procedimien-
tos Estandarizados para la Vigilancia Epidemioldgica
de Sifilis Congénita, actualizado en octubre del 2021,
se establecio que el caso confirmado de SC es aquel
caso probable en el que se identifica un resultado po-
sitivo por la técnica de Western Blot-IgM, o ya sea por
el registro de Treponema pallidum.” Sin embargo, la
disponibilidad de dicho estudio en el HIES ha sido in-
suficiente en los dos ultimos afios, por consiguiente,
para subsanar dicha incidencia se recomienda que el
caso probable sea analizado en forma colegiada para
su confirmacion o descarte.

El propdsito de la presente investigacion es estimar la
utilidad diagndstica de los algoritmos tradicional y re-
verso, de acuerdo con los escenarios recomendados
por la CDC modificados por la AAP.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio analitico retrospectivo de una se-
rie consecutiva de nifios < 1T mes de edad con sospe-
cha de SC, el cual fue aprobado por el Comité de Etica
en Investigacion del HIES. El grupo de estudio fue inte-
grado por pacientes con diagnéstico de probable SC;
que fueron referidos al Servicio de Neonatologia para
su atencion y diagndstico durante el periodo de mar-
zo a septiembre de 2022. Se consider6 como caso
probable de SC a los nifios y nifias con las siguientes
caracteristicas: a) con antecedente materno de positi-
vidad de la Reagina Plasmatica Rapida (RPR) o Prueba
Réapida Treponémica (PRT), que durante el embarazo
hayan recibido o no tratamiento; b) que presentaran
manifestaciones sugestivas de SC como descama-
cion, bajo peso, hepatomegalia y/o esplenomegalia u
otros signos y sintomas propios de este padecimiento;
y, €) nifios o nifias reactivos a anticuerpos no treponé-
micos (RPR) o treponémicos.’

Las caracteristicas clinicas de los nifios con SC y an-
tecedentes prenatales de las madres fueron obtenidas
de los expedientes hospitalarios correspondientes.
Previa autorizacién de los padres o tutores, el binomio
Madre-RN fue evaluado mediante el estudio de RPR
y una Prueba PRT Neogen dual (antigenos nativos y
recombinantes para sifilis) con técnica de inmunocro-
matografia, con sensibilidad entre 85y 98% y especi-
ficidad de 93 a 98%.

Las PRT fueron realizadas por un médico residente en
pediatria, capacitado en el procedimiento con toma de
sangre capilar por puncion en talén. Asimismo, el labo-
ratorio clinico de la institucion procesé los estudios de
RPR. Posteriormente, los casos fueron clasificados,
segun los escenarios de los CDC adaptados y modi-
ficados por la AAP (American Academy of Pediatrics,
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Algoritmo tradicional Algoritmo reverso
Escenarios n=46 % n=39 % Tratamiento
1. Caso muy probable 11 239 " 28.2 Penicilina G cristalina
2. Caso posible 22 47.8 22 56.5 Penicilina G cristalina
3. Caso menos probable 5 10.8 5 1.8 Penicilina G benzatinica
4. Caso improbable 1 21 1 2.5 No tratamiento
5. Falso positivo 7 15.2 0 0 Seguimiento

Madre % Recién nacido %
Siifilis activa 36 783 21 45.7
Sifilis tardia o reciente 3 6.5 8 174
Sifilis falsos positivos 7 15.2 15 326
No infectados 0 0.0 2 43

2018), en los cuales se describen los algoritmos tra-
dicional (AT) y el reverso (AR). Los titulos seroldgicos
treponémicos y no treponémicos del binomio fueron
pareados con el fin de verificar la diferencia entre am-
bas titulaciones y establecer la forma clinica de la si-
filis. (tabla 2). Un cambio cudadruple en el titulo del RN,
equivalente a un cambio de dos diluciones (por ejem-
plo, de 1:4 a 1:16 o de 1:8 a 1:32), se consideré como
criterio de confirmacion del padecimiento.®

RESULTADOS

Durante el periodo de estudio se identificaron 46 bi-
nomios madre-RN, de los que fue posible hacer un se-
guimiento clinico y de laboratorio para el diagndstico
de SC. El 75% casos con SC ingres6 a la investigacion
durante sus primeras 48 horas de vida y la mediana de
edad fue 1 dia de vida. El sexo masculino predomino
en 29 (63%) casos. Se detectaron 15 (32%) pacientes
sintomaticos con predominio de la descamacion pal-
mo plantar y la hepatomegalia en 10%.

La implementacion y resultados de los algoritmos re-
comendados por la AAP son presentados en la Tabla
1. EI AR, en apariencia, fue mas eficiente que el AT, ya
que los casos “muy probable” y “posible” se diagnosti-
caron en 84% y 72%, respectivamente. El modelo AR,
en tanto, clasificé al 97% de los pacientes en escena-
rios 1 a 3; se recomendé tratamiento con penicilina G
sédica o benzatinica. El 15% se consider6 falsos posi-

tivos con AT, es decir, en 7 madres la RPR no fue re-
activa, motivo por lo cual fueron excluidas del AR, por
lo tanto, en éste no se encontrd ningun falso positivo.
En la tabla 2 se puede observar que 78.3% de las ma-
dres estudiadas se encontraban en fase activa de la
enfermedad; 15.2% correspondia a falsos positivos y
6.5% se encontraba en estadio de sifilis tardia. Mien-
tras que en los RN hubo 32.6% de falsos positivos.

DISCUSION

A partir de los resultados de este estudio, se puede
establecer que el algoritmo reverso es un proceso
rdpido, nos permite clasificar y tratar adecuadamen-
te a nifios con SC, ya que resulta mas eficiente que el
algoritmo tradicional, al diagnosticar casos “muy pro-
bables y posibles” en un mayor porcentaje. Detecta,
ademas, sifilis activa en mas de la mitad de RN asinto-
maticos. Estos hallazgos concuerdan con lo reportado
por otros autores, al sefialar que mas de la mitad de
los nifios nacidos de madres con sifilis, no presenta
sintomas clinicos evidentes.”

El criterio serolégico de confirmacién de 4 veces mas
el titulo de anticuerpos no treponémicos en el RN no
tuvo una representacién importante, ya que dicho cri-
terio sélo se observé en menos de 10% de los casos. A
pesar de esta baja sensibilidad, es importante comen-
tar que el diagnéstico de SC no puede ser excluido.®™
Respecto a sifilis temprana, en este estudio resulté de
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6.5%, es por ello que la mujer embarazada debe tami-
zarse nuevamente durante el embarazo y al momento
del parto, ya que existe la posibilidad de encontrarse
en esta etapa.12 .De la misma manera, los infantes na-
cidos de estas madres también requieren seguimiento
hasta constatar la negatividad de la RPR.

La incertidumbre respecto al diagndstico definitivo de
la SC conlleva a tratar en demasia los casos de los es-
cenarios 3y 4. Un estudio colombiano reporté que has-
ta 24% de los neonatos analizados recibié esquemas
para SC, cuando el algoritmo del CDC, unicamente re-
comienda una sola dosis de penicilina benzatinica.12
Desde el punto de vista de la salud publica, un con-
trol eficiente de la SC descansa en procedimientos
de atencién primaria, los cuales se centran en la pre-
vencion, deteccidn y tratamiento con penicilina de la
mujer embarazada con sifilis y su pareja. Desafortu-
nadamente, las tasas reportadas del padecimiento
en México y Sonora indican una inadecuada atencién
prenatal.’

Por lo antes expuesto, se propone una adecuada cla-
sificacién de cada caso sospechoso de SC, segun los
escenarios del CDC, para asi disminuir el porcentaje de
pacientes clasificados en un escenario mayor al que
realmente corresponden, y, con ello, evitar que reciban
“sobretratamiento”, una hospitalizacién prolongada e
incremento del costo de la atencion.

El prescindir de una prueba treponémica confirmato-
ria es la principal limitante en el analisis y resultados
de esta investigacion. No obstante, la implementacion
del AR, mediante el uso de las PRT vy la clasificacién
del caso, segun los escenarios de la AAP, fue un proce-
so rapido, poco laborioso y beneficioso para identifi-
car alos recién nacidos en riesgo. No debemos olvidar
que el juicio clinico médico continda desempefiando
un papel primordial en la decision de evaluar y tratar a
los recién con elevada probabilidad de SC.
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RESUMEN

La otitis media crénica es un proceso inflamatorio del
mucoperiostio de las estructuras de la cavidad del
oido medio, con una evoluciéon mayor a 3 meses; pre-
senta afectacion de la membrana timpanica, sea ésta
con perforaciéon o cicatrices que conduciran a una
hipoacusia conductiva. En pediatria, se considera un
problema de salud publica debido a las secuelas per-
manentes que afectaran en el nifio pequefio el lengua-
je y la audicién con repercusién en su aprendizaje. El
médico de atencion primaria sera quien debera hacer
un manejo correcto del primer cuadro de otitis media
aguda. El presente es una revision basica de concep-
tos recientes; subraya la importancia de un diagnésti-
co oportuno de un cuadro de otitis media aguda para
evitar que ésta se vuelva crénica. Asimismo, se lle-
va a cabo una revision del manejo actual de la otitis

media crénica, asi como de los factores de riesgo y
proteccién, ademas de resaltar la lactancia materna, el
esquema completo de inmunizaciones y el manejo an-
timicrobiano éptimo en el contexto del padecimiento.

Palabras clave: audicion nifios, inmunizaciones, facto-
res de proteccion, lactancia materna, manejo oportu-

no, otitis cronica, secuelas.
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ABSTRACT

Chronic otitis media is an inflammatory process of
the mucoperiosteum of the structures of the middle
ear cavity, with an evolution of more than 3 months,
with involvement of the tympanic membrane, either
with perforation or scarring that will lead to conducti-
ve hearing loss. In pediatrics, it is considered a Public
Health problem due to the permanent sequelae that
affect language and hearing in young children, with re-
percussions on their learning. This is a basic review of
recent concepts and the importance of a timely and
early diagnosis of a picture of acute otitis media to pre-
vent it from becoming chronic, with the primary care
physician being the one who must correctly manage
the first picture of otitis media. The current manage-
ment of chronic otitis media is reviewed, as well as risk
and protection factors, highlighting breastfeeding, the
complete immunization schedule, and optimal antimi-
crobial management.

Keywords: hearing, children, immunizations, protecti-
ve factors, breastfeeding, timely management, chronic
otitis, sequelae.

INTRODUCCION

La Otitis Media Croénica (OMC), es un proceso inflama-
torio crénico del mucoperiostio de comienzo incidioso,
curso lento y con evolucién mayor a 3 meses, que afec-
ta las estructuras de la cavidad del oido medio, celdas
mastoideas y trompa de Eustaquio. Puede preceder de
procesos supurativos agudos, y afecta la membrana
timpanica con perforacién o cicatrices (neotimpano o
timpanoesclerosis) e, incluso, con lesiones osteoliti-
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cas, suele cursar con hipoacusia conductiva.’

Head K, en su revision de antibiéticos versus antisép-
ticos tépicos para la otitis media supurativa crénica,
definié la Otitis Media Supurativa Crénica (OMSC), a
veces denominada Otitis Media Crénica (OMC), como
una inflamacion e infeccion cronica del oido medioy la
cavidad mastoidea, caracterizadas por secrecion del
oido (otorrea) a través de una membrana timpdnica
perforada. Los sintomas predominantes de la OMSC
son secrecion del oido y pérdida de la audicion.?

La Otitis Media (OM) es una inflamacion del oido me-
dio, asociado a las infecciones; a pesar de una terapia
apropiada, puede progresar a OMSC (OMSC), asocia-
da a la perforacién del tambor del oido y a la descar-
ga purulenta. El derrame impide que los osisculos del
oido medio transmitan correctamente las vibraciones
sonoras al timpano o a la ventana ovalada del oido
interno, causando pérdida auditiva. Ademas, los me-
diadores inflamatorios, generados durante OMSC,
pueden penetrar al oido interno a través de la ventana
redonda. Esto puede causar pérdida de las células ci-
liadas de la coclea, lo que lleva a la pérdida auditiva
neurosensorial. Pseudomona aureoginosa y Staphilo-
cocuus aureus son los patégenos mas predominantes
que causan OMSC, sin olvidar a Proteus y Klebsiella.®

Causas y factores de riesgo

La OM se refiere a un grupo de enfermedades infec-
ciosas que afectan el oido medio. La patogénesis de la
enfermedad no se conoce completamente y es proba-
ble que sea multifactorial. El desarrollo de infecciones
recurrentes y cronicas del oido esta influenciado por
factores individuales y ambientales.

Los factores de riesgo individuales de otitis exudati-
vas incluyen disfuncién anatémica y funcional de la
trompa de Eustaquio; predisposicidn genética; género
masculino; infecciones recurrentes de las vias respira-
torias superiores; episodio de OMA en los primeros 6
meses de vida; defectos del desarrollo en la region cra-
neofacial, especialmente paladar hendido y estructura
anormal del proceso mastoideo con neumatizacion
deteriorada; el crecimiento excesivo del anillo amigda-
lar de Waldeyer; enfermedad por reflujo gastroesofa-
gico; trastornos inmunoldgicos; atopia, rinitis alérgica;
hacinamiento; la higiene deficiente; la desnutricion; y
el acceso deficiente a la atenciéon médica. Los facto-
res ambientales de mayor riesgo para OM con efusién
son la exposicion al humo del tabaco; asistencia a una
guarderia o0 a un jardin de nifios; mala situacién socioe-
condémica; las temporadas de otofio e invierno.*

Factores que previenen las infecciones del oido
Lactancia materna: se ha identificado mayor protec-
cién contra otitis media con derrame en el nifios ali-

mentados con lactancia materna en comparacion con
aquellos no la recibieron; su efecto protector se desco-
noce, sin embargo, se relaciona con factores inmuni-
tarios transmitidos por la leche materna, especialmen-
te la IgA, o con factores que previenen la adherencia
bacteriana, aparicion de alergias al producto lacteo,
menor desarrollo de musculatura facial y, por ende, re-
percusiones en la trompa de Eustaquio, alteraciones
secundarias a posicion en la ingesta de la mamila que
permite ingreso retrogrado de la leche al oido medio,
entre otros factores.

Si da férmula lactea, debe sostener al bebé en un an-
gulo, en lugar de acostar al nifio. Prevenir la exposicion
al humo de segunda mano, lo que puede aumentar el
numero e infecciones del oido. Los padres y los nifios
deben lavarse bien las manos y a menudo; ésta es una
de las maneras mas importantes de detener la propa-
gacion de gérmenes que pueden causar resfriados y,
por lo tanto, infecciones al oido. Deben mantenerse,
ademas, actualizadas las vacunas de los hijos, porque
ciertas vacunas pueden ayudar a prevenir infecciones
del oido.

La OM, en general es muy comun, ya que los estudios
muestran que alrededor de 80% de los nifios deberia
haber experimentado, al menos, un episodio de esta
enfermedad para su tercer afio de vida. Se clasifica en
dos tipos principales: agudos y crénicos. La OMC se
caracteriza por la rapida aparicién de signos de infla-
macién, especificamente abombamiento y posibles
perforaciones de la membrana timpanica con eritema
y plenitud de la misma, asi como sintomas asocia-
dos con inflamacidn con otalgia, irritabilidad y fiebre.
A pesar de la terapia antibiética adecuada, la OMA
puede progresar a una OMSC supurada crénica, que
se caracteriza por drenaje persistente del oido medio;
cuando se examina, se asocia a membrana timpanica
perforada.*

Latasadeincidencia dela OMA, es de 10.85%, es decir,
709 millones de casos cada afio, de los cuales, 51% se
produce en menores de 5 afios. La tasa de incidencia
de OMSC es de 4.76%, es decir, 31 millones de casos,
con 22.6% de los casos que ocurre anualmente en me-
nores de 5 afos. La deficiencia auditiva relacionada
con OM tiene una prevalencia de 30.82% por diez mil.
La OMSC es una causa importante de enfermedad del
oido prevenible, especialmente en nifios, porque pue-
de tener efectos a largo plazo sobre la comunicacion
temprana, el desarrollo del leguaje, el proceso auditi-
vo, el desarrollo psicosocial y cognitivo, asi como en
el progreso de las logros y habilidades educativas.
Sobre la base de las encuestas de prevalencia, cuya
variacion es amplia en cuanto a la definicién de la en-
fermedad, los métodos de muestreo y la calidad meto-
doldgica, la OMS considerd que 28 mil muertes cada



afio son atribuibles a las complicaciones de la OM. OM
y OMSC pueden conducir a la muerte principalmente
a través de meningitis y absceso cerebral. Ademas, la
OMS estimé que entre 65y 330 millones de personas
a nivel mundial padecen OMSC o muestran signos de
OMSC, 50% de los cuales sufre discapacidad auditiva.
Respecto a la OMSC, la tasa de incidencia estimada a
nivel mundial es de 4.76 por cada mil personas, para
un total de 31 millones de casos, con 22.6% de estos
casos anuales en nifios.

A nivel mundial, la tasa de incidencia de OMSC es mas
alta en el primer afio de vida (15.4 por mil) y alcanza

a) En condiciones normales, la cavidad del oido medio esta
clara y vacia. b) En cambio, los oidos medios se enrojecen
e inflaman con la presencia de liquido en condiciones de
OMSC. El color rojo habla de inflamacién, mientras que el
amarillo indica liquido durante OMSC. Fuente: tomado de
Journal of Medical Microbiology (2015, pp. 1103-1116).
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su valor mas bajo después de 65 afios (2.51). La mor-
talidad, seguin nuestras estimaciones a nivel mundial,
cada afio mueren aproximadamente 21 mil personas,
es decir, 33 por cada diez millones de personas debido
a complicaciones de OM. La mortalidad mayor es en
el primer afio de vida (85.4 por cada 10 millones) y el
grupo de edad de 1 a 4 afios de edad 90.5 por cada 10
millones, baja a 13.6 en el grupo de edad de 25 a 34
afios y vuelve a los valores mas altos después de los
75 afos (160.5).°

CUADRO CLIiNICO

La OMSC es una inflamacién del oido medio y de la
mastoides, evidenciado por la persistencia de supu-
racion a través de una perforacién timpdnica o de un
tubo de timpanostomia durante un periodo prolonga-
do de tiempo.® La sintomatologia cardinal de la OMC,
en contraste con cuadros agudos, es la hipoacusia y
la otorrea.

La hipoacusia suele ser de tipo conductivo. Es origina-
da por alteraciones en la transmisién del sonido hacia
el oido interno, ya sea por la sola perforacién o lesion
del mecanismo conductor (cadena osicular), ante
afectacion del oido interno debemos sospechar an-
tecedentes de laberintitis o toxicidad del tratamiento
suministrado. La otorrea puede ser del tipo mucoide,
mucopurolento o purulento y suele estar presente en
cuadros agudos.

