GUATEMALA PEDIATRICA

Organo Oficial de la Asociacién Pedidtrica de Guatemala

Guat Pediatr (5¢ época)

EDITORES

Dr. Rolando Cerezo
(INCAP)

Dr. Edgar Beltetdn
(Centro Pedidtrico de Guatemala)

Dr. Luis Ruiz
(Facultad de Medicina, USAC)

CONSEJO EDITORIAL

Dr. Francisco Chew
(MSPAS)

Dr. Carlos Grazioso
(Hospital General San Juan de Dios)

Dr. Adib Rodriguez
(Hospital Roosevelt)

Dr. Carlos S&nchez

(Hospital Roosevelt)

EDITORES INTERNACIONALES

Dr. Gerardo Cabrera-Meza
(Texas Children’s Hospital, Baylor College of
Medicine)

Dr. Andrew Colin
(Universidad de Miami)

Dr. Oscar Herrera
(Asociacion Chilena de Pediatria)

Dr. Roberto Sosa
(All Children’s Hospital, Johns Hopkins
Medicine)

Dr. Fernando Stein
(Texas Children’s Hospital, Baylor College of
Medicine)

Fundada en 1945

O1

ISSN: 0017-5064 Vol 1(1) 2017

Editorial

01 El pediatra y la evidencia cientifica.
02 Articulos de Revisidon
02 - 11 Situacidén actual de la lactancia materna en

03

Centroamérica y Republica Dominicana
SiuC

Articulos Originales

12-17

04

Impacto de la implementacién de los
cuidados centrados en el neurodesarrollo en
las unidades de cuidado intensivo neonatal.
Diez AL

Casos Clinicos

18-19

20-23

24 - 28

Deficiencia especifica de IgA y tos crdénica
himeda: Presentacion de caso.
Beltetén E, Chang A

Esclerederma lineal: Presentacion de un caso
Chang LE, Martinez K, Mayén P, Quijivix V

Caso clinico ;cudl es su diagnostico?
Cabrera-Meza G.



Ol

Editorial

unque seguimos siendo Pediatras “bien formados” en

Universidades Nacionales y muchas veces especializados en
muchas disciplinas de la pediatria, ain tenemos miedo a las nuevas
evidencias cientificas que marcan un ahora, hasta aca y ;por qué
debemos cambiar nuestra actitud? Se ha detectado en nuestros
Hospitales Nacionales que todos aquellas intervenciones costo-
efectivas y que pueden salvar la vida de una madre, un recién nacido o
una nifia o nifio no se aplican, porque es mejor seguir haciendo lo que
nos inculcaron en nuestra “formacién”. Facil, para no complicarnos la
vida y seguir haciendo lo nuestro.

El problema radica en que los Profesores de Pediatria del pre,
postrgados o especializaciones de las Universidades Nacionales y
los Centros de Formacién en Salud quieren seguir haciendo lo que
aprendieron, sin importarles que hay mejores evidencias, tratamientos
y modalidades mas eficientes para facilitarle la vida a nuestros
pacientes y sus familias, y de esta manera, lograr un futuro adecuado
a las nuevas generaciones. No se ha visto la influencia directa del
monitoreo y seguimiento a todos nuestros médicos en formacion, ya
que esto significa una carga extra en las actividades diarias y muchas
veces mal o no remuneradas, sin pensar en que el futuro de nuestras
nifias y nifios esta en nuestras manos.

Existen dos fundamentos basicos que ya no aplican o se aplican
poco: El Juramento Hipocratico y la Indisciplina. El “juramento
hipocratico” es un juramento publico que pueden hacer las personas
que se graduan en medicina. Tiene un contenido de caracter ético,
que orienta al médico en la practica de su oficio. En su forma original
regulaba las obligaciones hacia el maestro y su familia, hacia los
discipulos, hacia los colegas y hacia los pacientes. Se consideran
actos de “indisciplina” todas las acciones, palabras, actitudes, gestos
y reacciones que contrarian las normas disciplinarias vigentes en un
centro de ensefianza, o que representan atentados contra la moral, la
autoridad, el orden, el espiritu y las tradiciones de la institucidn.

Nuestras Sociedades Médicas deben reaccionar en este sentido, es
decir, involucrarse en lo que nos ensefid el pasado y como tenemos que
ser en el futuro. Debemos volver a los origenes de nuestra medicina,
que nos ha ensefiado a ser mas éticos y disciplinados, y comprender los
cambios actuales, valorar los cambios basados en la evidencia cientifica
y aplicar estos cambios en beneficio de las familias y la sociedad donde
vivimos, y aceptar la disciplina que nos inculcaron nuestros maestros.

“Este debe ser el futuro de nuestra Asociacion Pediatrica”
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Guatemala

Junta Directiva 2016-2017

Dr. Luis Ernesto Zamora
PRESIDENTE

Dr. Jairo Arturo Ixcot
VICEPRESIDENTE

Dr. Guillermo Lorenzana
TESORERO
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Situacion actual de la Lactancia Materna

en Centroameérica y Republica Dominicana

CURRENT SITUATION OF THE BREASTFEEDING IN CENTRAL AMERICA
AND DOMINICAN REPUBLIC

Licda. Carolina Siu Bermudez

Directora del Instituto de Nutricion de Centroamérica y Reptublica
Dominicana (INCAP)*

Resumen Summary

S on cada vez mds numerosas las pruebas de The evidence that breastfeeding generates
que la lactancia materna genera beneficios substantial benefits for children and women
sustanciales para los nifios y las mujeres both in high and low income countries are
tanto en los paises de altos y bajos ingresos. increasingly numerous. The health benefits and
Los beneficios para la salud y los beneficios economic breastfeeding benefits areenormous:
econémicos de amamantar son enormes: El The increase in the rates of breastfeeding
aumento de las tasas de lactancia materna could save hundreds of thousands of lives and
podria salvar cientos de miles de vidas y add hundreds of billions of dollars every year
agregar cada aro cientos de miles de millones to the world economy (1).

de ddlares a la economia mundial (1).