DIAGNOSTICO

El diagndstico es clinico y se basa en los antecedentes
de presencia de otorrea persistente y el antecedente
de colocacion de tubos de ventilacién. Las imagenes
muestran claramente como al observar el timpano ve-
remos una perforacion y la presencia de drenaje puru-
lento. La otorrea se asocia cldsicamente con Pseudo-
mona aureoginosa, Staphilococuus aureus y Klebsiella
spp, sin embargo, los patégenos responsables pueden
variar, dependiendo de la prevalencia local, las comor-
bilidades (incluido el VIH) y los patrones de uso de
antibiéticos en cada comunidad.” La OPS refiere que
predominan Sthaphilococus aureus, Pseudomona au-
reginosa, Proteus sp. Anerobios (prevotella sp, Porphy-
monas sp., Bacteroides sp, Fusibacterium sp y Peptos-
trptovoccus spp.®

Las complicaciones graves de la OMSC incluyen el
colesteatoma, mastoiditis, paralisis del nervio facial,
tromboflebitis del seno lateral, meningitis y abscesos
cerebrales. Se ha sugerido que el OMSC es responsa-
ble de hasta 80% de la discapacidad auditiva adquirida
en algunas comunidades, donde los informes indican
que entre 40 y 91% de los nifios tienen algun grado de
pérdida auditiva permanente y esto se traducira en di-
ficultad para la adquisicion del habla, deterioro del de-
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sarrollo cognitivo, bajo rendimiento escolar y dificultad
para encontrar empleo para el futuro adulto y conlleva
un estigma social asociado.”

TRATAMIENTO

En ausencia de otomastoiditis o asociado a tubo de
timpanostomia, se usaran gotas de ciprofloxacino a
0.3% (con o sin dexametasona a 0.1%) u ofloxacino
a 3%, 4 a 5 gotas 2 veces al dia por 10 dias (comple-
mentar con secado diario del canal auditivo).8 Con
ptomastoiditis, o en casos refractarios, el tratamien-
to tépico, ceftazidima 150/kg/dia/i.v.) fraccionado en
tres dosis cada 8 horas, mas clindamicina 40 mg/kg/
IV por dia o piperacilina/tazobactam 300 mg/kg/Iv/dia
(de piperacilina), fraccionado en cuatro dosis, cada 6
horas, o cefepima 150 mg/kg/dia cada 8 horas, mas
metronidazol 30 mg/iv/cada 8 horas por dia, o clinda-
micina 40 mg/kd/dia/ iv) cada 8 horas, tres/dos por 3
a 6 semanas. Puede completarse el tratamiento por
via oral con ciprofloxacino 30 g/kg/dia, clindamicina
40mgs/kg/dia o metronidazol 30 mg/kg/dia.®

Uso de antisépticos topicos: los antisépticos tépicos
son uno de los posibles tratamientos que se pueden
usar para OMSC, inhiben los microorganismos que
pueden ser responsables de la infeccion. Los antisépti-
cos se pueden usar solos, ademas de otros tratamien-
tos para OMSC, con antibiéticos o la limpieza del oido
(inodoro auditivo). Los antisépticos o su aplicacién
pueden causar irritacion de la piel del oido externo,
que se manifiesta como molestias, dolor o picazon.
Algunos antisépticos, como el alcohol, pueden tener
el potencial de ser toxicos para el oido interno (ototoxi-
cidad) con un posible mayor riesgo de causar pérdida
auditiva neurosensorial, mareos o tinnitus. Se utilizan
dos tipos de antisépticos tépicos: el acido boérico en
una sola instilacién en polvo y se han usado gotas de
acido acético diarias. La conclusién de Karen Cabeza
y colaboradores en su revision es que el uso de estos
antisépticos, la escasez de pruebas y la muy baja cer-
teza de lo que esta disponible, la efectividad y el perfil
de seguridad de los antisépticos en el tratamiento de
las OMSC, son inciertos.’

Uso de antibiéticos sistémicos: no hay evidencia so6-
lida para determinar si los antibidticos sistémicos
son tratamientos eficaces para la OMSC, ni si provo-
can efectos secundarios. La evidencia acerca de los
efectos secundarios es especialmente limitada. Al
agregarle a los antibiéticos topicos, los antibiéticos
sistémicos podrian suponer poca o ninguna diferen-
cia, ya sea si se resuelve o0 no la secrecién tras una o
dos semanas. No se sabe si ciertos antibiéticos sisté-
micos son mejores que otros.'” Sin olvidar la presencia
de biopeliculas, que es un consorcio estructurado de
bacterias incrustadas en un polimero de produccién

propia, con matriz compuesta por polisacarido, protei-
na ADN. Las biopeliculas bacterianas causan infeccio-
nes conicas porque muestran mayor tolerancia a los
antibiéticos, desinfectantes, sustancias quimicas y re-
sisten la fagocitosis y otros componentes de defensa
del huésped.”

Desde 2015, se han realizado varios estudios que eva-
ldan el impacto de las vacunas antineumocécicas
autorizadas en OM. Si bien, estos estudios han confir-
mado que estas vacunas son efectivas para prevenir
el transporte y/o la enfermedad causada por los se-
rotipos de la vacuna, la OM causada por neumococos
de serotipos no vacunales y otros otépatogenos sigue
siendo una carga de atencién médica significativa a
nivel mundial. El desarrollo de vacunas multiespecifi-
cas es un desafio, pero es fundamental para reducir la
carga mundial de OM. Se ha demostrado en ensayos
clinicos que la vacunacion contra la influenza previene
la OMA, y con las nuevas vacunas contra Haemophi-
lus influenzae no tipificable, Moraxella catarrhalis y el
Virus Sincitial Respiratorio, en los ensayos clinicos, el
potencial de prevenir significativamente la OM esta al
alcance.”

CONCLUSIONES

Estamos hablando de una enfermedad prevenible,
hasta cierto punto, con buenos habitos de higiene; al
evitar que se fume en la casay lugares cerrados; insis-
tir en la alimentacién del seno materno, ya que ademas
de los aportes nutricionales, las inmunoglobulinas que
proporciona al bebé, previenen multiples enfermeda-
des. Se debe hacer uso de las inmunizaciones que
protegen contra Influenza, parcialmente contra Neu-
mococo y contra el Haemophilus influenzae tipificable.
Pero esperamos contar en el futuro con mas y mejores
vacunas que eviten estd enfermedad, ya que, aunque
la OM no es una enfermedad potencialmente mortal,
puede afectar negativamente el desarrollo del lengua-
je, como hablar y escuchar, lo que puede disminuir el
rendimiento del aprendizaje. En casos graves, puede
conducir a la pérdida de la audicién y afectar en forma
significativa la calidad de vida.’®* Como se muestra en
la revisidn, solo los antibidticos tépicos tienen efecto
en el manejo de la OMCS, ya que con los antisépticos
tépicos y antibiéticos sistémicos no hay evidencia o es
muy mala acerca de su funcionamiento.
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RESUMEN

La diabetes mellitus comprende un conjunto de pato-
logias que causan trastornos metabodlicos, e implica
una elevacion de los niveles de glucosa sanguinea,
ya sea por una falta total o parcial de insulina, como
consecuencia de un defecto en la producciéon o en la
secrecion a nivel del pancreas o por una resistencia
a la accion de ésta. La gran mayoria de los casos se
agrupa en lo que corresponde a la Diabetes Mellitus
Tipo 1 (DMT1) (5% del total de los casos), debido a la
destruccion autoinmune de las células 3 que conduce
a una deficiencia absoluta de insulina, incluida la dia-
betes latente autoinmune del adulto (diabetes LADA
[Latent autoimmune diabetes of adulthood, por sus
siglas en inglés]) y la Diabetes Mellitus Tipo 2 (DMT2)
(90% del total de los casos). Existen otros tipos de
diabetes, como la diabetes monogénica (2-5 % del to-
tal de los casos) (Diabetes neonatal y la diabetes del
adulto de inicio en los jévenes, MODY [Maturity Onset
Diabetes of the Young, por sus siglas en inglés]), de
los cuales se han descrito 13 diferentes subvarian-
tes: diabetes del pancreas exocrino, como fibrosis
quistica y pancreatitis; diabetes inducida por drogas

o medicamentos (glucocorticoides principalmente);
asi como la diabetes gestacional. El presente es una
revision basica de actualizacién de Diabetes Mellitus
Tipo 1 para el médico pediatra de primer contacto en
atencion primaria.

Palabras clave: células beta pancreaticas, criterios
diagndsticos, destruccion autoinmune, Diabetes Me-
llitus Tipo 1 (DMT1), etiologia multifactorial, insulina,
tratamiento multidisciplinario.

Fecha de recepcion: 12 de enero 2023
Fecha de aceptacion: 20 marzo 2023

ABSTRACT

Diabetes mellitus is a group of pathologies that cau-
se metabolic disorders in which there is an elevation
of blood glucose levels, either due to a total or partial
lack of insulin as a consequence of a defect in pro-
duction or secretion at the level of the pancreas or by
resistance to its action. The vast majority of cases
are grouped into what corresponds to Type 1 Diabe-
tes mellitus (DMT1) (5% of all cases) and is due to au-
toimmune destruction of B cells that leads to absolute
insulin deficiency, including Latent Autoimmune Dia-
betes of Adulthood (LADA) and Type 2 Diabetes me-
llitus (T2DM) (90% of all cases). There are other types
of Diabetes such as monogenic Diabetes (2-5% of all
cases) (Neonatal Diabetes and Adult Onset Diabetes
in Young People, MODY; Maturity Onset Diabetes of
the Young) of which 13 different subvariants have been
described, Diabetes of the exocrine pancreas such as
cystic fibrosis and pancreatitis, diabetes induced by
drugs or medications (mainly glucocorticoids), as well
as gestational diabetes. This is a basic update review
of type 1 diabetes mellitus for the first contact pedia-
trician in Primary Care.

Keywords: pancreatic beta cells, diagnostic criteria,
autoimmune destruction, type 1 diabetes mellitus,
multifactorial etiology, insulin, multidisciplinary treat-
ment.

INTRODUCCION

Los informes de la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS) y de la Federacion Internacional de la Diabetes
(FDI), revelan un aumento notable del nimero total de



personas que padecen diabetes en todo el mundo en
la dltima década. Mientras la cifra era de 285 millones
de personas en 2010, esta alcanzé los 463 millones
(o el 8,3 %) en 2019. Uno de cada 11 adultos padece
diabetes en el mundo, cifra que se ha duplicado desde
finales del siglo pasado. La Diabetes Mellitus Tipo 2
(DMT2) es la mas prevalente, ya que representa 90 %
del total de los casos. La Federacién Internacional de
Diabetes (FID), ubicé en el afio de 2019 a México en el
décimo lugar de los diez primeros paises o territorios
por cantidad calculada de casos prevalentes (existen-
tes) de nifios y adolescentes (de 0 a 14 afios) con dia-
betes tipo 1 en su 9.2 edicién del Atlas de la Diabetes
de la FID. En la 10.a edicién, publicada en el afio 2021,
nuestro pais sali6 de los 10 primeros lugares. En la ulti-
ma publicacion de dicho Atlas del 2022, se reportd que
a nivel mundial hubo 530,000 casos nuevos de DMT1
diagnosticados en todas las edades, 201,000 (38%) de
ellos menores de 20 afios y 329,000 (62%) ocurrieron
en personas de 20 afios 0 mas. Se reporté que nues-
tro pais cuenta con 10,971 menores de 20 afios con el
diagnostico de DMT1.1-6.

La principal causa de diabetes mellitus en nifios y ado-
lescentes en nuestro pais es la DMT1, de éstos, la Fe-
deracidon Mexicana de Diabetes, A. C., calculd en el afio
de 2017 que aproximadamente 165,342 casos de los
cuales su aparicion fue en la edad pediatrica corres-
pondian a este tipo de diabetes mellitus de un total de
16,534,200 de casos diagnosticados y no diagnostica-
dos.’

En nuestro pais viene aumentando la prevalencia de
DMT?2 en nifios y adolescentes, asociada al incremen-
to del sobrepeso y obesidad, vale decir que nuestro
pais ocupa el primer lugar en obesidad infantil a nivel
mundial. En la dltima Encuesta Nacional de Salud y
Nutricién (ENSANUT 2018), se reporté en menores de
5 afios, sobrepeso de 8.4% en areas urbanasy 7.8% en
areas rurales; de entre 5 a 12 afios, 37.9% de sobrepe-
so y obesidad en areas urbanas (sobrepeso en 18.4%
y obesidad en 19.5%) y 29.7% de sobrepeso y obesi-
dad en éareas rurales (sobrepeso en 17.4% y obesidad
en 12.4%); entre 12 a 19 afios con 39.7% de sobrepeso
y obesidad en areas urbanas (sobrepeso en 24.7% y
obesidad en 15%) y de 34.6% de sobrepeso y obesidad
en areas rurales (sobrepeso en 21.0% y obesidad en
13.6%).2

Causas y factores de riesgo

La DMT1 es causada por la destruccién de las células
B pancreaticas, lo que lleva a una deficiencia absoluta
de insulina. Cuando esta destruccién de las células B
estd mediada por autoinmunidad (90%), es clasificada
como “autoinmune” o “tipo 1A", a saber, se documen-
tan anticuerpos antiislotes (ICA), anticuerpos anti-des-
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carboxilasa del acido glutamico (Anti-GAD 65), anti-
cuerpos 2 asociados a insulinoma (IA2A), anticuerpos
antiinsulina (IAA) y anticuerpo antitransportador de
cinc 8 (ZnT8A). En los pacientes donde no hay evi-
dencia de autoinmunidad, el sistema de clasificacion
de la American Diabetes Association (ADA) aplica el
término diabetes «idiopatica» o «tipo 1B» (10%) para
referirse a estos pacientes. El riesgo principal para
desarrollar DMT1 reside en alteraciones del Complejo
Mayor de Histocompatibilidad (Major Histocompatibi-
lity Complex [MHC, por sus siglas en inglés]), que se
encuentra en el cromosoma 6p21, particularmente en
el Human Leucocyte Antigens (HLA, por sus siglas en
inglés) de clase Il (DR, DQ y DP); el HLA DR3/DR4-DQ8
es el principal genotipo identificado. Por consiguiente,
los pacientes con DMT1 tienen riesgo de desarrollar
otras enfermedades autoinmunes, como tiroiditis de
Hashimoto, enfermedad celiaca, vitiligo e insuficiencia
adrenal primaria.1,2.

Los factores de riesgo genéticos y ambientales para
desarrollar DMT1 se han logrado establecer a través
de los diversos estudios epidemioldgicos realizados,
como el BABYDIAB, DIPP (T1DM, Prediction and Pre-
vention), Diabetes Autoimmunity Study in the Young
(DAISY, por sus siglas en inglés) y The Enviromental
Determinants of Diabetes in the Young (TEDDY, por
sus siglas en inglés). Se encontrd que quienes presen-
tan dos o mas anticuerpos antiislotes después de los
3 afios tienen un riesgo de 60% de desarrollar DMT1 en
los préximos 10 afios, y de 75% en los que tienen estos
anticuerpos antes de los 3 afios. Se han encontrado
posibles factores ambientales, como nacer por cesa-
rea, ya que cambia la microbiota intestinal, introduc-
cién antes de los 6 meses de leche de vaca (féormulas
lacteas), introduccion temprana de gluten en la dieta
del lactante, niveles bajos de vitamina D, uso de anti-
bidticos en la lactancia.®™

Otros de los factores ambientales asociados a desa-
rrollar DMT1 son las infecciones virales, tales como
Coxsackie B, enterovirus, rubéola, citomegalovirus, de
Epstein-Barr y el virus de la varicela zoster. Existe evi-
dencia seroldgica de infeccion y aislamiento de virus
del pancreas de pacientes con diabetes de reciente ini-
cio; estos virus tienen una circulacién estacional, por
lo que se observé también una incidencia estacional
en la DMTT1. En las estaciones de otofio e invierno se
observa la mayor cantidad de los casos,1 sin embargo,
con la aparicion del virus del SARS-CoV-2 se empeza-
ron a observar casos en cualquier estacién del afo.
Recientemente, se ha demostrado que la expresién de
la Enzima Convertidora de la Angiotensina 2 (ECA2) en
el pancreas (principalmente en células de los islotes),
es incluso mayor que en los pulmones, por lo que es
posible que el SARS-CoV-2 pueda unirse a este recep-
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tor e ingresar a las células B del pancreas y producir
disfuncién celular con hiperglucemia aguda.?'

DIAGNOSTICO

El diagnostico es clinico y se debe sospechar en todo

niflo o adolescente que presenten los sintomas clasi-

cos de poliuria, polidipsia, polifagia y pérdida de peso,
asi como de los criterios bioquimicos de los niveles
de glucosa, definidos por la Asociacién Americana de

Diabetes (American Diabetes Association, ADA), de la

Sociedad Internacional de Diabetes Pediatrica y del

Adolescente (International Society for Pediatric and

Adolescent Diabetes, ISPAD) y la OMS.'6-"8

1. Glucemia plasmatica en ayuno, igual o mayor a
126 mg/dL, en dos determinaciones diferentes
con un ayuno minimo de 8 horas.

2. Glucemia plastica al azar, igual o mayor de 200
mg/dL, con presencia de los sintomas clasicos
(poliuria, polidipsia, pérdida de peso).

3. Glucemia plasmatica 2 horas después a una carga
de oral de glucosa mayor a 200 mg/dL (carga de
glucosa a 1.74 g/Kg con un maximo de 75 gramos
de glucosa).

4. Hemoglobina glucosilada A1C, igual o mayor a
6.5%.

Cuadro clinico

Hay dos picos de presentacion, el primer pico esta
entre los 5 a 7 afios y el segundo pico se da al inicio
de la pubertad o cercana a esta. Sin embargo, se pue-
de presentar a cualquier edad. Los sintomas clasicos
como poliuria, polidipsia, polifagia y pérdida de peso
se deben a la hiperglucemia por el déficit parcial de
insulina, que evoluciona a un déficit total de insulina,
de ahi que la gran mayoria de los niflos debutan con
Cetoacidosis Diabética (CAD). La CAD se debe a una
falta total de insulina, por ello, la glucosa sanguinea no
puede ingresar a las células (hipoglucemia intracelu-
lar) con lo que se inicia la contrarregulacién hormonal
de hipoglucemia (catecolaminas, glucagén, cortisol y
hormona de crecimiento), por ende, hay lipdlisis y pro-
tedlisis; el incremento de la lipélisis causa cetonemia
y acidosis metabdlica, produciendo dicha cetonemia,
junto a la hiperglucemia existente, una diuresis osmo-
tica y deshidratacion.

Segun el grado de acidosis, la CAD se cataloga segun
la ISPAD en leve: pH venoso < 7,3 o bicarbonato sérico
< 18 mmol/L; moderado: pH < 7,2 o bicarbonato séri-
co < 10 mmol/L; grave: pH < 7,1 o bicarbonato sérico
< 5 mmol/L. Los sintomas acompafantes son la res-
piracién acidética (de Kussmaul), el dolor abdominal,
nauseas y vomito; asi como alteraciones en el estado
de conciencia que van desde somnolencia hasta un
estado de coma.””"

Tratamiento

El manejo es multidisciplinario por parte del personal
de salud (endocrinélogo, pediatra, nutriélogo, oftalmé-
logo, nefrélogo, psicélogo, educador en diabetes, po-
ddlogo y trabajo social); se debe involucrar al paciente
y a su familia, ya que se requiere un manejo contintdo
y permanente. Al inicio, se debe educar a los padresy,
cuando la edad del nifio lo permita, iniciar la ensefian-
za al paciente para que tome decisiones sobre su tra-
tamiento en lo que respecta a la aplicacion de insulina
y el conteo de hidratos de carbono, con reeducacion
en cada momento de la edad pediatrica, principalmen-
te en la pubertad.? Se recomiendan visitas médicas al
momento del diagndstico, cada 2-3 dias, para iniciar
educacion sobre el padecimiento, espaciando los con-
troles médicos cada 2-3 semanas durante los prime-
ros 2-3 meses, posteriormente, con citas de control
cada 3 meses, para vigilar ademas el crecimiento y
desarrollo de los nifios. Se deben llevar, asimismo, los
controles de peso, talla, IMC, asi como los cribados de
complicaciones y objetivos glucémicos establecidos.
Posteriormente, ya en adolescentes y adultos se pue-
den espaciar los controles médicos a 6 meses.

Insulina

Hasta hoy en dia no existe cura para esta enfermedad
y su tratamiento se basa en la aplicacion de insulina
exdgena, ya sea administrada mediante inyecciones
subcutdneas o por infusién continua subcutanea, me-
diante microinfusora de insulina. Se aconseja el mane-
jo intensivo (semejante a los requerimientos fisiolégi-
cos de insulina) con aplicacion de insulina basal para
mantener constantes los niveles de glucosa hepatica
en los periodos de ayuno y con insulina de bolo (insu-
lina prandial) para controlar la glucosa proveniente de
los alimentos, ya que hoy en dia se cuentan con insu-
linas de larga duracion (Glargina, Detemir y Degludec)
y de andlogos de accién rapida (Lispro, Aspart, Gluli-
sina). De tal forma se disminuye el riesgo de hipoglu-
cemia, asociado a la insulina intermedia y regular, asi
como disminucion y mejoria en la variabilidad de su
accion en cada paciente, con los cuales se pueden te-
ner objetivos mas bajos de HbA1C, como recomienda
la ISPAD menor a 7%.

La aplicacidn de infusiones subcutdneas continuas de
insulina (ICSI) mediante una microinfusora de insulina
se ha convertido en la actualidad en la mejor opcion
para mejorar los controles glucémicos durante las 24
horas del dia, al permitir la disminucién de los eventos
de hipoglucemias, por ende, favorece la mejor calidad
de vida. Ademds de proporcionar insulina continua,
puede asociarse con un sensor de Monitorizacién
Continua de Glucosa (MCG), conocidos como sistema
de asa cerrada (péancreas artificial) y asi modificar o



suspender la infusién de insulina cuando se tienen ni-
veles bajos de glucosa. El objetivo final de estos siste-
mas es la liberacién de la insulina de forma automati-
ca, al reducir la necesidad de intervencién del paciente
o los cuidadores, aproximandose lo mas posible a la
administracion fisioldgica de la insulina.

Las tecnologias innovadoras y novedosas para el con-
trol de laDMT1 son prometedoras para mejorar la glu-
cemia, disminuir la carga del control de la enfermedad
y mejorar los resultados a largo plazo. Los objetivos
glucémicos deben ser individualizados, segun el gru-
po etario del paciente y sus caracteristicas especificas
respecto a su sensibilidad a la insulina; sin embargo
y, en términos generales, se aconseja mantener una
glucemia en ayunas y antes de las comidas (prepran-
diales) entre 70 y 144 mg/dl; menor a 180 mg/dl una a
dos horas posingestay, superior a 100 mg/dl a las tres
de la madrugada, siguiendo los criterios de la ADA de
2023,y de la ISPAD de 2022, ademds de conseguir un
nivel de HbA1c inferior a 7% en toda la edad pediatrica;
un objetivo <6.5% puede ser adecuado si se puede ob-
tener sin excesiva hipoglucemia.’s"

Las dosis de insulina se deben individualizar en cada
paciente, dependiendo de su grupo etario, de la sensi-
bilidad que presente a la insulina, pero en general, os-
cila entre 0.3 a 0.5 Ul/Kg/dia en escolares, de 0.7 a 1.0
Ul/Kg/dia en pacientes prepuberales y de 1.2 a 2.0 Ul/
Kg/dia en pacientes en pubertad, con un aporte apro-
ximado para el aporte basal de 50-60% y un 50-40% de
la insulina prandial (bolo).!

Nutricién

Es primordial mantener un adecuado crecimiento y de-
sarrollo. Es fundamental dar un adecuado aporte calé-
rico para mantener un adecuado ritmo y velocidad de
crecimiento, cuidando el aumento excesivo de peso.
La dieta se basa con un aporte de 50% de hidratos de
carbono, 30% de grasas y 20% de proteinas, con en-
sefianza fundamental en el conteo de los hidratos de
carbono para evitar fluctuaciones en los niveles de
glucosa; se debe permitir una flexibilidad en la aplica-
cion de insulina con base en los hidratos de carbono
gue se consumen.

Ejercicio

La actividad fisica es indispensable en los pacien-
tes con diabetes mellitus y en los que no la tienen. El
ejercicio repercute en el metabolismo de la glucosa
mediante la activacion de las hormonas contrarregu-
ladoras, por lo cual es indispensable tener niveles de
glucosa por arriba de 100 mg/dL al momento de iniciar
una actividad fisica con una adecuada planificacién
para ingerir hidratos de carbono durante y al final del
ejercicio.
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COMPLICACIONES

Las complicaciones en los pacientes con diabetes
mellitus se dividen en agudas y crénicas: las agudas
son la hipoglucemia y la cetoacidosis diabética, que
se asocian principalmente a una falta de ingesta de
carbohidratos con aplicacién excesiva de insulina o
a la falta de aplicacién de ésta, respectivamente. Las
complicaciones crénicas se asocian a un mal control
en los objetivos de glucosa por arriba de 180 mg/dL
como la retinopatia, nefropatia, neuropatia, enferme-
dad cardiovascular.

CONCLUSIONES

La DMT1 es una enfermedad principalmente autoin-
mune, resulta una destruccién de las células B pan-
creaticas que deviene en un déficit total de insulina.
Visto asi, su tratamiento se basa en la aplicacion de
insulina exdgena, tratando de aproximarse a la secre-
cion fisioldgica para disminuir el riesgo de las compli-
caciones cronicas asociadas a las hiperglucemias y
de las complicaciones agudas que pueden poner en
riesgo la vida.
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RESUMEN

La nutricion parenteral es un método de aporte de nu-
trientes necesarios para el crecimiento y desarrollo
del recién nacido pretérmino. El objetivo de este es-
tudio es comparar las recomendaciones nutricionales
de macro y micronutrientes de distintas guias inter-
nacionales. Para ello, se utilizaron las bases de datos
PubMed, EBSCO y Google Scholar, en donde se re-
colectaron articulos de relevancia (observacionales,
guias y revisiones), escritos en inglés y espafiol, pu-
blicados entre 2016 a 2022.En total, fueron seleccio-
nados 28 articulos, 12 pertenecientes a guias interna-
cionales y 16 con recomendaciones de dosis de uno o
mas macronutrientes con relacion a alguna condicién
o resultado obtenido. Al comparar las guias interna-
cionales, se ha demostrado que las recomendaciones
de los macronutrientes son similares para garantizar
un aporte nutricional ideal en el recién nacido pretér-
mino. Sin embargo, la guia ESPGHAN/ESPEN/ESPR/
CSPEN 2018 cuenta con informaciéon mas completa
por cada nutriente, ademas, respalda sus sugerencias
con articulos de evidencias y recomendaciones; es la
Unica guia con un apartado de vitaminas y oligoele-
mentos con mayor enfoque.

Palabras clave: Nutricién parenteral total, recién naci-
do prematuro, macronutriente, micronutrientes.

Fecha de recepcion: 31 enero 2023
Fecha de aceptacion: 20 febrero 2023

ABSTRACT

Parenteral nutrition is a nutrient providing method
necessary for growth and development of preterm
newborns. The aim of this study is to compare the
nutritional recommendations for macro and micronu-
trients in different international guidelines. PubMed,
EBSCO and Google Scholar databases were used to
collect relevant articles (observational, guidelines and
reviews) written in English and Spanish, published
between 2016 and 2022. In total, 28 articles were se-
lected, 12 belonging to international guidelines and 16
with dosage recommendations of one or more macro-
nutrients in relation to some condition or result obtai-
ned. When comparing the international guidelines, it
has been shown that the macronutrient recommen-
dations are similar to guarantee an ideal nutritional
contribution in the preterm newborn. However, the ES-
PGHAN/ESPEN/ESPR/ CSPEN 2018 guide has more
complete information for each nutrient, supporting its
suggestions with evidence articles and recommenda-
tions, being the only guide with a more focused sec-
tion on vitamins and trace elements.

Keywords: total parenteral nutrition, preterm newborn,
macronutrient, micronutrients.

INTRODUCCION

Los Recién Nacidos Pretérmino (RNPT) presentan al-
teraciones fisioldgicas para la digestién y absorcion
de nutrientes, ademas de mayor probabilidad de pro-
blemas médicos, que pueden interferir con la capa-
cidad de alimentarse por via oral.! Aunado al mayor
riesgo de déficit nutricional, la ausencia de reservas
y mayor demanda energética pueden ocasionar una
tasa de crecimiento mas baja. El manejo exitoso pue-
de requerir una variedad de intervenciones que inclu-
yen diferentes técnicas de alimentacion, a saber, la
Nutricion Parenteral Total (NPT), una intervencion nu-
tricional especializada que se caracteriza por el aporte
de nutrientes de manera directa en el torrente sangui-
neo a través de una vena periférica o central.? Debido
a que se cuenta con un flujo de informacion extenso
en guias internacionales en cuanto a la NPT del recién
nacido pretérmino, es dificil tener una Unica meta ob-
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Figura 1. Diagrama de flujo PRISMA.
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@
Articulos con acceso a texto completo.
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§ Articulos elegibles.

F-

= (n=28)
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Articulos excluidos por titulo. (n=14).
Articulos excluidos por Abstract. (n=42).

Articulos excluidos que no cumplen los
criterios de seleccion. (n=28).

Ensayos clinicos: 1
Meta analisis: 1
Guias internacionales: 5 (12 articulos).
Revision sistematica: 6
Articulo de revision: 3
Estudio observacional prospectivo:l
Estudio cohorte: 1
Otros: 3

Se muestra la metodologia que se utilizé para la recopilacién de los articulos incluidos en esta revision.
Fuente: https://www.canva.com/design/DAFO8mlluyk/OHzAWD57cU)ZcXfdiLwblA/edit?utm_content=DAFO8mIluyk&utm_campaign=designshare&utm_

medium=link2&utm_source=sharebutton

jetiva acerca de las composiciones nutricionales. El
objetivo de este articulo de revisidon es comparar las
guias internacionales, para poder ofrecer una compo-
sicién en cuanto a macro y micronutrientes, asi como
justificar con otros articulos de estudios, metaanalisis
y revision, la composicién ideal de NPT en recién na-
cidos prematuros.

METODOLOGIA

Se realiz6 una bisqueda avanzada con base en datos
cientificos de articulos que informaron sobre reco-
mendaciones de los componentes de la nutricién pa-
renteral en recién nacidos prematuros y la ingesta re-
comendada de nutrientes. Con tal fin, se llev6 a cabo
una busqueda avanzada de los estudios elegibles en
las bases de datos PubMed, EBSCO y Google Scholar,
en donde se utilizaron los titulos “Nutricién parenteral
total”, “Recién nacido pretérmino”, “Macronutriente” y
“Micronutrientes”, que incluyeran recomendaciones
en las dosis de los principales componentes de la
NPT. Se hizo uso de operadores boléanos como “Y”
y “0”, donde se incluyeron articulos de relevancia (ob-
servacionales, guias y revisiones), escritos en inglés y
espafiol, publicados entre 2016 a 2022.

RESULTADOS

Los resultados obtenidos fueron un total de 29 arti-
culos, en ellos se incluyen 5 guias internacionales; la
guia internacional ESPGHAN/ESPEN/ESPR/CSPEN

Tabla 2. Tabla de vitaminas

ESPGHAN/ESPEN/ESPR/CSPEN

Vitamina 2018 (28)

Vitamina A Objetivo: 227-455 pg/kg/dia 0 700-1500
Ul/kg/dfa.

Vitamina D Objetivo: 200 a 1000 Ul/dia 0 80 a 400 UI/
kg/dfa.

Vitamina E Objetivo: 2.8-3.5 mg/kg/dia 0 2.8-3.5 Ul/
kg/dia.

Vitamina K Objetivo: 10 ug/kg/da.

Vitamina C Objetivo: 15-25 mg/kg/dia.

Riboflavina Objetivo: 0.15-0.2 mg/kg/dia.

Piridoxina Objetivo: 0.15-0.2 mg/kg/dia.

Niacina Objetivo: 4-6.8 mg/kg/dia.

Vitamina B12 Objetivo: 0.3 ug/kg/dia.

Biotina Objetivo: 5-8 ug/kg/da.

Acido folico Objetivo: 56 pg/kg/dia.

Acido pantoténico Objetivo: 2.5 mg/kg/dfa.

Se muestra las recomendaciones de la guia internacional ESPGHAN/ES-
PEN/ESPR/CSPEN con respecto a vitaminas: mg: miligramos; kg: kilogramo;
Jig: microgramo.



Tabla 1. Recomendaciones en NPT de macronutrientes y oligoelementos
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Enerela Inicia con 40-60 Kcal/kg/dia. | Inicio:45-55 Kcal/kg/dfa. ggc;c;l\:loﬁgl:( 2c g Ié';agl//ila)
& Objetivo: 110-120 Kcal/kg/dia. | Objetivo: 90-120 Kcal/kg/dfa. d|’aJ ' &
Aminodcidos I . Inicio: 1.5 g/kg/dia. Inicio:1-3 g/kg/dfa. Inicio: 1,5-2 g/kg/dia. ™
Objethvo: 25233 8/Mg/02- | ooty 2.5-3.5 g kg, Objetivo: 3-4 g/kg/da. Objetivo: 3-4 g/kg/da. g
I , I . -
. . , In|§|0: 5.? 11.5 g/kg/dia. , |n|§|0: 6 .8 mg/kg/min. . Inicio: 6-9 g/kg/da. =
Carbohidratos | Objetivo: 6-12 g/kg/dia. Objetivo: 11.5-14.4 g/kg/dia. Objetivo: 10-14 mg/kg/min. Obietivo: 9.16 ¢/ke/dia <
(Méximo 17.3 g/kg/dfa.) (Méximo 18 mg/kg/min). Jetive:5-1o g/Ke/dla.
Inicio: 0.5-1 g/kg/dia. - .
Lipidos Objetivo: 3-4 g/kg/dia. Objetivo: No mayor a4 g/kg/dia. | Objetivo:3 g/kg/dia. I(;lll)ue(;“:()23g2kg//lc(i Ia/.dfa
(Méximo 0.15 g/kg/h) JELIVO: 34 g/Kg/dIa.
RNPT Objetivo: 140-160 ml/kg/dia.
Liquido Objetivo: 140-160 ml/kg/dia | Inicio: (>1,500 g) 60-80 ml/kg/dia
y (<1,500 g) 80-100 ml/kg/dia.
. N . Inicio: 0-2 mmol/kg/dia o
Sodio Objetivo: 2 mEq/kg/dfa. Objetivo: 2-5 mmolkg/da Objetivo: 2-5 mEq/kg
: Inicio: 0-3 mmol/kg/dia C
Potasio Obietivo: 1-3 mmol/kg/dia Objetivo: 2-4 mEq/kg
Cloro Inicio: 0-3 mmol/kg/dia
Objetivo: 2-5 mmol/kg/dia
. o Inicio: 0.8-2.0 mmol/kg/dia. o Inicio: 3-4 mg/kg/dia.
iy Objetivo: 600 mg/L. Objetivo: 32-80 mg/kg/dia. Objetivo: 2-4 mEq/kg Objetivo: 6-8 me/kg/dia.
n N Inicio:1.6-3.5 mmol/kg/dfa. e Inicio: 1 mmol/kg/dfa.
Fosforo Objetivo: 300 mg/L. Objetivo: 31-62 mg/kg/dia. Objetivo: 1-2mmol/kg Objetivo: 2 mmol/kg/dia
. . . Inicio: 0.1-0.2 mmol/kg/dfa. L
Magnesio Objetivo: 0.4 meq/kg/dfa. Objetivo: 2.5-5.0 mg/kg/da. Objetivo: 0.3-0.5 mEq/kg
Zinc Objetivo: 400 pg/kg/dia. Objetivo: 400-500 mg/dia. Objetivo: 400 pg/kg.
Cobre Objetivo: 20 pg/kg/dia. Objetivo: 40 mg/dfa. Objetivo: 20 pg/kg.
Manganesio Objetivo: <1 pg/dia. Objetivo: 1 pg/kg.
Selenio Objetivo: 2 pg/kg/dia. Objetivo: 7 pg/dia. Objetivo: 2 pg/kg.
Cromo Objetivo: 0.2 pg/kg/dfa. Objetivo: 0.05-0.3 pg/kg.
Molibdeno Objetivo: 0.25 pg/kg/dia. Objetivo: 1 pg/dia.
Yodo Objetivo: 1-10 pg/kg/dfa.
Hierro Objetivo: 200-250 mg/dfa.

Se muestran los resultados de los macronutrientes con respecto a cada guia utilizada: g: gramos; mg: miligramos; kg: kilogramo; mmol: mili mol; mEq: mini
equivalente. L: litro; ml: mililitro; Kcal: kilocalorfa; pg: microgramo; RNPT: recién nacido pretérmino.

comprende 8 documentos para sus recomendacio-
nes. En la tabla 1, se describen las recomendacio-
nes de macro y micronutrientes establecidas por
cada guia internacional que fue utilizada. En la tabla
2, sobre vitaminas, sélo se utilizé la guia ESPGHAN/

ESPEN/ESPR/CSPEN, ya que ésta tiene mayor infor-
macién. Los 17 articulos restantes describen reco-
mendaciones de dosis de uno o mas macronutrientes
con relacién a una condicién o resultado obtenido, los
cuales se detallan en la discusién.
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DISCUSION

A continuacion, se realiza un anélisis de los resulta-
dos obtenidos por macronutrientes y micronutrientes
para su mayor interpretacién y discusion.