Infroduccion

n términos de salud, la leche materna por su composicidon exclusiva compra de sustitutos de leche materna (3).
Econ contenidos inmunolégicos y nutricionales, protege a los nifios Actualmente la publicidad de sustituto

contra las principales enfermedades como infecciones diarreicas, de leche materna y politicas inadecuadas
respiratorias y también de muerte prematura. A largo plazo, los nifios que en establecimientos de salud y lugar de
fueron amantados, en su vida adolescente y adulta presentan menor riesgo trabajo, no favorecen el desarrollo de un
de padecer sobrepeso y obesidad, asi como enfermedades cardiovasculares ambiente sociocultural para la promocién
(2). Por otra parte, estudios han demostrado que las nifias y nifios con mayor y proteccion de la lactancia materna,
duracién de lactancia materna aumentan su inteligencia, teniendo como al contrario, representan obstaculos
resultado alto rendimiento escolar, y mejor desempeio laboral con mayores que se suman a causas individuales que
ingresos. desestimulan el inicio temprano y de la

alimentacién exclusiva con leche materna

También estan comprobados los beneficios parala salud de la madre. Durante en los primeros seis meses de vida y
el postparto reduce el riesgo de hemorragias, de depresidn postparto y continuada hasta los 2 afos de edad (4).
esta relacionado con la pérdida de peso, asi como también previene otros
embarazos. Por otra parte, amedio plazo reduce el riesgo de cancer de mama, A nivel nacional extender la practica de la
ovario, de enfermedades cardiovasculares y diabetes tipo 2. En términos lactancia materna es una inversion costo-
econdmicos presenta reduccion de gasto familiar por enfermedad y de efectiva (5), ya que el aumento de las tasas -

»EI INCAP incluye Belice, Guatemala, El Salvador, Honduras, Nicaragua,
Costa Rica, Panamd y Reptiblica Dominicana. 02
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de lactancia materna es un factor fundamental para reducir los gastos en paises tienen que invertir en politicas y
hospitalizacion y medicamentos, por ausentismo laboral, por enfermedad del programas que fortalezcan y promuevan
niflo y de la madre, también reduce gastos al evitar la compra de sustitutos una practica adecuada de la lactancia
de leche materna y a nivel del medio ambiente, reduce la emisién de gases de materna. Los gobiernos, organizaciones
efecto invernadero por el no uso de fertilizantes, embalaje, transporte, agua intergubernamentales, organizaciones de
y combustible. Al mismo tiempo, tiene efectos en la reduccion de la pobreza, la sociedad civil, sector privado, sector
mejorar la salud y desarrollo de las madres y sus hijos, fundamental para el académico y otros, estamos llamados a
alcance de los Objetivos de Desarrollo Sostenible para el 2030. unir esfuerzos en el reposicionamiento

de la lactancia materna, con estrategias
Los paises en la regidon centroamericana han realizado muchos progresos, intersectoriales que apoyen el fomento,
donde ha quedado demostrado que las intervenciones desde los diferentes divulgacion y protecciéon de la lactancia
ambitos y sectores, son fundamentales para colocar a la lactancia materna materna.

como factor primordial para el desarrollo de la poblacidn. Es posible progresar
con rapidez y sabemos lo que se debe hacer, haciendo énfasis en que los

Antecedentes

Los Gobiernos de los paises de Centro América y Reptiblica Dominicana son signatarios de mandatos globales y regionales

~

entre los que figuran: la “Declaracion de los Derechos del Nifio” de fecha 20 de Noviembre de 1959 y la “Declaracién en
Roma en la Cumbre Mundial sobre la Alimentacion, por invitacién de la FAO”, el 13 de noviembre de 1996 el derecho de toda
persona a tener acceso a alimentos sanos y nutritivos; el “Cédigo Internacional de Comercializacion de Suceddneos de la Leche
Materna” aprobado en la Asamblea Mundial de la Salud en 1981, al igual se tendra que tomar en cuenta la “Estrategia Mundial
para la Alimentacion del Lactante y el Nifio Pequefio”, del Convenio sobre la “Proteccién de la Maternidad 2000” (C183), del
“Plan de Aplicacidn Integral sobre Nutricion de la Madre, el Lactante y el Nifio Pequefio” (Resolucién WHA65.6) y del “Plan de
Accion para la Prevencion de la Obesidad en la Nifiez y la Adolescencia” (Resolucion CD53.R13), los “Objetivos de Desarrollo

Sostenible” y mas recientemente el “Plan Decenal de la Nutricién” (2016-2025).

Dentro del marco del Sistema de la Integracion Centroamericana, los Estados Miembros han suscrito el 28 de julio de 2016 en
la "XLIV Reunidn del Consejo de Ministros de Salud de Centro América y Reptiblica Dominicana” (COMISCA), donde en relacién
a la lactancia materna resolvieron:

2 5 « Declarar las medidas de proteccién, promociény apoyo a la lactancia materna como un bien publico regional y establecer
los mecanismos para armonizar politicas y marcos legislativos y regulatorios a fin de garantizar los derechos de la madre y la
nifiez en toda la region”;

”2 6 . Redoblar los esfuerzos para proteger, promovery apoyar la lactancia materna de acuerdo a mandatos globales e informar
anualmente sobre los logros alcanzados, incluyendo a los Sistemas de Seguridad Social,”

”2 7 Apoyar la elaboracion de una propuesta de iniciativa continental de proteccion y promocion de la lactancia materna,
similar a la del Convenio Marco de la OMS para el control del Tabaco, la que serd presentada por la Presidencia Pro-Témpore del
COMISCA, ante los Cuerpos Directivos de la OPS”

Para dar cumplimiento a los mandatos y compromisos adquiridos por los Estados Miembros, la SE-COMISCA en coordinaciéon
con el Instituto de Nutricién de Centro América y Panama (INCAP), la Organizacién Panamericana de la Salud (OPS/

OMS), y otros socios estratégicos elaboraron un “Plan de Accidn Regional” con el fin de acelerar en los paises miembros,

la implementacién de politicas y programas para proteger, promover y apoyar la lactancia materna en Centroamérica y
Republica Dominicana.

03
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Resultados

Inicio de la lactancia materna dentro de la primera hora

Esta comprobado que el inicio de la lactancia materna durante la primera hora después del parto, es un
factor protector para la salud del recién nacido, ya que permite el apego precoz del nifio o nifia y estimula la
produccion de leche para recibir importantes nutrientes y anticuerpos a través de calostro que lo protegera
de futuras enfermedades (Grafica 1).
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Esta practica es recomendada por la OMS (6), siendo imperativo que el bebé tenga apego inmediato
con su madre dentro de la primera hora después de su nacimiento. De acuerdo a los datos de tendencia
a partir de las encuestas nacionales, la prevalencia de la lactancia durante la primera hora después del
nacimiento, depende de las condiciones de atencion al parto, existen barreras impuestas principalmente
en los servicios de salud, que no propician el apego precoz, el excesivo uso de partos por cesarea, y la
separacion del bebé de la madre sin ningin motivo. Con la “Iniciativa de Hospitales Amigos de la Nifiez”
los paises han implementando protocolos de atencidn al parto en favor a esta practica. Analizando la
historia, desde los afios 9os, los paises que han logrado alcanzar por arriba del 50% el inicio de la
lactancia materna dentro de la primera hora, son Guatemala, Honduras, Nicaragua y Belice. El Salvador,
que en los afios 9o solamente el 13.6% de las madres reportaban esta practica, ha experimentado
un proceso de aumento sostenido, llegando al 42% para el 2014. Paises como Honduras, Nicaragua
y Republica Dominicana han alcanzado maximas prevalencias de casi un 80%, pero ésta ha venido
reduciéndose rapidamente. El logro del cumplimento de las medidas recomendadas en estos paises
no ha sido consistente, en gran parte, por la falta de vigilancia, monitoreo y evaluacién permanente. -

04



I—
Guatemala Pediatrica Vol 1(1), 2017

Inicio de la lactancia materna dentro del primer dia

La prevalencia del inicio de la lactancia materna durante el primer dia de vida esta entre el 59% y el 88%.
Paises como El Salvador y Guatemala, han mostrado una tendencia de incremento, donde El Salvador su tasa
de incremento anual se aproxima al 2% comparado con 0.5% en Guatemala; aunque en el caso de Guatemala
la prevalencia es mayor que en El Salvador. En el caso de Honduras y Republica Dominicana, han mostrado
una reduccion del 4% y 14% durante el periodo 2007-2013 respectivamente. Nicaragua ha mantenido en un
80% la prevalencia desde el 2001 (Gréfica 2).
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Prevalencia de lactancia materna exclusiva

La lactancia materna y la introduccién adecuada de alimentos complementarios desde el sexto mes de vida
ayudan a la nifia y nifio a alcanzar su potencial fisico y mental.

En términos de lactancia materna exclusiva en menores de 6 meses de edad (LME<6m), la prevalencia
mas alta se reporta en Guatemala, con un 55.2% y la prevalencia mds baja se da en Republica Dominicana
con un 6.7%; ademas, es preocupante el descenso en los ultimos 15 afos. La siguiente grafica muestra que
las intervenciones que se estan realizando en los paises no estan modificando las prevalencias de lactancia
materna exclusiva, como se esperaria, a pesar de la prioridad que se ha dado a su promocion. En el caso de
El Salvador, ha mostrado una tendencia de mejoria de la LME<6m, casi duplicando su prevalencia durante
el 2000/04 (24%) al 2014 (47%). En las zonas urbanas se encuentra la menor prevalencia en la mayoria de los
paises, excepto en El Salvador donde las mujeres sin educacién 11.8% alimentan exclusivamente a sus hijos,
en comparacion con la del nivel de educacion superior que alcanza una prevalencia de 29.8% (Gréfica 3).
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Duracion de la lactancia materna en meses

La duracion delalactancia materna estd asociada a efectos positivos en la salud de la madre, el infante e incluso
durante el curso de vida de la persona. Evidencia reciente reporta proteccion en cancer, sobrepeso, obesidad,
diabetes y otras enfermedades no transmisibles. En los paises de la regidn, desde el inicio de su medicién en
los afos noventa a la fecha, han experimentado un incremento en el nimero de meses lactando. De acuerdo
a las ultimas mediciones, la duracion de la lactancia materna varia entre 10 meses, que es la prevalencia mas
baja de la region reportada por Republica Dominicana, y la mas alta de 22 meses en Guatemala. Todos los
paises presentan un aumento, y en los tltimos treinta aflos Nicaragua paso6 de 12 a 18 meses, y El Salvador de

15 a 22 meses.

En general los paises han experimentado mejorias en sus practicas de lactancia materna, excepto Republica
Dominicana, donde el abandono de esta practica en los ultimos 10 afios ha sido patente y seguramente
tendra consecuencias en términos de salud, economia y medio ambiente. Por lo tanto, es necesario reforzar
las estrategias de promocion, proteccidon y apoyo de la lactancia materna en los servicios de salud como la
consejeria, durante la gravidez, en el momento del parto y posta parto, esto ha demostrado claros beneficios

en el mantenimiento y aumento de la practica de LME6m (Grafica 4).
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Politicas, Leyes y Programas para la promocion,

proteccion y apoyo de la Lactancia Materna

El Codigo de Comercializacion de Suceddneos de
Leche Materna

El Cédigo (7) y su implementacién en los paises es una medida para el fomento de
la practica de la lactancia materna, su incumplimiento y falta de vigilancia por las
autoridades se convierten en barrera ya que los fabricantes se aprovechan para
expandir el uso innecesario de féormulas infantiles. Todo descenso de la prevalencia
de la lactancia materna estd acompafiado con el aumento de ventas de férmulas
infantiles, y por consiguiente también claramente hay un deterioro en la salud del
nifio y de la madre.