Energia

La interrupcién materno-fetal de nutrientes en el
RNPT ocasiona una desnutriciéon continua que se re-
laciona fuertemente con una programacion epigenéti-
ca alterada, ésta afecta tanto la masa corporal magra
como la capacidad metabdlica.® Ademas, la curva de
crecimiento, neurodesarrollo, también se ve afectada
con un aumento de la mortalidad posnatal, particular-
mente en los recién nacidos, extremadamente prema-
turos.* Por estos motivos, todas las guias recomien-
dan iniciar lo mas pronto posible la NPT y llegar a un
objetivo del contenido energético de 120 Kcal/kg/dia,
para una mayor acumulacion de proteinas, al ser un
macronutriente con una fuerte influencia en la tasa de
aumento de peso.*

La discrepancia que existe entre las guias tiene rela-
cion con el inicio del aporte de energia, ya que puede
ser de 40 o de 45 Kcal/kg/dia, o mas agresiva, como
en el caso de PAC de neonatologia, que recomienda
en los RNPT con muy bajo peso al nacer una nutricién
hasta 60 Kcal/kg/dia. Sin embargo, los RNPT que au-
mentan de peso mas rapido tienen un mayor riesgo
de desarrollar sindrome metabdlico y enfermedades
cardiovasculares en la edad adulta, debido a la acu-
mulacién de masa grasa.®

Proteinas

Las proteinas son parte fundamental de las estructu-
ras celulares y funcionamiento del cuerpo.®La NPT en
el RNPT debe suministrar la cantidad correcta de pro-
teinas, ya que se relaciona con las ganancias de lon-
gitud y perimetro cefalico.® Las guias concuerdan en
iniciar con un promedio aproximado de 1.5 g/kg/dia Yy,
posteriormente, ir aumentando hasta un aporte maxi-
mo de 3.5 g/kg/dia. No obstante, algunas revisiones
sugieren un aporte de proteinas >3.5 g/kg/dia en el
RNPT con muy bajo peso al hacer porque se asocia a
mejor incremento de peso, talla y perimetro cefalico.’
Estas recomendaciones se sugieren para los RNPT
con muy bajo peso al nacer <30 SDG y hasta 4.0 g/
kg/dia para los RNPT <27 SDG, por presentar mejores
resultados en el crecimiento.® Balakrishnan y colabo-
radores compararon el efecto de la administracion a
dosis bajas y altas de aminodcidos al nacimiento y no
se encontraron diferencias significativas sobre el neu-
rodesarrollo entre los grupos, pero a dosis altas, los
RNPT presentaron mejor peso, longitud y perimetro
cefélico.’

El periodo de inicio de aporte de aminoacidos no esta

establecido de manera uniforme en las guias interna-
cionales, pero estudios clinicos recomiendan iniciar
el aporte de aminoacidos al menos de 2.0 g/kg/dia
en las 2-3 horas del nacimiento, e ir aumentando a
3.5 a 4.0 g/kg/dia durante las primeras 24-48 horas.6
Se ha demostrado que una administracién temprana
de aminoacidos 2 a 3 g/kg/dia reduce la incidencia
de retraso del crecimiento posnatal y retinopatia del
prematuro, pero no la retinopatia del prematuro grave,
sin efecto en la mortalidad ni el neurodesarrollo.® En
cuanto a prematuros tardios, el inicio de aminodcidos
de manera tardia, después de los 5 dias, se asocia
con una menor mortalidad, estancia intrahospitalaria
y asistencia respiratoria, en comparacion con la im-
plementacién temprana de aminodcidos.’

Carbohidratos

La principal fuente de carbohidratos en la NPT se
administra en forma de glucosa, la cual es esencial
para el cerebro en desarrollo.’® Los RNPT tienen bajas
reservas de glucosa y es necesario administrar una
fuente adecuada exdgena para garantizar un adecua-
do crecimiento y desarrollo neuroldgico." El aporte
dependera de la edad del paciente, las necesidades
energéticas, presencia de enfermedad y el aporte de
otros macronutrientes.'

Las guias concuerdan con iniciar con un aporte pro-
medio de glucosa los primeros cuatro dias de 6 mg/
kg/dia, posteriormente, ir aumentando hasta obtener
un objetivo de 14.4 g/kg/dia para permitir el crecimien-
to, sin exceder los 17.3 g/kg/dia, evitando la sobreali-
mentacion o la carga excesiva de glucosa mediante la
medicion periodica de glucosa en sangre.' El aporte
inferior a 11.5 g/kg/dia en RNPT con bajo peso al na-
cer durante la primera semana evita la hiperglucemia,
sin embargo, compromete el suministro de energia'?
Auln no se ha adoptado una definicién de hiperglu-
cemia, la guia menciona dos posibles umbrales de 8
mmol/L bajo y 10 mmol/L alto, por tres dias consecu-
tivos para definir la hiperglucemia.’’ La hiperglucemia
en el prematuro menor de 32 SDG o peso menor de
1500 g se asocia con mayor probabilidad de morta-
lidad, hemorragia intraventricular y retinopatia del
prematuro en cualquier etapa, sepsis, enfermedad
pulmonar crénica y discapacidad.™

Lipidos

La grasa es una de las principales fuentes de energia
después del nacimiento; especialmente para los lac-
tantes de bajo peso al nacer, proporciona combusti-
ble metabdlico y depdsito de grasa." Debido a que la
transferencia y acumulacién de acidos grasos poliin-
saturados de cadena larga es mayor en el ultimo tri-
mestre del embarazo, en el RNPT su disponibilidad es



menor, de ahi que se compromete el desarrollo neu-
rolégico y se promueve un estado pro-inflamatorio.™
Las guias internacionales concuerdan con la im-
plementacién inmediata de los lipidos, asi como un
objetivo no mayor a 4 g/kg/dia con emulsiones lipi-
dicas al 20% de grasa, ya sea con base en aceite de
soya, aceite oliva, combinado de aceite de oliva-soya
y aceite de pescado. La implementacién agresiva de
emulsién de lipidos con el fin de optimizar la fuente de
energia, al igual que un avance agresivo en la suple-
mentacion de aminodacidos, reduce el riesgo de res-
triccion del crecimiento postnatal y malos resultados
del neurodesarrollo en RNPT con muy bajo peso al
nacer. Se puede iniciar con al menos 1-2 g/kg/dia des-
pués del nacimiento, con objetivo de 3 g/kg/dia a las
24 horas.”® Las tasas de infusién de lipidos excesivas
suelen producir hipertrigliceridemia (concentraciones
plasmaticas de triglicéridos >150 mg/dL), que se han
asociado a una deposicion adversa de lipidos y a la
subsiguiente inflamacién en los hepatocitos, que pue-
de subyacer al problema comun de la ictericia coles-
tasica.® Se prefiere usar las emulsiones lipidicas con
base en aceite de pescado en la nutricién parenteral
a largo plazo, ya que reducen el riesgo de colestasis
y estrés oxidativo, mejora la respuesta inmunoldgica
y se asocia con mejor neurodesarrollo a largo plazo.”
Asimismo, se recomienda la suplementacién con car-
nitina, para mejorar la capacidad de oxidacién de los
acidos grasos con un objetivo en aquellos que pesen
<1000 g con NPT>7 dias de 20 mg/kg/dia 'y con NPT>
7 dias e hipertrigliceridemia >10 mg/kg/dia.'®

Liquidos y electrolitos

El contenido de agua corporal esta relacionado con
la edad y disminuye aproximadamente a 90% en un
RNPT después de las 24 SDG." Los factores que con-
tribuyen a esto son la inmadurez renal, mayor gasto
de energia, mayor area de superficie corporal en com-
paracion con el volumen corporal e inmadurez de la
epidermis, que resulta en una transpiracion insensible
alta." En los recién nacidos, las recomendaciones de
liquidos y electrolitos también difieren segun la fase
de adaptacién después del nacimiento. Existen tres
fases caracterizadas por oliguria, pérdida de peso y
un aumento de peso estable.”® Si se presentara un
exceso en la ingesta de sodio y agua, aumentaria el
riesgo de persistencia del conducto arterioso y dis-
plasia broncopulmonar; en contraste, si la ingesta es
deficiente, habra un mayor riesgo de deshidratacion.’
Las guias refieren un objetivo de liquidos 140-160 ml/
kg/dia, sin embargo, la guia internacional ESPGHAN/
ESPEN/ ESPR/ CSPEN es mas especifica enlos RNPT
con pesomenorde 1,500 gramos. En ella, se recomien-
da que los primeros cinco dias se administren 80-100
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ml/kg/diay enlos RNPT con peso mayor de 1,500 gra-
mos, 60-80 ml/kg/dia, para posteriormente alcanzar
el objetivo que manejan todas las demas: 160 ml/kg/
dia.’”® Los requerimientos de liquidos en el primer dia
de vida suelen ser mayores para la edad gestacional
mas baja, alcanzan hasta 100 ml/kg/dia en los RNPT
con bajo peso al nacer." El consumo de agua puede
alcanzar hasta 200 ml/kg/dia, dependiendo de varia-
bles, como caracteristicas del neonato, ambiente tér-
mico, consumo de sodio, tipo de solucién, parametros
clinicos y biolégicos.”® En cuanto a los electrolitos, las
guias concuerdan en la cantidad implementada de los
requerimientos. En cuanto a los RNPT y con muy bajo
peso al nacer, se debe administrar sodio y potasio a
partir de la primera fase, en especial, cuando se admi-
nistran niveles altos de aminoacidos y energia reco-
mendados, siempre que se determine una adecuada
diuresis.' Evitar la deficiencia de sodio en los bebés
prematuros puede mejorar el aumento de peso.”" La
ingesta total de cloruro debe ser menor que la adicidn
de ingesta de sodio y potasio para evitar la acidosis
metabdlica hiperclorémica.”

Se recomienda iniciar desde el primer dia el calcio y
fosforo, y adicionar con compuestos multivitaminicos
cuyo aporte de vitamina D oscile entre 160 y 280 UlI,
para optimizar el aporte.?° Sin embargo, estudios re-
cientes encontraron que la suplementacién temprana
con calcio, fésforo y vitamina D en RNPT que presen-
tan peso inferior a 1,000 g, provoca mayor riesgo de
desarrollar enfermedad dsea metabdlica del prematu-
ro, basados en la medicién de los niveles de fosfatasa
alcalina 'y fésforo.!

Se sugiere administrar gluconato de calcio para las
soluciones de nutricién parenteral, ya que no se diso-
cia facilmente.18 Se recomienda utilizar el glicerofos-
fato de sodio en lugar de fosfato de potasio, ya que
tiene una mejor compatibilidad con el gluconato de
calcio y previene la precipitacion de calcio y fésforo.?°

Oligoelementos y vitaminas

Los micronutrientes, que constituyen todas las vitami-
nas y oligoelementos, son constituyentes esenciales
de la dieta para mantener las funciones metabdlicas
fundamentales y su deficiencia puede ser sintomatica
e interferir con el crecimiento y desarrollo.?? Los RNPT
tienen un mayor riesgo de deficiencias de minerales
debido a las reservas bajas al nacer, los requerimien-
tos altos para el crecimiento y la ingesta variable."

La guia internacional ESPGHAN/ESPEN/ESPR/CS-
PEN recomienda implementar los micronutrientes
desde el primer dia de inicio de la NPT, en especial
a largo plazo (>3 semanas), a causa de la deficiencia
que presentan, ya que existen compuestos comercia-
les cuyos aportes de zinc, selenio y vitaminas liposolu-
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bles son insuficientes.? No se recomienda adicionar
cromo ala NPT, debido a que éste suele contaminarla;
en caso de administrarlo, no debe exceder los 5 pg/
dia.Z En el RNPT que presente anemia y requiera su-
plementacioén de hierro, se preferird de forma enteral,
con hierro elemental, que se iniciara a los 2 meses
de edad en prematuros y continuara hasta el primer
afio de vida, con un objetivo de 2 a 3 mg/kg/dia." De
no poder administrarlo de esta manera, se podra dar
intravenoso en hierro sacarosa, ya que tiene pocas re-
acciones adversas.?

La monitorizaciéon de los micronutrientes se prefiere
cada 3 meses con una evaluacién dietética y biomar-
cadores, tal es la forma mds éptima, en especial res-
pecto al hierro, cobre y manganeso, ya que se asocian
con enfermedad hepatica debido a su toxicidad.??
Cuando se adicionan micronutrientes a la bolsa de
NPT, ésta se debe cubrir de la luz para evitar la oxida-
cién y reducir la mortalidad en los RNPT.%®

CONCLUSION

Las recomendaciones mds completas que han de-
mostrado seguridad y beneficios en el estado de sa-
lud inmediato y a largo plazo de los RNPT son las que
realiza la guia internacional ESPGHAN/ESPEN/ESPR/
CSPEN 2018, con base en su nivelo de detalle. La re-
comendacion de la utilizacién de esta guia como refe-
rente, se basa también en su conformacién por otras
guias nacionales, que la convierten en el referente
para la composicion de NPT en el RNPT.
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Teratoma sacrococcigeo. Reporte de caso
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RESUMEN

El teratoma sacrococcigeo es el tumor extragonadal
de células germinativas mas comun en recién nacidos
y lactantes.” Ocurre en uno de cada 40,000 nacimien-
tos, y la proporciéon hombre-mujer es de aproximada-
mente 1:3. Los factores de riesgo relacionados con el
prondstico incluyen el tamafio del tumor, la tasa de
crecimiento, el tipo histolégico y del componente
del tumor extragonadal. El teratoma sacrococcigeo
se cree que se origina a través de la reprogramacién
epigenética de las primeras células germinales pri-
mordiales que migran del saco vitelino a las crestas
gonadales. Para este tipo de tumores, es razonable
considerar la cesarea, dependiendo del tamafio del tu-
mor, para evitar asi la rotura del mismo, la hemorragia
tumoral y la dificultad a la hora del parto.?

Palabras clave: teratoma sacrococcigeo, diagndéstico
prenatal, teratoma.
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ABSTRACT

Sacrococcygeal teratoma is the most common extra-
gonadal germ cell tumor in newborns and infants. It
occurs in 1in 40,000 births, and the male-female ratio
is approximately 1:3. Risk factors related to prognosis
include tumor size, growth rate, histologic type, and
extragonadal tumor component. Sacrococcygeal te-
ratoma is thought to arise through epigenetic repro-
gramming of the first primordial germ cells to migrate
from the yolk sac to the gonadal ridges. For this type

of tumors, it is reasonable to consider a cesarean sec-
tion depending on the size of the tumor, thus avoiding
tumor rupture, tumor bleeding, and difficulty at deli-
very.

Keywords: sacrococcygeal teratoma, prenatal diagno-
sis, teratoma.

INTRODUCCION

El teratoma sacrococcigeo (SCT, por sus siglas en in-
glés), fue descrito por Virchow en 1869, por su com-
plejidad y tamario, lamé a esta afeccién como “tumo-
res monstruosos”.! Son considerados los tumores de
células germinales mas comunes en la infancia, con
una incidencia aproximada de uno por cada 35,000-
40,000 recién nacidos vivos, con preponderancia en
mujeres 3:1 con respecto a los hombres.? El diag-
noéstico puede ser prenatal o postnatal; se conside-
ra efectivo diagnosticarlo en el periodo posnatal, de
lo contrario, conlleva un alto riesgo de muerte fetal:
principalmente por insuficiencia cardiaca, causada
por aumento del gasto cardiaco proporcional al tama-
fio del tumor, y en segundo lugar, debido a rotura del
tumor al nacimiento con hemorragia severa. El parto
prematuro, cuando el tumor sea predominantemente
sélido y la inmadurez histoldgica, se asocia a mayor
mortalidad, hasta 16%.% El diagndstico prenatal por
ultrasonido nos apoya para dar un seguimiento estre-
cho, identificar los riesgos y, en caso de requerirse,
planificar intervenciones multidisciplinarias.* En este
reporte de caso el objetivo principal es describir como
la deteccién oportuna del tumor, la monitorizacion
ecografica adecuada y la cirugia precoz al nacimiento
mejoraron los resultados del binomio.

Caso clinico

Paciente de 27 afios G3E1P1, A positivo, referida de
Agua Prieta por amenaza de parto pretérmino, asi
como feto con tumoracidn quistica en regién sacra
detectada a las 13 semanas de gestacion (SDG).
Acudié a consulta de urgencias por salida de liquido
transvaginal claro, abundante, de 12 horas de evolu-
cién. Nego otra sintomatologia. Signos vitales dentro
de parametros normales, afebril, con franca salida de
liquido amnidtico, corroborada por cristalografia. Se
decidio ingresar a hospitalizacion y ser valorada por
el servicio de materno fetal al presentar antecedente
de tumor sacrococcigeo y rotura de membranas pre-



término para evaluar las caracteristicas de la lesion,
pronostico fetal y terapia antibiética con doble esque-
ma con base en eritromicina y ampicilina. Al presentar
cérvix corto de 15 mm, se inicio maduracion pulmonar
con betametasona. Al dia siguiente, fue valorada por
el servicio de materno fetal. Se reportd lo siguiente:

Feto Unico, cefélico, con FCF de 141 latidos, sin alte-

Figura 2. Se visualiza masa quistica dependiente de region
sacra.

Figura 3. USG del servicio de materno fetal 32.2 SDG. No
se observan tabiques, vegetaciones o flujos en su interior,
de contenido heterogéneo, que no modifican la actitud
fetal.
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racién en flujometria Doppler, con peso estimado de
2307 gy 33.5 SDG por fetometria promedio, indice de
liguido amniotico normal, que presenta tumoracion a
nivel sacrococcigeo, el cual es dependiente de tejidos
blandos, sin observar fijacion a planos profundos. Las
dimensiones de dicha lesion son 16.8x12.7cm (figu-
ra 3). Se recomienda parto por cesarea debido a pre-
sentar alto riesgo de distocia al iniciar con trabajo de
parto.

Inicid con actividad uterina a las 18:20 h y progresion
del trabajo de parto pretérmino; se realizé6 operacién
cesarea segmento corporal y se obtuvo recién naci-
do femenino a las 19:48 h. Apgar 4/8, con peso de

Figura 4. Vista lateral de recién nacido, con
presencia SCT de 18 cm en su diametro mayor.

Figura 5. Vista de recién nacido posterior al
procedimiento quirtrgico.
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Figura 6. Vista en microscopio con lente 40x, donde

se observa fragmentos de cartilago hialino y fibroso
(izquierda superior). Piel con epidermis queratinizada, en
la dermis se identifican anexos cutaneos (izquierda baja),
estructuras glandulares revestidas por epitelio cilindrico
(derecha baja), husos de tejido fibroso y muscular
(derecha alta).

2300 g, Capurro: 34.2 SDG, 42 cm, Silverman An-
derson 3. Con presencia de tumor de caracteristica
quistica dependiente de regién sacra de aproxima-
damente 18 cm, que no comprometia la movilidad de
miembros pélvicos (fig. 4).