Todos los paises de la region del SICA tienen contempladas leyes para el fomento,
promocion, proteccion y apoyo a la lactancia materna, (Honduras, 2013), (Nicaragua,
1999)(Congreso Nacional Republica Dominicana, 1995), (MSPAS Guatemala,
1983), (Legislativa & Salvador, 2013), (Panama, 2012), (Costa Rica, 1994), asi
como regulaciones y comercializaciones de sucedaneos. En los afios ochenta
iniciaron Nicaragua y Guatemala, seguidamente en los noventa se unieron Costa
Rica, Panama y Republica Dominicana; y recientemente El Salvador y Honduras.
Entre los elementos que contienen las leyes estan: Definiciones de los Agentes de
Salud, Alimento complementario, Comercializacion, Distribuidor, Envase, Etiqueta,
Fabricante, Muestra, Personal de comercializacion, Preparacion paralactante, Sistema
de atencion a la salud, Sucedaneos de la leche materna, Suministro. Asi mismo se
establece como deber ético de los proveedores de salud y establecimientos de salud,
promover lalactancia materna, no establecer vinculos de ningtn tipo con las empresas
fabricantes de leche sustituta, no aceptar financiamiento para actividades educativas,
ni subvenciones, ni para investigacidn.

Los paises (con excepcién de Belice y Republica Dominicana) tienen incluida todas
estas definiciones dentro de las leyes, politicas o regulaciones con modificaciones
adicionales. Por ejemplo, Costa Rica tiene incluido también términos como leches
modificadas, formulas de seguimiento o utensilios conexos. En El Salvador, se incluyen
ademas aspectos como bancos de leche humana o lactancia materna en situaciones
especiales. Para Honduras, se adicionan términos como centro infantil, centro
recolector de leche humana o donaciones de leche humana. En el caso de Nicaragua,
se incorporan dentro de la ley términos como expendedor. Para Panama, se adicionan
términos como auspicio o patrocinio, chup6n o consuelo, conflictos de interés, entre

- "

07



L ———
Guatemala Pediatrica Vol 1(1), 2017

El 100% de los paises con leyes (Costa Rica, El Salvador, Honduras, Nicaragua,
Guatemala, Panama y Republica Dominicana) contemplan en sus articulos la
prohibicién de la propaganda en puntos de venta y promocién de sucedaneos de
leche materna.

El 100% de los paises con leyes (Costa Rica, El Salvador, Honduras, Nicaragua,
Guatemala, Panama y Republica Dominicana) tienen acciones especificas en las
unidades de servicios de salud relativa a la promocién de los sucedaneos de la leche
materna y su prohibicion.

El 100% de los paises con leyes (Costa Rica, El Salvador, Honduras, Nicaragua,
Guatemala, Panama y Republica Dominicana) establecen normas a los agentes de
salud en el tema de promociodn de la lactancia materna y del manejo de los sucedaneos
de la leche materna.

Entre otros elementos que hay que tomar en cuenta estdn las responsabilidades
institucionales, incluyendo Ministerio de Trabajo, Seguro Social, Universidades,
Autoridades de SAN, Municipalidades o quienes autorizan la propaganda en las
vias publicas. Podemos decir que solo Costa Rica, Honduras, Nicaragua, Panama y
Republica Dominicana contemplan responsabilidades y en dependencia del lugar
existen modificaciones. Por ejemplo, en el caso de Costa Rica, existe una Comision
de Lactancia y Deberes de Salud, asi como en la Caja del Seguro Social, Educacién y
agentes de salud. Para el caso de Honduras, las responsabilidades estan focalizadas
con el personal de salud y con material educativo que cumple la ley y su reglamento.
En Nicaragua, las instituciones involucradas son los Ministerios de Educacion, Salud
y Familia. En Panam3, estas responsabilidades son especificas del personal de salud
y en Republica Dominicana, las responsabilidades estan dirigidas a la promocion y
mujeres trabajadoras.

Otro aspecto importante de mencionar es que en cinco de los ocho paises con leyes
(Costa Rica, Honduras, Nicaragua, Guatemala y Republica Dominicana) no incluyen
articulos para la promocidén de los Hospitales Amigos de la Nifiez y Bancos de Leche.
En El Salvador, solo se incluyen articulos sobre Bancos de Leche y en Panama solo
de Hospitales Amigos de la Nifiez. En relacién a aspectos para la mujer trabajadora
relacionados al tiempo y espacio para extraccion de leche, tres de los siete paises
(El Salvador, Panama y Republica Dominicana) que cuentan con leyes incluyen
especificamente aspectos de la lactancia materna en mujeres trabajadoras. En el caso
de Guatemala no se encontr6 evidencia en este aspecto y algo muy importante es
que el 100% de los paises con leyes (Costa Rica, El Salvador, Honduras, Nicaragua,
Guatemala, Panamd y Republica Dominicana) tienen sanciones a la violacion de la ley.

Para concluir todo programa establecido, es necesario contar con un plan y
presupuesto para su implementacidn, y lo que se evidenci6 es que cuatro de los siete
paises tienen un plan de accién con presupuesto. En el caso de Costa Rica y El Salvador,
dicho presupuesto esta incluido en el Ministerio de Salud, y en Honduras esta bajo
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la direccién de la CONALMA. Nicaragua no tiene presupuesto asignado todavia y en
Guatemala y Republica Dominicana no se tiene informacion al respecto. En cuanto al
monitoreo y evaluacion, cinco de los siete paises con leyes tienen integrado sistemas
de monitoreo de dicha ley. En Costa Rica, lo maneja el Ministerio de Salud y la Comisidn,
de igual manera El Salvador conjuntamente con la CONALMA. En Honduras los lleva la
CONALMA y en Panama la Comision. En el caso de Republica Dominicana el monitoreo
no esta definido todavia (8-15).