Paciente con adecuada evolucién, citdndose para re-
tiro de puntos y vigilancia de puerperio. La extirpacion
del teratoma maduro se realiz6 48 h posteriores al na-
cimiento. La reconstruccion fue total, sin exceso de
piel (fig 5). La recién nacida fue dada de alta 21 dias
posteriores al procedimiento con seguimiento neona-
tal, al momento se encuentra sin secuelas neurolégi-
cas y con adecuado neurodesarrollo. Se recabd estu-
dio de histopatologia el cual reporté teratoma maduro

(fig6).

DISCUSION

Los SCT son una neoplasia extragonadal que se pre-
senta como una masa en la linea media a nivel caudal
y puede ser de componente soélido, quistico o mixto.
Histolégicamente, se clasifican como teratomas ma-
duros, inmaduros (tejido indiferenciado) o malignos
(tumor del saco vitelino, coriocarcinoma, carcinoma
embrionario). Los teratomas inmaduros, a pesar de
considerarse benignos, tienen un alto potencial de
malignizarse, por lo tanto, es importante su segui-
miento.*

Estos tumores se clasifican en cuatro tipos (clasifica-
cién de Altman). El tipo I: el tumor sobresale fuera de

la cavidad corporal con una pequefia porcién, ubicada
frente al sacro. El tipo II: el tumor sobresale del cuer-
po, pero también tiene extension a nivel pélvico. Tipo
Il una porcidén pequefia sobresale fuera de la cavidad
y la parte principal del tumor se encuentra pélvico/ab-
dominal. El tipo IV: solo se ubica en la parte anterior
del sacro y éste no sobresale en la cavidad corporal.
De éstos, el tipo uno es el mas comun y tiene mejor
pronostico, ya que tiene una alta tasa de éxito con ma-
nejo quirdrgico. En este reporte de caso se clasifica
tumor sacrococcigeo Altman 1, con evolucién ade-
cuada posterior a la cirugia.’

Habitualmente, el diagndstico se realiza entre las
20-24 semanas de gestacion. Al ser mas temprano
el diagndstico, es mayor la mortalidad, debido a dos
factores: asociacion con hidrops fetal por insuficien-
cia cardiaca y parto pretérmino. Entre los hallazgos
ultrasonograficos asociados a los SCT, tenemos hi-
dronefrosis, estenosis rectal y cardiomegalia, esto se-
cundario a compresidon mecanica en tumores de gran
extensioén. En nuestro caso, el seguimiento ayudoé a la
correcta planificacion del parto y a prevenir complica-
ciones potencialmente mortales, que pueden vigilarse
por medio de ecografias seriadas, ya que la tumora-
cién, a pesar de que es mds comun diagnosticar en
las semanas previamente dichas, puede ser tan pre-
coz como en el caso reportado. Se dio el diagndstico
a las 13 semanas de gestacion.

La resonancia magnética puede ofrecernos datos
para pronosticar con mayor detalle, como la exten-
sion del tumor, compresion de 6rganos adyacentes y
a diferenciar de patologia de tubo neural distal, que
es el diagnostico diferencial principal. En caso de
tumores con alto suministro de sangre y rapida tasa
de crecimiento (>150 cm3 por semana), se genera un
aumento en el gasto cardiaco y del volumen total de
sangre fetal, con esto se producen complicaciones
como insuficiencia cardiaca de alto gasto, anemia
fetal, hidrops, edema placentario, polihidramnios, par-
to pretérmino y muerte fetal. En caso de tener diag-
nostico temprano, se deben de acortar los intervalos
de consultas de control prenatal y ultrasonidos para
llevar control de suministro de sangre, tasa de creci-
miento, estado fetal, placentario y cantidad de liquido
amniotico.®

Para lesiones como ésta, el tratamiento de termina-
cién del embarazo debe ser por cesarea por el gran
tamafio que pueden alcanzar, riesgo de hemorragia y
distocia fetal del trabajo de parto, lo que aumenta la
morbilidad neonatal y materna. Debido a que es una
enfermedad con baja incidencia, no hay suficientes
ensayos clinicos que comparen parto por cesdrea en
comparacion con parto via vaginal. En Japo6n es don-
de mas se ha estudiado el pronéstico de los SCT y



se sugiere que la cesarea programada disminuye los
casos de muerte postnatal de 72.7% frente a 29.9%.
En resumen, la cesarea programada a las 36.0 SDG en
estos tumores, especialmente en los de gran tamafio,
disminuye complicaciones y mejora la supervivencia
neonatal, con descenso de la morbimortalidad mater-
na. El tratamiento definitivo es la reseccién tumoral y
del céccix para prevenir recurrencia.’

Se recomienda para el seguimiento posterior a la re-
seccion del tumor la medicion de Alfafetoproteina
(AFP) para deteccion precoz, con una duracién de
3 afios. La recurrencia es alta, de aproximadamen-
te 4.9%, aumenta en paises bajos y Japdn hasta 8.9
y 8.3%, respectivamente. Segun el estudio Maligne
Keimzell tumor (MAKEI, por sus siglas en inglés) el
tiempo de recurrencia y malignidad de los SCT fue de
12-26 meses.?

CONCLUSION

El diagnéstico del teratoma sacrococcigeo es cada
vez mayor de manera prenatal, principalmente en el
ultrasonido estructural, y el seguimiento estrecho nos
ayuda a vigilar el desarrollo de complicaciones poten-
cialmente mortales, como son la insuficiencia cardia-
ca fetal e hidrops fetal. Aunque la mayoria son benig-
nos, la mortalidad es elevada, debido a su asociacién
con parto pretérmino por mayor distensién uterina. En
casos con quistes de gran tamafio, se puede producir
ocupacién de la cavidad e impedir el desarrollo fetal
y crecimiento. Para tales situaciones especiales, los
procedimientos de cirugia fetal, ya sea por ablacién
o drenaje percutaneo, se encuentran en estudio para
valorar su eficacia y mejorar asi la supervivencia de
estos pacientes. En México, los teratomas sacrococ-
cigeos son raros. Ahi radica la relevancia de reportar
estos casos, que, gracias al seguimiento y manejo
oportuno por parte de los servicios de obstetricia,
pediatria, neonatologia y cirugia pediatrica de nues-
tro hospital, se obtuvo un resultado positivo para el
binomio.
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RESUMEN

La ingesta de cuerpos extrafios es una urgencia muy
comun en la edad pediatrica; entre 80-90% sera ex-
pulsado sin problema, mientras que 10-20% requeri-
ra de extraccion via endoscépica, y cerca de 1%, en
ocasiones, necesitara intervencion quirdrgica. La in-
gesta de imanes de neodimio (imanes de tierra rara),
es cada vez mas frecuente, ya que cominmente for-
man parte de juguetes, accesorios o0 adornos; son de
5 a 20 veces mas potentes que los imanes conven-
cionales de compuestos de hierro. La gran mayoria
de estas ingestas accidentales es inadvertida por los
padresy el diagndstico se da al inicio de los sintomas
gastrointestinales, como dolor abdominal, nauseas,
vémito, asimismo, pueden cursar asintomaticos y/o
como hallazgo radiolégico. Presentamos el caso cli-
nico de un masculino de 2 afos, con antecedente de
autismo, que ingreso por dolor abdominal. Se advir-
1i6 ingesta de cuerpo extrafio (imanes) al realizarse
una radiografia simple de abdomen, en diferentes
localizaciones, por ende, requirié de laparotomia ex-
ploradora. Se determiné hernia interna secundaria
a fistula enteroentérica, asi como multiples fistulas
entero-enterales.

Palabras clave: imanes, ingesta cuerpo extrafio, fis-
tula enteral, neodimio.
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ABSTRACT

The ingestion of foreign bodies is a very common
emergency in the pediatric age. 80-90% will be expelled
without problem, while 10-20% will require endosco-
pic extraction, and close to 1% will occasionally requi-
re surgical intervention. The ingestion of neodymium
magnets (rare earth magnets) is increasingly frequent
since they are commonly part of toys, accessories or
ornaments, they are 5 to 20 times more powerful than
conventional iron compound magnets. The vast ma-
jority of these accidental ingestions are unnoticed by
the parents and the diagnosis is given at the onset of
gastrointestinal symptoms such as abdominal pain,
nausea, vomiting, although on occasions they may be
asymptomatic and/or as a radiological finding. We pre-
sent the clinical case of a 2-year-old male, with a history
of autism, who was admitted due to abdominal pain,
in whom foreign body ingestion (magnets) was noted
when performing an abdominal X-ray, in different loca-
tions, requiring exploratory laparotomy, finding internal
hernia secondary to enteroenteric fistula as a finding,
as well as multiple entero-enteral fistulas.

Keywords: magnet, foreign body ingestion, enteral fis-
tula, neodymium.

INTRODUCCION

La ingesta de cuerpos extrafios es una urgencia muy
comun en la edad pediatrica. Se ha registrado que en-
tre 80-90% tiene resolucidn sin intervencién médica; de
10-20% requiere extraccion via endoscoépica;"? y apro-
ximadamente 1%, con frecuencia necesita interven-
cion quirdrgica.? En el presente caso, nos referiremos
a la ingesta de imanes de neodimio (imanes de tierra
rara), de 5 hasta 20 veces mas potentes que los ima-
nes convencionales de compuestos de hierro® nuestro
interés surge por la frecuencia de los casos, pues es-
tos imanes se han incorporado a diversos utensilios de
la vida cotidiana y, por ende, resulta de interés para la
medicina su diagnoéstico y tratamiento. Como tal, este
ultimo se da o al inicio de los sintomas gastrointesti-
nales, como dolor abdominal, nduseas, vomito, aunque
en ocasiones pueden cursar asintomaticos, y/o como
hallazgo radioldgico.* Se sabe que la ingesta de multi-
ples imanes puede ser sumamente dafiina, sobre todo



si son ingeridos en distintos eventos o éstos se sepa-
ran en el trayecto, debido a la fuerza de atraccion que
ejercen entre las paredes intestinales. Al suceder lo
anterior, provocan isquemia, perforacion, fistulizacion
u obstruccioén intestinal.

Caso clinico

Masculino de 2 afios 8 meses de edad, con anteceden-
te de autismo, quien fue valorado por cuadro de dolor
abdominal de 10 horas de evolucién, acompafiado de
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distension, nauseas y vomito, asi como febricula e irri-
tabilidad. A la exploracion fisica se mostré poco coope-
rador, con abdomen globoso, timpdnico, con dolor a la
palpacién en mesogastrio e hipogastrio, no se ausculté
peristalsis, no se palparon masas; resto, sin alteracio-
nes. Se realizo radiografia de abdomen y se observaron
imagenes radio opacas (figura 1); al interrogar nueva-
mente a los padres, refieren haberle comprado un cubo
de imanes hace unas semanas (figura 2), por lo que se
concluy6 que las imagenes radiolégicas son compati-

Figura 3. Imagenes
trans operatorias de
primera laparotomia
exploradora. a) Fistula
enteroentérica.

b) Fistula con
perforacion intestinal.
c) Fistula que provoca
hernia interna. d)
Perforacion intestinal
en espejo.
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bles con multiples imanes en distintas localizaciones.

Se solicitaron laboratorios prequirirgicos, que resulta-
ron en pardmetros adecuados, por lo que previo con-
sentimiento informado de ambos padres, se solicité
sala de quiréfano para realizar laparotomia explorado-
ra por el alto riesgo de presentar perforacion intestinal,
fistulizacién y bloqueo agudo intestinal. Como hallazgo
transoperatorio se encontrd hernia interna secundaria
a fistula enteroentérica, donde se palparon mdltiples
imanes unidos, mudltiples fistulas entero-enterales a
15, 20, 25 y 45 cm del angulo de Treitz se procedio a
reparacion de fistulas en 2 planos con vicryl 4-0 y 3-0,
a 180 cm de angulo de Treitz y 70 cm de valvula ileo-
cecal, una perforacion en espejo, de ahi que se realizé
resecciéon de 4 cm y anastomosis termino-terminal en
2 planos. Se retiraron 20 imanes (figura 3). Se observa-
ron 8 imanes, a nivel de colon transverso, pero no se lo-
graron palpar y se decidié dejar en espera de evacuar-
los (figura 4). Los siguientes dias transcurrié estable,
afebril, en ayuno, con apoyo de nutricidn parenteral, se

Figura 4 Radiografia transdperatoria, con imanes
residuales.

manejé con enemas de solucidn salina para favorecer
evacuacion de imanes restantes, sin éxito. A los 7 dias,
se realizé colonoscopia: 1 iman intimamente adherido
a paredes del colon a nivel de unién de colon ascenden-
te con transverso (figura 5). Al extraerlo, se presentd
perforacién, por consiguiente, se decidio realizar nueva
laparotomia exploradora. Se encontré cavidad abdo-
minal con liquido intestinal; se localiz6 la perforacién
en colon ascendente con asa de intestino delgado, ad-
herida (fistula), también con orificio de perforacion en
espejo. Se revisd intestino en su totalidad, desde angu-
lo de Treitz hasta valvula ileocecal, y se localizaron los
imanes restantes. Fueron extraidos a través de perfora-
ciony, posteriormente, se procedié a adherenciolisis de
este segmento. Se reavivaron bordes y se realiz6 cierre
en 2 planos, por ende, se decidié dejar drenaje abdo-
minal tipo Penrose para vigilancia. Paciente presentd
una adecuada evolucién postoperatoria, reiniciando via
oral al cuarto dia de operado con adecuada tolerancia.
Progreso6 a dieta blanda y fue egresado a casa a los 8
dias de segunda intervencion quirdrgica.

DISCUSION

Durante la edad pediatrica se suele explorar el ambien-
te que nos rodea, una de las maneras mas usuales es
mediante la introduccion de objetos a la boca, de ahi
que entre los 6 meses y los 3 afios de edad, por lo co-
mun ocurren accidentes por ingesta de cuerpos extra-
fos.6 En nuestro caso, el paciente tenia 2 afios 8 me-
ses y como antecedente de importancia tenia, ademas,
autismo, lo cual dificulté que los padres sospecharon
de la ingesta de imanes, asi como saber el tiempo de
evolucion de la misma.

La ingesta de imanes de neodimio es mucho mas gra-
ve que la de imanes comunes, por su mayor potencia,®

Figura 5. Colonoscopia. a) Iman intimamente adherido a pared de colon. b) Perforacién intestinal al retirar iman.



al ser una ingesta de multiples magnetos suele ser ex-
cesivamente nociva, ya que éstos, al separarse dentro
del tracto intestinal, producen una fuerza de atraccion
que ejerce presion sobre las paredes intestinales, lo
cual provoca gran parte de los hallazgos encontrados
en nuestro paciente: perforaciones intestinales, fistu-
las enteroenterales, coloenterales, y obstruccion intes-
tinal.5 En varios casos publicados en la literatura médi-
ca, el diagnostico fue por hallazgo radiolégico, ya que
la ingesta fue inadvertida por los padres y/o cuidador.
La recomendacion ante la ingesta de imanes multiples
sera la extraccion inmediata, de encontrarse al alcance
endoscopico, tal serd el manejo ideal, de lo contrario,
se debera proceder a vigilancia con controles radio-
I6gicos cada 4-6 horas, si no se observa avance o el
paciente se encuentra con sintomas de obstruccién o
irritacion peritoneal debera procederse a intervencion
quirdrgica para evitar complicaciones graves. En caso
de presencia de fistulas entre asas intestinales, se re-
comienda hacer enterotomias limitadas para extraer el
cuerpo extrafio y cierre primario.? En nuestro paciente,
que presentaba multiples fistulas y una hernia interna
a causa de las mismas, se tomo la decision de realizar
reparacién quirdrgica por riesgo a nuevas hernias in-
ternas o volvulo. Es mas que evidente la necesidad de
legislar la venta de estos juguetes que parecen inofen-
sivos a menores de edad, ya que son potencialmente
mortales y las etiquetas de advertencia no estan sien-
do efectivas para la prevencién de laingesta de magne-
tos, asi también se debe informar a padres y cuidado-
res acerca del gran riesgo que conlleva el uso de estos
objetos, para asi evitar situaciones lamentables.
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RESUMEN

El Sindrome Hemolitico Urémico atipico (SHUa) es
una variante rara de una tromboangiopatia, causada
por anormalidades en la via alterna del complemento.
Da como resultado disfuncion renal a nivel endotelial,
que produce formacion de trombos en la microvascu-
latura. Se considera como SHU atipico, ya que éste
no es causado por ninguna de las etiologias comunes
del SHU clasico (toxina Shiga producida por E. coli
0157:H7 0 S. dysenteriae). Las alteraciones genéticas
o las disrregulaciones adquiridas de la via alterna del
complemento, resultan entre el 40%-60% de las cau-
sas de SHUa, lo que sugiere una alta predisposicién
genética.

Palabras clave: Sindrome Urémico Hemolitico atipico
(SUHa), C3, estudio genético.
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ABSTRACT

The atypical Hemolytic Uremic Syndrome (aHUS) is
a rare variant of a TMA caused by an abnormality in
alternative complement pathway, resulting in an endo-
thelial dysfunction producing thrombus formation at
the level of the microvasculature. It is considered as
an atypical HUS since it is not caused by any of the

common etiologies of classic HUS (shyga toxin produ-
ced by E. coli 0157:H7 or S. dysenteriae). The genetic
alterations or acquired dysregulations of the alterna-
tive complement pathway result in 40%-60% of aHUS
causes, suggesting a high genetic predisposition.

Keywords: atypical Uremic Hemolytic Syndrome
(aUHS), C3, genetic study.

INTRODUCCION

El Sindrome Urémico Hemolitico atipico (SUHa) se
considera una micronagiopatia pero a diferencia del
SHU clasico, no es causada por la toxina shiga, pro-
pia de distintos agentes. Segun la definicién actual
del SHUa, lo constituye una triada caracteristica: den
anemia hemolitica microangiopatica, trombocitope-
niay falla renal aguda en ausencia de la toxina Shiga.’
Se ha observado que el SHUa estd relacionado con
una regulacién anormal del complemento, ya sea
congénita o adquirida. En cuanto a las anormalida-
des congénitas, se observaron alteraciones en siete
de los componentes del complemento y genes regu-
ladores del complemento (CFH, CFl, CD46, C3, CFB,
THBD y DGKE), presencia de autoanticuerpos positi-
vos anti—-CFH.2

Se ha establecido que hasta 60% de los pacientes con
SHUa son portadores de mutaciones en los genes
que regulan el complemento, o en los componentes
de la C3-convertasa, factor B y C3. Igualmente, las
mutaciones en la regién C—terminal del factor H del
complemento con caracteristicas del SHUa. Cuando
se altera la region FH, disminuye la accion protectora
sobre las superficies celulares, por consiguiente, és-
tas se ven con mayor compromiso al dafio producido
por la activacién del complemento, sin afectarse la
regulacién del complemento en plasma.?

Caso clinico

Paciente femenino de 4 afios, ingresé al Servicio de
Urgencias el dia 06 de agosto del 2019 con sospecha
diagndstica de probable sindrome urémico hemoliti-



co. Inicid el padecimiento tres dias previos a su ingre-
so, con hiporexia e hipertermia no cuantificada, nau-
sea y vomito. Recibié valoracién por médico externo,
en consultorio anexo a farmacia, quien indicé cefaloti-
nay antipirético sin mejoria clinica. Acudié al Hospital
Infantil del Estado de Sonora (HIES), donde se reali-
zaron examenes de laboratorio: destacé hemoglobi-
na en 9.4 g/dL, hematocrito en 27.2%, leucocitos en
8,060 103/mm3 a expensas de neutrofilos en 70% y
trombocitopenia en 28,000 103/mcL.

A la exploracidn fisica en urgencias sobresalié la pre-
sencia de petequias en paladar y equimosis en ex-
tremidades, sin mostrar alguna otra alteracion en la
exploracion fisica. La funcion renal estaba alterada,
la creatinina en 1.27 mg/dL, urea 67 mg/dL, COOMBS
directo negativo; se observé que el frotis de sangre
periférica con anisocitosis, crenocitos, poiquilocitos y
esquistocitos. La proteina C reactiva fue positiva al in-
greso en 13 ng/ml, sin manejo previo con antibidticos.
Se tomaron controles de funcién renal al dia siguiente
con disminucion en creatinina en 1.02 mg/dL, eleva-
cion de la urea en 137 mg/dL y PCT en 9 ng/ml. Se
realizé transfusion de dos concentrados plaquetarios
y se transfirié al Instituto Mexicano del Seguro Social
(IMSS). Continué manejo en IMSS durante dos afios
aproximadamente sin especificar tratamiento utiliza-
do.

De nueva cuenta, reingreso al HIES el 11 de agosto del
2021, referida del Hospital General de Ciudad Obre-
gon con hiporexia, vdmitos, edema periorbitario, dolor
abdominal y hematomas sin causa aparente. Se reali-
zaron examenes de laboratorio con los siguientes re-
sultados: hemoglobina 6.50 g/dL, hematocrito 19.5%,
plaquetas de 278,000 103/mcL, leucocitos 9,210 103/
mclL, neutréfilos 4,250 103/mcL, linfocitos de 4,180
103/mcL, reticulocitos 12%, COOMBS directo negati-

W y 4

Figura 1. (H-E + PAS 10x)
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vo, TP 12 seg, TTP 25.7 seg, INR 0.88 seg, creatinina
2.33 mg/dL, Na 139 mEqg/L, K4.1 mEq/L, P 5.4 mg/dL,
Ca 8.1 mg/dL, LDH 1530 U/L, proteinas totales 5.1 g/
dL, albdmina 3 g/dL, CK 53 U/L, PCT 0.92 ng/ml. EGO
con densidad en 1.010 g/ml, leucocitos negativos, ni-
tritos negativos, proteinas 500 mg/dL, eritrocitos 250
RBC/mcL, en sedimento urinario con leucocitos 0-2 x
campo, eritrocitos >100 x campo y bacterias escasas.
Se clasifico a la paciente con lesién renal aguda AKI
Il, con TFG de 22 ml/min/1.73 m2 por Schwatrz, sos-
pecha de SHU por anemia hemolitica regenerativa y
lesion renal aguda sin trombocitopenia. Se realizaron
pruebas de anticuerpos antinucleares y complemento
el 18 de agosto de 2021, los cuales fueron negativos
con ANA <1:80, complemento C3 en 79 mg/dL, y ade-
mas se realiz6 ultrasonido renal y de vias urinarias, el
cual encontrd solo cambios parenquimatosos.

El mismo dia 18 de agosto, se envié a laboratorio pri-
vado muestra de heces fecales para identificacion de
la toxina shiga, con resultado negativo, y una muestra
mas, se envio para haptoglobina con resultado de 7.4
mg/dL (rango de normalidad en 30-200 mg/dL). El dia
20 de agosto de 2021 se solicitaron anticuerpos IgG
contra ADAMTS-13, con 12.2 ul/ml, el cual se inter-
preté como dudoso, actividad ADAMTS-13 en 1.11 ul/
ml interpretado en rangos de normalidad. Por la mala
evolucion clinica de la paciente se decidié realizar
biopsia renal.

El reporte de la biopsia renal concluyé que la inmu-
nofluorescencia resulté positiva para C3d en la pared
de los vasos sanguineos. Negativo para IgA, IgG e
IgM, igualmente, a nivel histopatoldgico se observd
disminucién del espacio de Bowman, acentuacion del
penacho glomerular, hipercelularidad mesangioendo-
telial, colapso de las luces capilares glomerulares y
duplicacién irregular de las membranas celulares glo-

Figura 2. (H-E + PAS 40x)

Hipercelularidad glomerular (A) con colapso de luces capilares e irregularidad mesangial (B) y membranas basales (C).
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Figura 3. (H-E + PAS 40x)
A.Trombosis con eritrocitos fragmentados.

merulares con restos de eritrocitos fragmentados de
manera segmentaria a nivel glomerular.

En el tubulointersticio se observan trombos aislados
de pequeiios vasos sin infiltrado inflamatorio asociado.
A nivel tubular, con cambios reactivos y de tipo isqué-
mico del epitelio, pérdida del borde en cepillo y esfas-
celacién de algunas células, con atrofia tubular y fi-
brosis intersticial leve, sin observarse hipercelularidad
extracapilar (medias lunas).

Los resultados de la muestra de sangre que se analizé
en laboratorio privado para estudio genético, resulta-
ron positivos para C3 del tipo heterocigoto (variante

c.485C>G, considerada como patogénica), en conse-
cuencia, se integré diagndstico genético y anatomopa-
tologico de SUHa.

En el dia 06 de abril de 2022, la paciente presento re-
caida, con edema bipalpebral, dolor abdominal difu-
so, equimosis en extremidades inferiores, se ingresé
al Servicio de Urgencias y se transfirio al Servicio de
Medicina Interna, ese mismo dia se decidié colocar
catéter Mahurkar para inicio de plasmaféresis y al dia
siguiente se ingreso al Servici6 de Terapia Intensiva Pe-
diatrica para iniciar con el manejo previamente mencio-
nado. Se realizé un recambio, administrandose 6 plas-
mas frescos congelados, sin eventualidades. El dia 08
abril de 2022, se suspendio el recambio debido a que
la paciente presenté rash y parestesias al inicio del pro-
cedimiento, se planteé recambio para el dia siguiente.
El dia 09 de abril de 2022, se realiz6 segundo recam-
bio con reconstitucién de seis plasmas frescos conge-
lados, sin presentar eventualidades. El dia 11 abril de
2022, se realizé tercer recambio, sin eventualidades. El
dia 13 de abril 2022, se realizé recambio de 6 plasmas
frescos congelados, sin eventualidades y se realiz6 el
ultimo recambio el dia 15 abril 2022, en donde se ad-
ministré recambio con 7 plasmas frescos congelados
sin eventualidades durante el procedimiento. Se com-
pletaron los cinco recambios sin complicaciones y se
transfiri6 nuevamente al servicio de medicina interna.
El dia 16/04/22, se retiraron puntas de catéter Mahur-
kar, resulté sin desarrollo y se inicié manejo de ciclofos-
famida 500 mg dosis. El caso se comento el Servicio
de Nefrologia Pediatrica y se egres6 a paciente el dia
17 de abril de 2022, con seguimiento por consulta ex-
terna.

Aiio 2022
Variable 07/04 07/04 09/04 11/04 13/04 15/04
Hemoglobina g/dL | 10.2 8.60 9.0 9.0 8.4 8.4
Hematocrito % 30.1 249 271 26.7 241 24.6
Plaquetas103/mcL | 118000 109000 125000 242000 322000 407000
Creatininamg/dL | 1.14 0.84 0.72 .0.64 0.49 1.0
BUN mg/dL 33 27 26 25 28 31
Urea mg/dL 70.7 57.8 55.7 53.5 60.6 66.5
Acido drico 6.8 6.2 5.8 7.2 6.7 6.8
DHL mg/dL 557 337 313 273




DISCUSION

El sindrome urémico hemolitico se caracteriza por
presentar anemia hemolitica (hemoglobina <10 g/dL),
trombocitopenia (plaquetas <150,000 103/mcL) y le-
sion renal (nivel de creatinina mayor al limite superior
para la edad), secundarios a la toxina shiga; sin em-
bargo, cuando las etiologias mas frecuentes asocia-
das son descartadas se sospecha de un SHUa por al-
teracion del complemento, como causa mas comun.
La presentacion clinica suele ser subita, con palidez,
malestar general, hiporexia, vémitos, fatiga, edema y
somnolencia, acompafiados de la triada clasica es-
quistocitos, niveles elevados de DHL son altamente
sugestivos de microangiopatia trombdtica como ori-
gen de la hemdlisis.

Se ha observado que pacientes con SHUa tienen ni-
veles disminuidos de C3 en plasma, contando con 4
proteinas reguladoras de la via alterna del comple-
mento, siendo el factor H (CFH), cofactor de proteinas
de membrana (MCP o CD46), factor | (CFI), trombo-
modulina (THBD) y 2 proteinas de la convertasa—-C3
(C3) y el factor B (CFB).*

En cuanto al diagnéstico del SHUa, se ha estableci-
do que puede ser mediante la identificacién de las
variantes patogénicas en uno o mas de los genes
asociados, la predisposicion genética es por herencia
de tipo autosémica dominante con penetrancia redu-
cida; es raro que sea del tipo poligénico. Las varian-
tes patogénicas del tipo heterocigotico mas comunes
se encuentran en los genes del C3, CD46, CFB, CFH,
CFHRS, CFI, THBD, entre otros. La variante homocigo-
tica mas comun es la DGKE.5

En cuanto al tratamiento, existe la Terapia Plasmati-
ca (TP), que consiste en la infusién de Plasma Fresco
Congelado (PFC), éste aporta reguladores de comple-
mento y recambio plasmatico, reemplazando el plas-
ma del paciente por PFC y eliminando inhibidores so-
lubles del complemento disfuncionales endégenos,
también se eliminan anticuerpos anti-FH y factores
inflamatorios y/o trombogénicos que participan en el
dafio endotelial y en la hiperagregacion plaquetaria.
Como parte del tratamiento, se maneja el uso de ecu-
lizumab; la bibliografia internacional reporta respues-
ta de hasta el 64% en la microangiopatia trombética
después de 26 semanas de uso. Muestra mejoria en
cuanto a parametros hematologicos y renales, y dis-
minuye la necesidad de terapia de sustitucion renal
en 82%. La mejoria es independiente del tipo de muta-
cién que presenta el paciente.®

Se ha observado que el prondstico es malo en los pa-
cientes con mutaciones en FH y C3 durante la presen-
tacioén clinica del SHUa, con mortalidad o desarrollo
de falla renal de hasta 50%-70%, respectivamente; o
bien, con 50% de probabilidad de recurrencia.’
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RESUMEN

El raquitismo se caracteriza por un trastorno en los
niveles del calcio y fésforo que van a afectar la prolife-
racion, diferenciacion y madurez de los condrocitos y
desmineralizan la estructura esquelética. Desde 1937,
se han descritos casos de raquitismo congénito. En el
presente trabajo se expone el caso clinico de mascu-
lino de 11 meses de edad, quien a los 4 meses de vida
presenté dificultad respiratoria progresiva, fractura
patolégica de huesos largos y desmineralizacion. Se
documenté disminucion de los niveles séricos de 1.25
dihidroxivitamina D3, aumento de la paratohormona
y dos mutaciones del gen CYP27B1 y neumonia por
SARS-CoV?2. El tratamiento consistié en aporte de 02,
ventilacion mecanica, suplementos de calcitriol, cal-
cio, fosforo y magnesio. Fallecié debido a neumonia

por Candida tropicalis. Desde el primer caso registra-
do de raquitismo congénito como un trastorno auto-
sémico recesivo considerado raro, actualmente la fre-
cuencia dentro de los casos de raquitismo es de 13% y
hay una variabilidad de trastornos, algunos ligados al
cromosoma X; autosémico dominante, por deficien-
cia en la via metabdlica o a la ausencia de receptores
al calcitriol en las células diana, entre otros factores.
La afectacién esquelética a muy temprana edad fue
determinante para considerar la posible causa gené-
tica del raquitismo, lo cual se confirmé con analisis
bioguimico y genético.

Palabras clave: raquitismo congénito, diagndstico,
tratamiento.
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ABSTRACT

Rickets is a disorder in the levels of calcium and phos-
phatethat affects the proliferation, differentiation and
maturity of chondrocytes and demineralize the skele-
tal structure. Since 1937, cases of congenital rickets
have been described. The objective of this work is to
present a case of congenital rickets. The clinical case
is a 11 moth-old male, who at 4 months of life had pro-
gressive respiratory distress, pathological fractures of
long bones, and demineralization, with a documented
decrease of serum levels of 1.25 dihydroxyvitamin D3,
an increase in parathormone and two mutations of
the CYP27B1 gene and Sars-CoV 2 pneumonia. The
treatment consisted of suplemental oxygen, mechani-
cal ventilation, calcitriol, calcium, phosphate and mag-
nesium supplements. He died of pneumonia caused
by Candida tropicalis. Since the first recorded case of
congenital rickets as an autosomal recessive disorder
considered rare, currently the frequency within cases
of rickets is 13% and there is a variability of disorders,
some linked to the X chromosome; autosomal domi-
nant, due to deficiency in the metabolic pathway or



the absence calcitriol receptors in target cells, among
others. The skeletal involvement at a very early age
was decisive in considering the posible genetic cau-
se of rickets. Confirmed with biochemical and genetic
analysis.

Keywords: congenital rickets, diagnosis, treatment.

INTRODUCCION

El raquitismo fue descrito por primera vez en 1650 a
raiz de una epidemia que afecté a Inglaterra. Se tra-
ta de una entidad carencial que aun permanece con
frecuencias muy variables en todo el mundo; se ca-
racteriza por un trastorno en los niveles del calcio y/o
del fésforo con repercusion en la proliferacion, dife-
renciacion y madurez de los condrocitos. Consecuen-
temente, conlleva desmineralizacion de la estructura
esquelética, sobre todo de los huesos largos que de-
tienen su crecimiento, ademas de presentar deformi-
dad: ensanchamiento de las mufiecas, de las uniones
costocondrales; hipotonia; en lactantes craneotabes
y retraso en el cierre de las fontanelas, también puede
asociarse con crisis convulsivas hipocalcémicas e in-
suficiencia cardiaca.!

A partir de 1930, fecha en que se descubri6 la vitami-
na Dy su funcion en el metabolismo del calcio, en los
inicios del siglo XX, en diversos paises investigaron la
incidencia en su deficiencia, midiendo sus niveles sé-
ricos, y asi se reporto que en Estados Unidos de Nor-
teamérica afect6 a 40% de los adolescentes; en China,
23%; y tan alto como 84% de los casos en el Libano.?
Esta alta prevalencia se disminuyé en los paises de-
sarrollados con programas de suplementacién de los
alimentos con calcio y vitamina D (calciferol); sin em-
bargo, actualmente se esta considerando como una
entidad emergente, porque se esta registrando una
tendencia ascendente en su prevalencia. En el Reino
Unido se estima una incidencia de 7.5 casos nuevos
por 100,000 menores de 5 afios de edad y las causas
son diferentes segun el drea geografica, asi se reporta
que la deficiencia de calcio es la mas comun en Africa
y Asia, mientras que la de vitamina D ocurre en Amé-
rica, Europa y el Medio Oriente.®* Desde 1937 en que
Albright reporté el caso de un paciente pediatrico con
raquitismo que no respondié a la terapia con vitamina
D, con base en una posible resistencia hereditaria a
los calciferoles,® siguieron las descripciones de casos
similares, pero con hallazgos bioquimicos diferentes
a lo conocido de pacientes con déficit nutricional de
vitamina D, por ejemplo, niveles normales de calcio
sérico y fésforo disminuido con alteraciones en la re-
absorcién a nivel renal, entidad conocida como raqui-
tismo hipofosfatémico ligado a X. Actualmente se han
identificado diversas formas de raquitismo hipofosfa-
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témico congénito diferentes a la ligada al X.°

El objetivo del presente trabajo es describir un caso
raro de raquitismo congénito, que presentd niveles
séricos disminuidos de la 1.25 dihidroxivitamina D3
(calcitriol) y la presencia de dos variantes patogéni-
cas del gen CYP27B1, relacionadas con el raquitismo
congénito dependiente de vitamina D3.

Caso clinico

Lactante masculino de 11 meses de edad, hijo de
madre de 19 afios y padre de 17, sin consanguinidad,
ambos refirieron estar sanos. Fue producto de la pri-
mera gestacion, con embarazo normoevolutivo, con-
trol prenatal regular. Nacioé por cesarea, por presencia
pélvica, de 38 semanas de gestacion; peso al nacer:
2,700 gr; talla: 48 cm, sin problemas perinatales. Sin
antecedentes heredofamiliares. Aun no logra sostén
cefalico, gatear, interaccionar con su entorno, sen-
tarse ni bipedestaciéon con apoyo, no emite monosi-
labos. Esquema de vacunacién incompleto, no cuenta
con la BCG. Alimentacién al seno materno hasta los
5 meses, continuada con férmula lactea y papillas de
frutas.

Padecimiento actual lo inicié a los 4 meses de edad
con tos seca, no emetizante, ni cianosante, de predo-
minio diurno, sin fiebre; recibié multiples tratamien-
tos, incluidos antibidticos y antitusigenos con control
parcial. Afeccién respiratoria que tiende a la cronici-
dad. A los 8 meses de edad se agregé respiracion oral
y ronquidos, sin fiebre. Un mes previo a su ingreso, la
tos se intensificd, al igual que la dificultad respiratoria,
sobre todo durante su alimentacion. Fue atendido en
varias ocasiones en su unidad de adscripcion y por
sospecha de cardiopatia congénita fue enviado a car-
diologia, donde se diagnosticé hipertension arterial
pulmonar (presion sistdlica de arteria pulmonar de 60
mm/Hg). Se ingresd por cianosis central, con satura-
ciones de 80 a 82%.

A la exploracién fisica registré: temperatura 36.70C,
FC 158 Ipm, FR 37 rpm, saturacion 85%, peso 5.2 kg,
longitud 63 cm (Score Z -3.4, percentil 0.1). Constitu-
cioén delgado, reactivo, quejido espiratorio, aleteo na-
sal. Cabeza de formay tamafio normal, con sensacién
de reblandecimiento 6seo, sobre todo en la regién oc-
cipital. La clavicula izquierda deforme por callo éseo.
El térax brevilineo con tendencia a quilla, rosario ra-
quitico, tiraje intercostal, polipneico, hipoventilacién
basal bilateral, crepitantes y sibilancias. El abdomen
sin alteraciones, al igual que los genitales. Las ex-
tremidades integras, simétricas, con movimientos
pasivos y activos normales. Evaluacion cardioldgica
con diagnéstico de hipertension arterial pulmonar (60
mmHg), comunicacién interauricular (3.6 mm).
Radiografia simple de tdérax evidencié mesocardia;
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Figura 1. Rx de térax con deformidad clavicular por
fractura antigua, rosario costal y proceso neumoénico.