Leyes de proteccion a la maternidad en el
trabajo

En cuanto a las leyes de proteccidon de la maternidad, que garantizan que la mujer
en estado de concepcion tenga pleno goce de derechos en cuanto al cuido de ella y
su infante, y que el trabajo no represente barrera ni impedimento para tener una
maternidad segura y pueda ejercer su derecho a amamantar a su hijo; en la gran
mayoria los paises de la region Centroamericana y Republica Dominicana cuentan con
mas de doce semanas de licencia, exceptuando Honduras que todavia cuenta con 10
semanas.

En el afio 2000 fue aprobado el Convenio 183 de la Organizacién Internacional del
Trabajo (OIT, 2010), el cual establece como minimo 14 semanas. La Recomendacion
num. 191, que acompafia a este Convenio, propone que los Paises Miembros procuren
aumentar la duraciéon de la licencia de maternidad a 18 semanas, por lo menos; asi
como el derecho a seguir amamantando al hijo al reincorporarse al trabajo y el acceso
a instalaciones apropiadas e higiénicas para la lactancia, son elementos importantes
para la salud de la madre y de su hijo.

Entodoslos paises de Centroaméricay Republica Dominicana, sulegislaciéon contempla
interrupciones para la lactancia ademas de las pausas ordinarias. En El Salvador y
Costa Rica es de 16 semanas; Panama4, Belice y Republica Dominicana ratificaron el
tratado 183 y es de 14 semana; sin embargo, en Republica Dominicana a la fecha aun
no se aplica. Guatemala, Nicaragua y Honduras aun no ratifican el tratado y continda
siendo de 12 semanas. También algunos paises como El Salvador, Guatemala, Belice
y Republica Dominicana, contemplan la licencia de uno o dos dias para el padre;
propician espacios adecuados para continuar la lactancia durante el trabajo o para
la extraccién de la leche. Entre las acciones que deben impulsarse estan: la abogacia
ante los legisladores de los paises para la ratificacion del Convenio 183 y la adopcion
de la Recomendaciéon nim. 191, que acompaia a este Convenio, y que propone que
los Paises Miembros procuren aumentar la duracion de la licencia de maternidad a 18
semanas, por lo menos; la incorporaciéon de elementos de monitoreo y cumplimiento
- de las leyes; y la promocion de una campaia informativa sobre esta resolucion para su
09 establecimiento (Tabla 1).
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DE MATERNIDAD SALARIAL LOS FONDOS
Tabla 1 Belice Seguridad Social
Costa Rica 100 % 50% Empleador y 50% SS

Duracion de

maternidad,
porcentaje de
remuneracion

salarial y quien
administra estos
fondos

100 % (84 dias) | 33% Empleador y 67% SS
100% | Soguriced soc

Repuiblica 100% | 50% Empleador y 50% SS

Conslusiones y Recomendaciones

Las metas mundiales sobre nutricidn para el 2025, indican el compromiso de los paises en alcanzar 50%
de lactancia materna exclusiva para los infantes de 0 a 6 meses de edad, Guatemala es Unico pais de la
region del SICA que presenta este porcentaje, seguido de El Salvador; el resto paises estan ubicados entre
20 a 30%, con excepcion de Republica Dominicana donde debera de haber una verdadera accién para
recuperar los indices de lactancia materna que se han venido perdiendo en los ultimos 15 afios. Para que
todos los paises alcancen y los infantes y sus madres puedan lograr los beneficios que la lactancia natural
encierra, es necesario una accion multisectorial coordinada a fin de hacer sinergia entre las leyes, politicas,
ademads de contar con recursos financieros, y humanos con conocimientos y habilidades adecuadas para
promover, proteger y apoyar la lactancia materna, a fin que los padres y madres se sientan empoderados
para alimentar a sus hijos de la forma mas natural y adecuada.

Por otra parte, es necesario laimplementaciéon de mecanismos de monitoreo evaluacién del cumplimiento
de leyes, programas, normas, como: la limitacion de la comercializacion y publicidad de alimentos
sustitutos de la leche materna; el cumplimiento de la licencia maternidad de las mujeres trabajadoras,
pudiendo continuar la lactancia a su retorno al trabajo; brindar condiciones a mujeres que puedan lactar
asus hijos en lugares publicos sin ser criticada; organizar grupos de apoyo comunitario parala promocién
y consejeria a las mujeres durante el embarazo, parto y pos parto. Finalmente desarrollar estrategias que
incluyan campafias de comunicacién encaminadas al cambio de comportamiento y al fortalecimiento de

las mujeres. -
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Impacto de la implementacion de los Cuidados
Centrados en el Neurodesarrollo en las Unidades
de Cuidados Intensivos Neonatales

IMPACT OF THE NEURODEVELOPMENT IMPLEMENTATION IN CENTRED
CARE INTENSIVE NEONATAL UNITS

® Ana Lucia Diez Recinos, Pediatra, Neonatdloga.

@ Resumen

Los prematuros representan una parte importante de los nacimientos en nuestro pais, requiriendo
cuidados especializados para la obtencion de unos resultados adecuados en salud. Las causas de
la prematuridad son multifactoriales y complejas. Resulta primordial intentar disminuir los efectos
deletéreos que este nacimiento temprano puede causar en el cerebro en formacion, asi como adiestrar
a las personas que cuidan de estos bebes en las técnicas de los cuidados centrados en el desarrollo.
Los cuidados centrados en el desarrollo son una filosofia del cuidado recién nacido (RN) prematuro;
enfocandose en el contacto piel-piel, acercamiento de los padres, control del dolot, mejora continua de
calidad, fomento de la lactancia materna, cuidado del desarrollo y asi lograr mantener un ambiente
calido para el bebé prematuro.

Se realiza un estudio cuya primera fase consiste en evaluar el conocimiento que el personal de enfermeria
posee sobre los cuidados centrados en el desarrollo, siendo datos iniciales bastante desalentadores sobre
el conocimiento que las personas encargadas del cuidado de estos nifios poseen sobre este tema. En
una segunda fase, se impartieron conferencias sobre el tema, evaludndose posteriormente que aspectos
habian mejorado en los cuidados de estos pacientes en un hospital puiblico y en un hospital privado.

La conclusion obtenida, es la necesidad de intensificar la formacion del personal sanitario en lo que
respecta a la optimizacion de los cuidados con el objetivo de mejorar los resultados en una poblacién de
riesgo tan elevado como son los recién nacidos prematuros.

O Summary

Preterm infants represent an important part of the birth in our country, requiring specialized care
to obtain appropriate health results. The causes of prematurity are multifactorial and complex. It is
essential to try to diminish the deleterious effects of this early birth can cause in the brain in training as
well as training to persons who take care of these babies in the development-centered care techniques.
The development-centered care is a philosophy of premature newborn care focusing on contact skin to
skin, approach parents, pain, continuous improvement of quality control, promotion of breastfeeding,
care of development, and maintain a warm environment.

He is a study whose first phase is to assess the knowledge that nurses has focused on the development,
care being fairly disappointing baseline data on the knowledge that the people responsible for the care of
these children have on this subject. In a second phase, lectures on the subject were given, later assessed
that aspects had improved in the care of these patients at a public and a private hospital.

The conclusion obtained, is the need to intensify the training of health personnel in regards to the
optimization of the care with the goal of improving outcomes in a population at risk, they are the

premature infants. Articulos de Revision 12
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Los nacimientos de bebés prematuros y de bajo peso al nacer son una realidad en nuestro pais.
Las causas son multifactoriales y complejas, pero entre ellas resultan significativas la desnutricién
materna que afecta el crecimiento del feto, las infecciones y un deficiente control gestacional. Como
es de esperarse la poblacién mds afectada es aquella con escasos recursos. Es importante intentar
disminuir los efectos deletéreos que este nacimiento temprano puede causar en el cerebro en
formacidn, asi como adiestrar a las personas que cuidan de estos bebes en las técnicas de los cuidados
centrados en el desarrollo.

Nacimiento prematuro se considera todo nacimiento antes de las 37 semanas de edad gestacional,
lo cual da lugar a una necesidad de cuidados especiales. Debemos tener en cuenta que durante la
gestacion el feto se encuentra en el ambiente uterino el cual regula y actda de filtro de los estimulos
que recibe. Comienza a relacionarse a través de percepcion de sonidos; con el nacimiento prematuro
hay pérdida de la modulacién junto con la separacién repentina de la madre, dando lugar a una
recepcién brusca de informacion sensorial. El prematuro tiene una capacidad limitada de adaptacion
al medio; sumando el estrés al que se encuentra sometido en las unidades neonatales, lo que afecta
el desarrollo de la estructura cerebral. Estas alteraciones contribuyen a la aparicién de trastornos
neuroldgicos y psicologicos.

Basandose en lo anterior, la Doctora Heidelise Als desarrollé el programa “Newborn Individualized
Developmental Care and Assessment Program (NIDCAP)”, una filosofia del cuidado del recién
nacido prematuro; enfocandose en el contacto piel a piel, acercamiento de los padres, control del
dolor, mejora continua de calidad, fomento de la lactancia materna, cuidado del desarrollo, y de ésta
manera, lograr mantener un ambiente célido para el bebé prematuro. NIDCAP es un modelo que
asume que el recién nacido, activamente nos comunica su umbral de sensibilidad y competencia.

Marco teorico

Los cuidados centrados en el desarrollo o NIDCAP son los cuidados que tienen por objetivo favorecer
el desarrollo neurosensorial y emocional del recién nacido, disminuir su estrés y el de su familia. En
conjunto tratan de cuidados del ambiente o el entorno del recién nacido. Podemos dividirlos en
macroambiente que comprende luz y ruido; y microambiente como lo son los diferentes estimulos
que este bebé recibe siendo estos los estimulos tactiles, manejo del dolor, participacion de los padres
en los cuidados, método madre canguro y lactancia materna (1).

Los prematuros son pacientes muy vulnerables, que necesitan cuidados especificos para lograr llegar
a tener una adecuada calidad de vida. El tipo de cuidados que reciben nuestros nifios prematuros en
las unidades neonatales de Guatemala, por su modo de funcionamiento, no contempla el enfoque
principal que deberia ser la familia como centro de los cuidados neonatales.

Podemos analizar los beneficios de los cuidados centrados en el desarrollo desde diferentes aspectos,
uno de los principales, es el aspecto neurofisiolégico. Ademas, podemos ver mejoras en los resultados
a largo y a corto plazo que presentan estos nifios, y sobre todo, la optimizacién y calidez de los
cuidados que el bebé prematuro recibe enfocandonos en el nifio y en su familia como eje de los
cuidados.

El concepto de plasticidad neuronal es extremadamente importante para fundamentar este tipo
de cuidados, ya que la capacidad cerebral depende principalmente de dos factores: la personalidad
natural, la cual abarca la genética, y en segundo lugar, la influencia del medio que influye en la
formacion de nuevas sinapsis en el cerebro de acuerdo a las experiencias que se van adquiriendo en
la vida; es también llamada personalidad de adaptacion (2).