En el corte axial se aprecia la restriccion del parénquima
pulmonar por la deformidad costal y formacion de quilla e
infiltracién neumonica.

imagenes con tendencia a consolidacién parahiliar
derecha y en la hiliar izquierda, engrosamiento de las
articulaciones costocondrales; fractura consolidada
de clavicula izquierda y el térax dseo con tendencia
a la osteopenia, al igual que en los dedos de manos 'y
huesos largos. En la TAC de térax se pudo apreciar la
estrechez que ocasiona la parrilla costal sobre el pa-
rénquima pulmonar y deformidad en quilla (figura 1).

A su ingreso se mantuvo en aislamiento respiratorio
durante 8 dias, por neumonia secundaria a SARS-
Cov2; fue tratado con ceftriaxona y claritromicina;
aporte de oxigeno, ademads de sildenafil, furosemide,
fluticasona y salbutamol. Ante los hallazgos radioldgi-
cos observados en la estructura esquelética del térax
se extendié el andlisis de imagen al sistema esqueléti-

Figura 2. Se observa ensanchamiento de la mufieca y
desminerilizaciéon importante de los huesos de la mano. La
Rx de huesos largos muestra fractura patolégica de ambos
peronés.

co general y se apreciaron datos severos de desmine-
ralizacion dsea y fractura patoldgica en ambas tibias
(figura 2).

Estudios de laboratorio a su ingreso mostraron: Hb
13.9 gr/dl, Hto 84%, leucocitos 14,000/mm3, neutrd-



filos 30.9%, linfocitos 61.2%, monocitos 6.8%, plaque-
tas 317,000/mm3. RT-PCR en tiempo real para SARS-
Cov-2 positivo. Glucosa 117 mg/dl, creatinina 0.2 mg/
dl, acido drico 1.5 mg/dl. Gases sanguineos: pH 7.45,
pCO2 61mmHg, pO2 233mmHg, lactato 0.2mmol/L,
HCO3 28.5mmol/L.

Fosfatasa alcalina 1,046 UI/L, Na 136 mEq/L, K 4.3
mEq/L, CI 105 mEg/L Ca 8.9 mg/dI, Fésforo 2 mg/dl,
bicarbonato en suero 18.10 mEq/L, 25-hidroxivitami-
na D 62.31 ng/ml (valor de referencia (vr) igual o ma-
yor a 30 pg./ml), 1.25 dihidroxivitamina D3 < 8 pg./ml
(vr 31 a 87pg/ml), hormona paratiroidea 1,469 pg./ml
(vr15a 65 pg./ml)

Cuantificacidén de electrolitos en orina de 24 horas: Ca
20.3 mg (vr 100-300), cloro 7.68 mg (vr 110-250), fés-
foro 101.8 mg (vr 40-1300), magnesio 8 mg (vr 60-210),
potasio 8.70 mEqg/dia (40-220). Resultado del anali-
sis de secuencias genéticas y pruebas de delecién/
duplicacién de 17 genes del perfil de hipofosfatemia
congénita: se identificaron dos variantes patogénicas
del gen CYP27B1 (variante ¢.361C>T) y (PGIn121) con
homocigocidad y dos variantes del gen SLC34A3 de
significado incierto.

Se agreg6 a su manejo al inicio vitamina D2 vy, una
vez establecida la disminucién de la 1.25 dihidroxi-
vitamina D3 se cambié a calcitriol, suplementando
con gluconato de calcio, fosfato de potasio, sulfato
de magnesio. Durante su estancia fue dependiente
al aporte de oxigeno por desaturaciones de 85-90%.
En su dia 35 de estancia inicié con fiebre, incremento
de la dificultad respiratoria, saturacién de 75%, gaso-
metria venosa pH 6.8, CO2 indetectable al igual que
el bicarbonato y lactato de 6.6 mmol/L. Se inicié con
ventilacion mecanica modo asisto-controlada; con-
troles gasométricos con pH 7.26, pCO2 99 mmHg,
HCO3 44.4 mmol/L. Ultima gasometria pH 7.30, pCO2
109 mmHg, HCO3 53.5mmol/L, lactato 0.2 mmol/L.
Se documenté neumonia por estudios de imagen y
fue aislado en cultivo de secrecién bronquial Candi-
da tropicalis. Cursando evolucion térpida, a pesar de
ampliaciéon de cobertura antibiética, antifiingica, va-
sopresores y parametros altos de ventilacién, fallecié
alos 75 dias de su ingreso.

DISCUSION

La Paratohormona (PTH), 1.25-dihidroxivitamina D3
y la calcitonina forman parte de un sistema enddcri-
no que mantiene la homeostasis del calcio y fésforo,
equilibrio fundamental para el funcionamiento de la
transmisién neuromuscular, del metabolismo y de la
mineralizacién 6sea. La PTH tiene por funcion regular
la reabsorcion intestinal, excrecidn renal y el intercam-
bio de calcio y fésforo entre el liquido extracelulary el
hueso. El principal regulador de la PTH es el calcio.”®
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La produccién cutadnea de vitamina D, a partir de la
7-dehidrocolesterol y la accién de los rayos ultravio-
leta, se estima que aporta entre 80 y 90% de los re-
querimientos en el ser humano, el restante es obte-
nido de manera exdgena: a través del ergocalciferol
(vegetales) o colecalciferol (alimentos de origen ani-
mal), ambos tienen la misma funcidn bioldgica, pero
requieren ser activados. Para ello, se procesa una pri-
mera hidroxilacion a través de una serie de enzimas
hepaticas con actividad de 25-hidroxilacion como la
CYP2R1, CYP3A4 microsomales y CYP27A1 mitocon-
drial, surgiendo la 25-dihidroxicalciferol o calcidiol; la
siguiente hidroxilacién se lleva a cabo en la corteza
renal mediante la enzima mitocondrial alfa-1-hidroxi-
lasa (codificada por el Gen CYP27B1), dando lugar
a la 1 alfa.25-dihidroxivitamina D3 (1,25(0H)2D3) o
calcitriol, que representa la forma activa y ejerce su
funcidn principalmente en el metabolismo del calcio.
Este favorece la absorcién intestinal del calcio; a nivel
renal disminuye la excrecion del calcio y fésforoy en
el metabolismo dseo es un inductor de la maduracién
del osteoblasto en osteoclasto. Los osteoblastos son
las células responsables en secretar la matriz donde
se formard la mineralizacion del osteoide y los os-
teoclastos realizan el rompimiento de dicha matriz ex-
tracelular durante el envejecimiento, respuesta a una
lesion como fractura o la resorcion dsea en el raqui-
tismo. También se esta considerando un rol importan-
te del calcitriol en la modulacién del sistema inmune
y proliferacion celular, ademas, ha sido identificado
como un potente inhibidor de la transcripcién génica
de la PTH.>™

El caso clinico aqui descrito evolucioné con un sin-
drome de dificultad respiratoria, posiblemente desde
los 4 meses de edad por restriccion en la movilidad
tordcica, ocasionado por el raquitismo. A su ingreso,
éste se considerd fuera de naturaleza congénita, se
diferencié entre otras entidades diagnésticas, como
la osteogénesis imperfecta y el sindrome de Fanconi,
que fueron descartadas.

La revisién actual de la clasificacion del raquitismo se
centra en dos grupos: los calciopénicos, por un lado,
y por el otro, los fosfopénicos. La mayor parte de los
casos de raquitismo es adquirida, sobre todo por de-
ficiencia nutricional del calcio y del fésforo; ambos de
forma independiente, o bien, asociados a la deficien-
cia de vitamina D y en algunas zonas geogréficas a
la poca exposicidn solar; también puede ocurrir por
patologia renal crénica.

De los casos de raquitismo congénito, el primero fue
registrado en 1961 como un trastorno autosémico re-
cesivo; actualmente, se tiene un registro de 13% de ca-
sos de raquitismo congénito en relacion con todos los
casos de raquitismo. Como podemos observar en el
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Cuadro 1. Clasificacion actual del raquitismo.

Calciopénicos

Fosfopénicos

Adquiridos

Deficiencia nutricional a la vitamina D y/o de calcio.

Sindromes de malabsorcidn.

Poca exposicion al sol.

Hepatopatias que cursan con defectos en la 25-hidroxilacién de la vitami-
naD.

Toxicidad por medicamentos (Fenitoina).

Patologia renal crénica.

Congénitos

Resistencia a la vitamina D.

Fracaso en la 1-hidroxilacion de la vitamina D por deficiencia de la 1
alfa hidroxilasa secundaria a la mutacion del gen de la 1 alfa hidroxilasa
(VDDRI).

Resistencia a la vitamina D (VDDRII).

Adquiridos

Deficiencia nutricional de fosfato.
Sindrome de malabsorcién.

Congénitos

Pérdida tubular de fosfato.

Sindrome de Fanconi.

Pérdida aislada de fosfato, secundaria a mutacion genética.
Raquitismo hipofosfatémico ligado a X.

Raquitismo hipofosfatémico autosémico dominante.
Raquitismo hipofosfatémico autosémico recesivo.
Raquitismo hipofosfatémico con hipercalciuria.

cuadro 1, hay una variabilidad de trastornos, algunos
ligados al cromosoma X, otros de tipo autosémico do-
minante, debido a deficiencia en la via metabdlica o
de la ausencia de receptores al calcitriol en las células
diana, entre otros elementos.'> "

Las manifestaciones clinicas del raquitismo congéni-
to tienen un fenotipo idéntico a la deficiencia de vi-
tamina D y es adquirido. Son normales al nacer, las
manifestaciones de la enfermedad suelen iniciar al-
rededor de los 4 meses de edad con retardo del cre-
cimiento, y entre los 6 a 8 meses de edad presentan
ya las caracteristicas distintivas de la enfermedad:
craneotabes, retardo en el cierre de la fontanela an-
terior, deformidades en brazos en la etapa del gateo,
arqueamiento de las piernas cuando se desarrolla la
bipedestacién, deformidades osteocondrales, el “ro-
sario raquitico” en las formas severas y un mayor ries-
go de fracturas patoldgicas, dolor 6seo, espasmos
musculares y crisis convulsivas hipocalcémicas.® ™
'8 Caracteristicas clinicas que evolutivamente fue pre-
sentando el paciente aqui descrito.

El desarrollo a temprana edad del caso que se presen-
ta, el fenotipo clinico ya descrito, orientd a una cau-
sa congénita. A nivel bioquimico, se caracterizé por
hipocalcemia, hipofosfatemia, aumento considerable
de la fosfatasa alcalina y de los niveles séricos de la
paratohormona. El diagnéstico se establecié median-
te el perfil del andlisis de secuencias genéticas de
hipofosfatemia congénita, cuyo resultado fue la mu-
tacion homocigota del gen CYP27B1; se identificaron
dos variantes: ¢.367C>7 y p.GIn121. Asociado a las ca-
racteristicas clinicas, radiologicas y a las mutaciones

Fuente: modificado de Acary colaboradores (2017).

del CYP27B1, su perfil bioquimico concuerda con lo
descrito en la literatura™, por ende, se integré el diag-
nostico de raquitismo dependiente de vitamina D tipo
1A, con dos variantes hasta el momento adn no des-
critas y que describimos por primera vez (cuadro 2).
El raquitismo dependiente de vitamina D(RDVD), lo
integra un grupo heterogéneo de alteraciones gené-
ticas, tiene en comun la aparicion desde muy tempra-
na edad de manifestaciones de raquitismo debido a
la falta de activacion de los precursores activos de la
vitamina D o a una falla en el receptor de la vitamina D
activada. Existen tres tipos de raquitismo dependien-
te de vitamina D. El primero (RDVD1A) se caracteriza
por la ausencia de la segunda hidroxilacion a nivel
renal, que conduce a la falta de activacion de la 1.25
dihidroxivitamina D, por consiguiente, los niveles plas-
maticos del calcitriol o 1.25 DHO vitamina Ds se en-
cuentran disminuidos; la segunda categoria (RDVD2)
se debe a una mutacién en el receptor de la vitamina
D que lo vuelve resistente a la accién del calcitriol; el
tercer tipo (RDVD3) es ocasionado por una inactiva-
cioén de los metabolitos de la vitamina D.

El raquitismo dependiente de vitamina D tipo 1A, es
un trastorno autosémico recesivo a causa de la mu-
tacion del CYP27B1, responsable de la codificacion
de la enzima mitocondrial 1 alfa hidroxilasa de la vi-
tamina 25-hidroxivitamina Ds. Hasta el presente, se
han reportado alrededor de 100 pacientes con 64 mu-
taciones diferentes y algunas mutaciones son mas
comunes en ciertos grupos étnicos especificos, pre-
dominando la afectacién en asiaticos y americanos,
incluido un hispano en la casuistica, sobre todo en los
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Cuadro 2. Caracteristicas del raquitismo asociado con el metabolismo de la vitamina D.

Enfermedad Herencia Altera.dén Proteina C?I.Cio F?sfato Fosfaftasa falales 25(0H)D | 1,25(0H)2D C?U/creati-
genética sérico sérico alcalina mona nina

Raquitismo por Disminuido | Normalo | Aumentado | Aumentado Normal | Aumentado | Disminuido

deficiencia de o normal disminuido o0 normal

calcio

Deficiencia Disminuido | Normalo | Aumentado | Aumentado Disminuido | Disminuido | Disminuido

nutricional de oNormal | Aumen- onormal o

vitamina D tado aumentado

Raquitismo Autosémico | Mutacion | Alfa-1hidrox- | Disminuido Aumentado | Aumentado | Normalo | Disminuido | Disminuido

dependiente de | recesivo CYP27B1 ilasa onormal Normal o aumentado | onormal

vitamina A disminuido

Tipo 1A(VD-

DR1A)

Raquitismo Autosémico | Mutacién | 25Hidroxilasa | Disminuido | Normalo | Aumentado | Aumentado Disminuido | Normal o Disminuido

dependiente de | recesivo CYP2R1 onormal disminuido disminuido

vitamina A

Tipo 1B (VD-

DR1B)

Raquitismo Autosémico | Mutacién | Receptorde | Disminuido | Normalo | Aumentado | Aumentado | Normal Aumentado | Disminuido

dependiente de | recesivo VDR vitamina D onormal disminuido

vitamina A

Tipo 2A (VD-

DR2A)

Raquitismo Descono- Sobre- Ribonu-cleo- | Disminuido | Normalo | Aumentado | Aumentado Normal Aumentado | Disminuido

dependientede | cido ex-presién | proteina onormal disminuido

vitamina A HNRNPC Cnuclear

Tipo 2B (VD- heterogé-nea

DR2B)

Ca: Calcio; D: Disminuido; A: Aumentado; VDDR: Raquitismo dependiente de vitamina D (por sus siglas en inglés); AR: Autosémico recesivo; N: Normal; PTH:

Paratohormona.
Fuente: modificado de Acar S. (2017).

franco-canadienses.’

El promedio de edad al momento del diagndstico de
esta enfermedad es de 13.8 meses, cuando ya existe
una significativa alteracion en su crecimiento y desa-
rrollo, ademas de complicaciones que pueden com-
prometer la funcién o la vida, tal como ocurrié con el
caso aqui presentado. Las imdgenes radiogréficas
del térax evidenciaron la alteracion del contorno es-
quelético, por el rosario raquitico, que estrechaba y li-
mitaba la movilidad en la dinamica ventilatoria. A nivel
gasomeétrico con hipercapnia y alcalosis compensa-
toria cronica.

El tratamiento debe ser multidisciplinario y tiene por
objetivo mantener los niveles del calcio sérico en ran-
gos de normalidad, asi como la producciéon normal
de la paratohormona con el fin de normalizar la hipo-
fosfatemia. Para lograr lo anterior, se recomienda la
administracién del calcitriol a dosis de 10 a 400 ng/k/
dia. La dosis de mantenimiento suele ajustarse a la
respuesta clinica del paciente, pero siempre es me-
nor a la dosis inicial y se debe administrar de manera
indefinida, ademas, se debe tener una ingesta ade-
cuada de calcio en la dieta, entre 50 y 75 mg/k/dia de
calcio elemental. La vigilancia serolégica y urinaria de

calcio, fésforo, paratohormona, fosfatasa alcalina, ul-
trasonografia renal y evaluacion radioldgica esquelé-
tica son indispensables.’?®

CONCLUSION

El raquitismo carencial representa la causa mas co-
mun de los defectos de la mineralizacién de la es-
tructura esquelética en la poblacion pediatrica. Sin
embargo, las alteraciones genéticas como origen del
raquitismo congénito, hoy en dia, representan alrede-
dor de 12%; ante la sospecha clinica de raquitismo,
ademas de los estudios radiolégicos se requiere ana-
lisis bioquimico completo, en especial niveles serolo-
gicos de calcio, fésforo, fosfatasa alcalina y parato-
hormona.

En el presente caso, la afectacion esquelética a muy
temprana edad, fue determinante para considerar la
posible causa genética del raquitismo. Los niveles
serolégicos normales de la 25-dihidroxivitamina D y
disminuidos de la alfa 1.25 dihidroxivitamina D, permi-
tieron ubicar que el defecto en la hidroxilacién estaba
a nivel renal. Las dos variantes mutadas del CYP27B1
(c.361C>7 y P.GIn121) confirmaron el diagnéstico.
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RESUMEN

El sindrome de orejas rojas se describié hace 28 afios
aproximadamente. Se caracteriza por ser recurrente,
unilateral o bilateral, con episodios de enrojecimiento,
hinchazon y sensacién de quemadura en el pabellén
auricular. Es una condicion que se presenta rara vez en
nifios y es mas frecuente en el adulto. Se le relaciona
con diversas entidades neuroldgicas, tales como pa-
tologia cervical superior, neuralgia glosofaringea o del
trigémino, disfuncién temporomandibular, entre otras.
Con frecuencia se le relaciona con migrafia, sin em-
bargo, puede haber casos idiopaticos. Se describe el
caso de un paciente pediatrico con sindrome de orejas
rojas idiopatico.

Palabras clave: sindrome de orejas rojas, migrania, pa-
bell6n auricular.

Fecha de recepcion: 27 marzo 2023
Fecha de aceptacion: 31 marzo 2023

ABSTRACT

Red ear syndrome was described approximately 28
years ago, which is characterized by being recurrent,
unilateral or bilateral with episodes of redness, swe-
lling and a burning sensation of the external ear, a
condition that rarely occurs in children and it is more
common in adults. It is related to various neurologi-
cal entities such as; upper cervical pathology, glosso-
pharyngeal or trigeminal neuralgia, temporomandibu-
lar dysfunction among others. It is frequently related to
migraine, however there may be idiopathic cases. This
paper describes a pediatric patient with idiopathic red
ear syndrome.

Keywords: red ear syndrome, migraine, external ear.