Ahora la pregunta es ;qué debe estar ocurriendo en este momento en el cerebro del nifio prematuro?
Y como dato interesante, de la semana 25 a la 35 de gestacién ocurren aproximadamente 40,000
sinapsis por segundo, ademas de la diferenciacién y maduracién de las células neuronales, crecimiento
axonal y dendritico.
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Larealidad de estos nifios en las unidades de cuidados intensivos es que se ven sometidos a multiples
procedimientos dolorosos y factores de agresion como intubacidn, alimentacion por sonda, alarmas
de monitores y ventilador, ruido y luz. Todos estos aspectos del ambiente evidentemente no son
estimulos adecuados para los que el cerebro inmaduro del bebé prematuro esté preparado. Es un
hecho contrastado que la exposicion temprana a estimulos deletéreos altera la funcion y estructura
cerebral (3).

Los estimulos apropiados en el recién nacido deben ir de acuerdo a la maduracién sensorial. El
orden de maduracidn se inicia con el tacto por lo que debemos mantener un ambiente adecuado,
con manipulaciones gentiles y manos calientes. Luego llega la maduracion del olfato y el gusto,
que deberia darse en el liquido amniético, pero en la unidad podemos utilizar leche de madre y
método canguro para estimular estos sentidos. Seguimos con la maduracién de la propiocepcién y
vestibular, tiene importancia cuidar la adecuaciéon de la postura del recién nacido. Los tltimos dos
sentidos en madurar son el oido y la vista, por lo que es importante evitar el ruido y proteccion de
estimulos luminicos excesivos.

Desde la perspectiva de calidez de los cuidados al bebé prematuro debemos tener como premisa que
la prevencién y tratamiento del dolor debe considerarse un derecho humano esencial en todos los
recién nacidos. Se sabe que el dolor mantenido aumenta significativamente los niveles de cortisol en
estos pacientes comprometiendo el desarrollo y maduracién de su sistema nervioso.

Conociendo la vulnerabilidad de estos bebes se pude entender la importancia de estrategias de
neuroproteccion para intentar causar el menor dano posible a estos cerebros en formacién y lograr
menos alteraciones del neurodesarrollo.

La poblacién de prematuros muestra una elevada incidencia de trastornos en el neurodesarrollo ya
que en su mayoria han tenido interferencias en el desarrollo evolutivo del sistema nervioso, tanto a
nivel anatémico como sensorial, que a largo plazo origina alteraciones en el aprendizaje y problemas
para lograr una adecuada inclusion en la sociedad.

Nos inquieta saber cudl es la evolucion de los pacientes prematuros que se atienden en la unidad
y cudl es la realidad a corto, mediano y largo plazo de estos nifios. Segun la literatura y datos
presentados por hospitales con seguimiento a largo plazo, el 70% de estos nifios prematuros
menores de 1500 gramos al nacimiento se clasifican como normales, 15% tendran una discapacidad
grave como paralisis cerebral y alrededor del 15% restante presentara algin grado de secuela. Pero
de este porcentaje de niflos que inicialmente se reportaron como normales, alrededor del 50%
presentara alteraciones emocionales, del aprendizaje o del comportamiento. Morbilidades que
causan mucho estrés y disfuncion tanto para el entorno familiar como para el nifio. El trabajo de
Samara y colaboradores nos reporta casi cuatro veces mas trastornos emocionales, dos veces y
media mds trastornos de conducta y 4.5 veces mas problemas de hiperactividad en nifios que fueron
prematuros comparados con recién nacidos a término (4).

Mediante los cuidados centrados en el desarrollo lograremos mejorar la calidad de atencién de los
recién nacidos, principalmente los prematuros, pretendiendo a corto plazo implementar el concepto
basico de los cuidados centrados en el desarrollo y su importancia, tanto a nivel de personal sanitario
a través de capacitaciones, como mediante una adecuada informacion dirigida a los padres. A largo
plazo, el objetivo es optimizar la calidad cuidados a los prematuros para lograr generalizar esta
filosofia del cuidado recién nacido prematuro; enfocdndose en el contacto piel-piel, acercamiento
de los padres, control del dolor, fomento de la lactancia materna, cuidado del desarrollo y de esta
forma, lograr mantener un ambiente empético para el bebé prematuro.

Los prematuros representan una gran proporcion dentro de los pacientes atendidos en una consulta
de neurodesarrollo: hasta el 70% de ellos, dependiendo del grado de prematurez, pueden llegar a
presentar signos relacionados con Trastornos por Déficit de Atencién e Hiperactividad (TDAH).
Esto se torna muy interesante cuando la prevalencia en el resto de la poblacion es de 3 a 7%. La
diferencia es claramente notoria.

Articulos de Revisién 14
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Podemos mencionar algunas caracteristicas particulares de los niflos prematuros, desde el punto de
vista del neurodesarrollo:

Tono y control postural pueden estar alterados. Mds cuadros de hipotonia e hipertonia.
Inestabilidad del tronco.

Debilidad de la cintura muscular escapular (hombro).

Alteraciones del patrén sueiio vigilia.

Dificultades visuales, menor agudeza visual.

Percepcion alterada al dolor, tacto, etc.

Energia limitada.

Dificultades de alimentacion

Requerimientos adicionales de proteinas, minerales y calorias; etc. (5)

el prematuro pasa por su etapa de duelo con: negacién, evasion de responsabilidad y culpa enfocada
hacia si mismos o hacia otros. El nifio ideal que concibieron en su mente a lo largo de la gestacién
coincide muy poco, o casi nada, con el nifio que ahora tienen préximo a ellos y con el que pueden
tener poco contacto si permanece en estado critico.

‘ Pero no se limita a eso, hay muchas cosas que hay que tener en cuenta. La actitud de los padres hacia

Es interesante saber que en neonatos prematuros en unidades de terapia intensiva, apenas 2% de los
contactos fisicos con el bebé se relacionan con los padres, el 98% restantes corresponden al contacto
con el personal; que no es precisamente para hacer caricias o dar muestras de afecto sino para la
realizacion de procedimientos que, en su mayoria, son dolorosos.