INTRODUCCION

El sindrome de oreja roja es una condicién clinica
descrita por primera vez por Lance J. W. en 1994." Se
presenta en raras ocasiones y puede ser bilateral o
unilateral, ademas, se caracteriza por ataques de en-
rojecimiento y dolor en el I6bulo de la oreja y se acom-
pafa de una sensacion de ardor, hinchazén u otalgia.
Los sintomas pueden ocurrir de forma espontdnea
o pueden ser condicionados por diversos estimulos,
pueden ser bilaterales 0 mas cominmente unilatera-
les.? Lance lo define como un trastorno clinico carac-
terizado por crisis de dolor uni o bilateral de la region
auricular, asociado a enrojecimiento y sensacién que-
mante, que puede ser de origen idiopatico, relacionado
a migrafa o a cefalalgias autonémicas del trigémino o
secundaria a diversos trastornos etiolégicos.? La dura-
cion de los estos episodios es variable, ya que puede
durar desde algunos segundos hasta varias horas y
puede aparecer varias veces al dia o algunas veces al
afio. El inicio temprano de este sindrome parece estar
asociado a crisis de migrafa, mientras que las formas
de inicio tardio se encuentran asociadas a cefalalgias
autondmicas del trigémino.*

Caso clinico

Masculino de 10 afios de edad que acudié a consulta
de primer contacto por presentar tos congestiva de 2
dias de evolucion, rinorrea hialina, no fiebre, buena in-
gesta y no refirid molestia auricular ni faringea. En los
antecedentes clinico-patoldgicos se indic6 que era un
paciente con cuadros de asma bronquial ocasionales.
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Figura 1. Pabellon auricular con coloracion rojiza e inflamacion en la hélice, escafa, pliegue antihelical, antihélix, I6bulo y

concha.

Remitié con el tratamiento de rescate, cursando por
periodos largos de tiempo, sin presentar dichos cua-
dros. Asimismo, se le ha detectado el trastorno de dé-
ficit de atencién y se le esta tratando con atomoxetina.
Nego otalgia o cualquier otro cuadro de origen ético.
En ocasiones presenta cuadros de cefalea leve que ce-
den con la administracion de algun analgésico para tal
propésito y no se refiere historia familiar de migrafa.
Tampoco existen antecedentes de algun tipo de aler-
gia.

A la exploracién fisica, llamé la atencién la coloracién
rojiza e inflamacién en la hélice, escafa, pliegue anti-
helical, antihélix, antitrago Iébulo y concha de ambos
pabellones auriculares, asi como la sensacién de que-
mazon. Se detectd, de igual forma, area eritematosa
leve en ambas mejillas (figura 1), conducto auditivo bi-
lateral sin datos agregados y la membrana timpanica
de ambos oidos. Exploracién de cuello sin alteracio-
nes, faringe levemente hiperémica y rinorrea hialina.
Afebril. Resto de la exploracion fisica estuvo dentro de
limites normales. El enrojecimiento de las orejas, asi
como el de las mejillas duré 3 dias, aproximadamen-
te, y desaparecio de manera espontanea. Durante ese
tiempo, el nifio mencioné solo sensacién de quema-
z06n leve, pero sin llegar a ser dolor en si. No se encon-
traron huellas de rascado.

DISCUSION

El sindrome de las orejas rojas es un trastorno raro,
poco reconocido, caracterizado por crisis paroxisticas
de dolor uni o bilateral, eritema y calor en el pabellén
auricular, asimismo, se puede acompafar de pareste-
sia, hinchazén o sensacion de quemadura y otalgia en
el oido afectado, con una gran variabilidad en la fre-
cuencia y duracion de las crisis. Esta entidad puede
afectar a todos los grupos de edad; en los nifios existe
un predominio en varones, comparado con el predomi-
nio en el sexo femenino en adultos. La fisiopatologia
del sindrome se desconoce y se ha clasificado en pri-
mario y secundario.’

Las causas primarias son las descritas como la pre-
sentacion aislada durante la crisis de migrafia y cefa-

lalgias autondémicas del trigémino. Asimismo, se ha
descrito como una posible variante de eritromelalgia
(una enfermedad dermatoldgica rara, que se asocia
con afectacién de manosy piesy se le considera como
una patologia autoinmune).® Raieli V. y colaboradores
mostraron que el sindrome de las orejas rojas en nifios
es un signo altamente especifico de migrafia.”

Las causas secundarias pueden estar relacionadas
con lesiones en la parte superior de columna cervical,
asi como una disfuncién de la articulaciéon temporo-
mandibular. Se han considerado otros mecanismos
etioldgicos, como espondilosis cervical, infeccién me-
ningea, lesiones por traccion, estrechez del foramen
neural y anomalias congénitas cervicales. Entre otras
causas se incluye el sindrome taldmico, malformacion
Chiari 1 y la compresidn neurovascular de la raiz C3
por la arteria vertebral.51°

El sindrome de las orejas rojas se puede presentar
espontdneamente o desencadenarse por el tacto,
cambios bruscos en la temperatura, actividad fisica,
movimientos de cuello y la cabeza, masticacién, estor-
nudos o estrés emocional,? situaciones que deberan
tenerse en consideracion cuando nos encontramos
frente a un paciente con esta patologia. Purdy enfa-
tiza que debe ser evaluado como un sindrome, si su
presentacion es debida a una causa secundaria, pero
si se presenta de forma aislada, como Unico sintoma,
podra estar asociada a cefalea primaria™?

Se refiere que el diagnéstico del sindrome por lo ge-
neral es tardio, en ocasiones, se demora hasta un afio
después de que inici6 la sintomatologia y probable-
mente se deba a el desconocimiento de esta patolo-
gia. Por lo comun, aunque los padres del paciente no-
ten la coloracion rojiza de los pabellones auriculares
de su hijo, recurren a algunos tratamientos empiricos
antes del diagndstico, tales como aplicacion de frio
local ante la sensacién de quemazén o soluciones re-
frescantes en aerosol.

Existen algunos sintomas que ayudan al pediatra a ha-
cer el diagndstico cuando un nifio se presenta con el
sindrome de las orejas rojas como unico dato clinico,
incluye la asociacion con cefalea y el lado en donde



se pudiera asentar el dolor de cabeza, la duracién del
enrojecimiento e inflamacién del pabellén auricular,
asi como la reduccion del dolor a la palpacién y la au-
sencia de cualquier cambio fisico que se pueda ver
durante el examen auricular. El sindrome de las orejas
rojas se puede confundir con eritromelalgia o con poli-
condritis recurrente.®

La historia natural de la enfermedad no se encuentra
suficientemente especificada por las diferentes pu-
blicaciones cientificas, donde con frecuencia no se
reporta la informacién del seguimiento que deberian
tener todos estos casos.? En nuestro caso, se le ha
dado seguimiento por un afio y no se ha asociado con
migrafa; el enrojecimiento e hinchazén de los pabe-
llones auriculares aparece sin causa aparente que lo
exacerbe y nunca ha durado mas de tres horas. Des-
aparece de manera espontanea y sin ningun tipo de
tratamiento. Durante un afio ha presentado 3 crisis de
este tipo.

Por ultimo, el manejo de estos casos no es muy cla-
ro en lo que se ha propuesto, ya que no se obtienen
los resultados esperados en todos los casos. Se han
utilizado algunos medicamentos, como propanolol,
imipramina, flunarizina, entre otros, por lo que se re-
quiere de un mayor nimero de estudios para obtener
una informacion adecuada de esta condicion clinica.?®

CONCLUSION

Se ha reportado el sindrome de las orejas rojas como
poco frecuente en nifios, probablemente porque no se
diagnostica, o bien, pasa desapercibido. Puede ser de
presentacion unilateral o bilateral, caracterizada por
inflamacion, hiperemia y sensacién de quemazén en
el pabellon auricular. Se han propuesto algunas etio-
logias que incluyen patologia cervical superior, neural-
gia del trigémino o glosofaringea, disfuncién temporo-
mandibular, sindrome taldmico o de cefalea primaria,
entre otros. De igual forma, se describe en la literatura
un buen nimero de casos idiopaticos y su asociacién
con migrafia.”® Se requiere que los casos identificados,
sean estudiados ampliamente y se les dé un buen se-
guimiento para tratar de entender mejor este sindro-
me, con el fin de evaluar la evoluciéon y el tratamiento
indicado.
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RESUMEN

Los tumores renales en la infancia y la adolescencia
representan 7% de las neoplasias. Su incidencia se
registra entre los dos y cuatro afios; 80% de los ca-
sos se presentan antes de los cinco afios y rara vez
aparece después de los 10 afos, aunque se han des-
crito casos incluso en adultos. Las manifestaciones
clinicas que presentan los nifios con tumor de Wilms
son masa abdominal palpable (75%), dolor abdominal
(28%), hipertension (26%), hematuria macroscépica
(18%), hematuria microscépica (24%) y fiebre (22%).
A continuacidn, se presenta el caso de una paciente
femenina de 13 afios con cuadro de dolor abdominal
agudo, asociado a la presencia de una masa palpable
en flanco izquierdo, que evoluciond con ruptura tumo-
ral y fue abordada como emergencia oncoldégica. Se
destaca la necesidad de considerar al tumor de Wilms
como un diagnéstico diferencial, ante la presencia de
dolor abdominal de comienzo agudo en un paciente
pediatrico.

Palabras clave: tumor de Wilms, tumoracion renal,
emergencia oncoldgica, abdomen agudo, ruptura.
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ABSTRACT

Kidney tumors in childhood and adolescence represent
7% of neoplasias. Its incidence is recorded between
two and four years of age, with 80% of cases presen-
ting before five years of age, and it rarely appears after
10 years of age, although cases have even been des-
cribed in adults. The clinical manifestations presented
by children with Wilms tumor are: palpable abdominal
mass (75%), abdominal pain (28%), hypertension (26%),
gross hematuria (18%), microscopic hematuria (24%),
and fever (22%). Below is the case of a 13-year-old fe-
male patient with acute abdominal pain, associated
with the presence of a palpable mass on the left flank;
who presented tumor rupture and was approached as
an oncological emergency, the need to consider it as
a differential diagnosis in the presence of acute-onset
abdominal pain in a pediatric patient stands out.

Keywords: Willm’'s tumor, kidney tumor, oncologic
emergency, acute abdomen, rupture.

INTRODUCCION

El tumor de Wilms o nefroblastoma es el tumor renal
maligno primario mas frecuente en nifios, por lo gene-
ral, se manifiesta en menores de cinco afios, con edad
promedio de 3.5 afios."? Tiene un prondstico favorable,
a pesar de ser detectado en estadios avanzados. Se es-
tima que la incidencia anual del tumor de Wilms es de
uno por cada 10,000 nifios en todo el mundo, incluso
se han llegado a detectar hasta 500 casos nuevos por
afo.’

Entre las manifestaciones clinicas del tumor de Wilms
estan la tumoracién abdominal, que produce dolor ab-
dominal, fiebre, hematuria microscépica o macrosco-
pica, asi como la hipertensién arterial de origen renal
por hiperproduccién de renina inducida por el efecto de
masa de la tumoracion. La rotura del tumor de Wilms
es un evento muy raro descrito en la literatura, 0.02%,
de acuerdo al estudio SIOP Trial and Study 9.4 Entre las
manifestaciones respiratorias se presenta disnea, ya
que el pulmon es el principal sitio de metdstasis.’. Los
criterios de estadificacion del tumor de Wilms fueron
definidos por el National Wilms Tumor Study-4 (NWTS-
4) .56

La nefrectomia y esquema de quimioterapia es el tra-



Figura 1. RX de abdomen de pie, se observa opacidad
derecha con calcificaciones en lecho tumoral en
hemiabdomen derecho.

tamiento primario recomendado para los nifios con tu-
mor de Wilms, tal evidencia fue obtenida a través del
estudio de mas de 3,000 nifios tratados por el NWTS. El
tratamiento con radioterapia va dirigido segun la esta-
dificacién e histologia, aunque se debe iniciar dentro de
los primeros 10 dias pos nefrectomia. La media de so-
brevivencia es aproximadamente de 84% a los 5 afios
de seguimiento, en el caso de lograr una reseccion tu-
moral completa.t

Caso clinico

Femenina de 13 afios, sin antecedentes de importan-
cia. Inicié su padecimiento con dolor abdominal en es-
cala 9/10, de 24 horas de evolucién, acompafiado en
5 ocasiones de vomito con contenido gastro-alimen-
tario, sin fiebre; cursé con hematuria de dos semanas
de evolucioén, sin relacion a traumatismo abdominal.
Recibié atencién por probable cuadro de apendicitis
vs colelitiasis aguda. A su ingreso al Hospital Infantil
del Estado de Sonora (HIES), se le aprecié conscien-
te, orientada, con facies de dolor y vomito. Los signos
vitales dentro de limites normales. A la exploracion
fisica, manifestdé dolor abdominal en cuadrantes ab-
dominales inferiores, con masa tumoral palpable en
hipocondrio y flanco derecho, que rebasaba la linea
media, con borde hepatico no palpable por presencia
de tumor, sin adenopatias, los signos de Mcburney y
Murphy estaban presentes. Una radiografia simple de
abdomen de pie, mostré opacidad en relacién con tu-
moracién derecha con calcificaciones en su lecho (fi-
gura 1). El ultrasonido abdominal confirmé tumoracion
hepatica en segmento posterior de I6bulo derecho, con
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Figura 2. TAC de abdomen contrastada: gran tumoracion
dependiente de rifién derecho, heterogénea, con zonas de
necrosis, calcificaciones gruesas.

probable perforacién apendiculary ruptura folicular. La

tomografia abdominal simple y contrastada confirmoé

una gran tumoracion, dependiente de rifidn derecho,
heterogénea, con zonas de necrosis y calcificaciones

gruesas (figura 2).

Curs6 con incremento del dolor y datos de dificul-

tad respiratoria, con FC de 130lpm, FR 45 rpm, TA

145/75mmHg, oligurica, descenso de hemoglobina 2

gramos con respecto al ingreso, lo cual fue asociado a

sangrado tumoral. Por tal motivo, la paciente fue lleva-

da a una laparotomia exploratoria de urgencia; con ha-
llazgos operatorios de rifidn izquierdo con tumoracion,

asi como hematoma perirrenal y ganglios indurados y

hemorragicos, por tal motivo, se realizé nefrectomia ra-

dical derechay linfadenectomia.

Estadificacién y terapéutica: tumor de Wilms estadio

IV con ruptura abdominal y METS pulmonares. Recibié

postnefrectomia, esquema de quimioterapia, protoco-

lo de SIOP TW. Radioterapia a abdomen total + BOST
en region de lecho quirdrgico, dosis total de 21 Gy en

14 sesiones de tratamiento.

Descripcién de anatomia patoldgica:

«  Macroscopico: 800 gr rifién 14x 10x 8cm capsula
desprendida y adherida a nivel de hilio, color vio-
laceo, muestra calcificaciones, hilio ocupado con
tumor calcificado (figura 3).

+  Microscopico: necrosis en 90%, 8% células peque-
fias redondas y ovales con nucleos baséfilos con
frecuentes mitosis atipicas, pequefios tubulos de
aspecto embrionario, con una infiltracién a la cap-
sula en 60% (figura 4).

* Inmunohistoquimica: WT1 positivo, PAX8 positivo
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local, GLYPIAN positivo local CK AE1 AE3 positivo
local. Nefroblastoma (tumor de Wilms).

DISCUSION

Se presenta el caso de nefroblastoma complicado por
su ruptura, este tumor también es conocido como tu-
mor de Wilms, suele ser raro en la adolescencia.”' Se
describe en la literatura como la quinta de todas las
neoplasias malignas en pediatria y la primera del tipo
de tumores renales. Su incidencia es constante a tra-
vés del mundo, con discretas diferencias; se describe
una incidencia anual de 5 a 7.8 por millén en menores
de 15 afios.8*!

En México, el registro nacional de céncer en el afio
2012 reporté los tumores renales como la sexta cau-
sa de céancer infantil, ademas, se considera como el
tumor sélido extracraneal mas frecuente. La edad de
presentacién oscila entre 1y 4 aflos con una media de
3.5 afios; 90% ocurre en menores de 7 afios, sin dife-
rencias con respecto al género.”8?

La presentacion clinica del tumor de Wilms suele ser la
presencia de una masa abdominal asintomatica, oca-
sionalmente puede presentar un rapido crecimiento,
asociado a anemia, fiebre, pérdida de peso, malestar
como sintomas inespecificos, como la hematuria pue-
de estar presente.® El dolor abdominal puede ser un
sintoma secundario a la rotura del tumor,® de ahi que
al realizar abordaje de una masa abdominal debe te-
nerse en cuenta la posibilidad de urgencia abdominal.
Existen pocos reportes de este tipo de debut clinico
en la adolescencia, por lo que se considerd importante
para nuestra publicacién.

Kosloske y colaboradores® reportan el caso de una

Figura 3. Vista macroscopica de muestra patoldgica.
Rifon derecho, necrosis 100%.
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Figura 4. Corte histolégico con magnificacion 100x. Se
observan estructuras tubulares primitivas con células
estromales de 2 a 7 mitosis/campo (flecha), concordante
con el diagnéstico de nefroblastoma.

nifia de 6 afnos sin historia de trauma previo, con seve-
ro dolor abdominal de 8 horas de duracion, asociado a
distensién del abdomen sin evidencia de masa palpa-
ble; evidencié hemoperitoneo en la laparotomia reali-
zada, secundario a la rotura de un tumor de Wilms en
el rindon derecho.® Asimismo, Medina y comparieros®,
reportaron un caso de una nifia de 3 afios, con histo-
ria de dolor en flanco izquierdo, asociado a nauseas
y vémitos de una semana de duracién. En la explora-
cién quirdrgica abdominal se encontré un hematoma
renal y lesién renal grado lll, asociada a ruptura de un
tumor de Wilms con estadio 1l1.° El reporte SIOP Trial
and Study 9, menciona que al estudiar a 720 pacientes
portadores de nefroblastoma unilateral no metastasi-
co encontraron a 13 pacientes (0.02%) con hemorragia
masiva, lo cual pone en evidencia la poca prevalencia
de la rotura de esos tumores.”®

En los casos donde hay sospecha de ruptura, es nece-
sario realizar un abordaje quirdrgico y llevar a la prac-
tica una nefrectomia radical transperitoneal.’®® Segun
las recomendaciones de la International Society of Pe-
diatric Oncology (SIOP), para el estadiaje de los nefro-
blastomas, todos los tumores que presentan ruptura
preoperatoria son clasificados como llic.' A pesar de
la etapa avanzada metastasica pulmonary anteceden-
te de ruptura que presento el caso, el tumor de Wilms
tiene una alta tasa de supervivencia.">*

CONCLUSION

El presente caso resalta la importancia de tener en
cuenta este tipo de complicaciones en las neoplasias
sélidas que afectan a los pacientes pediatricos, quie-



nes acuden al servicio de urgencias con datos de ab-
domen agudo y compromiso hemodinamico. Aunque
es un hecho poco frecuente, los signos inespecificos
como la hematuria y dolor abdominal de inicio agudo
son pistas clave en la anamnesis de complicacion gra-
ve de tumores renales.!?
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