Adicionalmente el personal de salud puede amedrentar a los padres en la biisqueda del contacto
con el bebé prematuro o hacerles sentirse poco competentes para hacerlo. Se provoca en los padres
inseguridad y otras respuestas poco provechosas para el desarrollo del apego que ya de por si es
dificultoso.

Estd demostrado que cuando se involucra a los padres de un prematuro (me refiero en este caso a
los padres varones), su nivel de compromiso puede ser mucho mayor que el que asume el padre de
un nifio a término. Esto implica que la educacidn, el apoyo v las facilidades que se den a los padres
influyen de manera muy directa en su percepciéon de competencia y deseo de involucrarse en el
cuidado de su bebé prematuro.

En lo anterior y otros aspectos se fundamentan terapias como “The skin-to-skin care” que en nuestro
medio es llamado "método madre canguro”. Ademas de la madre, puede ser realizado también por
el padre o por algin miembro de la familia que esté implicado directamente en los cuidados de
este bebé. Un ejemplo interesante tomado de la naturaleza (de los marsupiales, en concreto) y que
ha dado tantos resultados positivos y beneficiosos para los bebés prematuros y para sus padres (el
beneficio es en ambos, no solo en el bebé).

Como sabemos la intervencion tipo “método madre canguro” tiene muchos efectos favorables tanto
en el recién nacido prematuro como en su cuidador primario:

Se regula el ritmo respiratorio y cardiaco con lo cual se disminuye el riesgo de apnea y
bradicardia.
Se regula el ritmo respiratorio y cardiaco con lo cual se disminuye el riesgo de apnea y
bradicardia.

Mejora la oxigenacion y la termorregulacion.
- Se incrementa la ganancia de peso.
Se establecen mejor los ciclos relacionados con el ciclo circadiano.
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Mejora la interacciéon madre-bebé y tiene un efecto directo sobre el estimulo a la lactancia
materna y el mantenimiento de la misma.

Maduracién autondmica.
Facilita la descarga mas temprana de los servicios de neonatologia.

Al involucrar directamente a los padres mejora su percepciéon de competencia, se sienten parte
importante del tratamiento (de hecho siempre lo son) y se desarrolla mejor el apego-vinculo.

Podemos imaginar el impacto que puede tener en el neurodesarrollo de la prematuridad, el solo
hecho de pensar que estos niflos han nacido en una etapa critica para su desarrollo cerebral. Se
perderan la provisién de una serie de nutrientes relacionados con este desarrollo. Nacen cuando no
deberian haber nacido, en el tiempo no apropiado y les hace falta tiempo de maduracién cerebral en
el ambiente natural intrauterino.

Adicionalmente presentan complicaciones que afectan el flujo sanguineo cerebral y el consecuente
aporte de oxigeno al cerebro. Su cerebro inmaduro se ve sometido a una serie de productos
inflamatorios con el riesgo potencial de ser dafiinos. Luego dejan el ambiente tranquilo y confortable
del ttero materno para ir a un ambiente con caracteristicas muy estresantes como lo son el ruido,
la luz excesiva, gran cantidad de estimulos sensoriales adversos o nocivos que muchas veces llegan
de manera simultanea, maltiples procedimientos dolorosos e invasivos, limitado contacto fisico
con sus padres, entre otros. Todo esto conduce a variaciones constantes de la frecuencia cardiaca,
presion arterial, flujo sanguineo cerebral, elevacion de catecolaminas y cortisol.

De nuevo nos planteamos otra cuestion: stendra que ver esto con la forma en la que hemos cuidado a
estos prematuros y estos cerebros en formaciéon? Existen varios estudios que respaldas esta filosofia
de cuidados en los cuales por una parte vemos que el nifio se encuentra mds confortable, los padres
mas empoderados e implicados en los cuidados de sus hijos y el personal sanitario que aplica este
tipo de cuidados refiere sentirse con mayor grado de satisfaccion en lo que respecta a su trabajo (6).
Métodos y resultados

Marco teorico

En agosto del presente afio se realiz6 una encuesta en dos hospitales, un publico y otro privado, para
evaluar si las enfermeras que trabajan en ellos tenian conocimiento de los cuidados centrados en el
desarrollo. Se tomé 30 enfermeras que laboran en el hospital ptiblico y 30 enfermeras que laboran en
el hospital privado; posteriormente se dio una serie de conferencias sobre el tema y un mes después
se evalud si habia habido cambio en los cuidados que se prestaban a los diferentes prematuros.

Para la primera encuesta un promedio de 20% de las enfermeras habian escuchado algo sobre
cuidados centrados en el desarrollo, pero no tenian claro todos los aspectos que abarcaba. Después
de las conferencias se logré mejorar los cuidados del recién nacidos principalmente con los aspectos
de posicionamiento, contencién, método madre canguro en una 40% de los casos. Atn contintian sin
implementar las escalas de valoracion del dolor, modulacién de luz y sonido. Ademas, continuamos
con la idea de que las unidades de cuidados intensivos son restringidas para los padres y familiares,
siendo este uno de los objetivos méds dificiles de alcanzar en nuestro medio ya que precisa esfuerzo y
voluntad por parte del personal sanitario para modificar su linea previa de pensamiento y colaborar
en hacer participes a los padres en todo este proceso. Este cambio de mentalidad no afecta sélo al
personal de enfermeria, sino también al personal médico y, en general, a todos los que tienen que ver
con los cuidados de estos bebes prematuros.

En el hospital publico las visitas para los padres estan limitadas a cinco minutos al dia en donde
se les da la actualizacion del estado clinico de su hijo, lo que aumenta significativamente su estrés.
En el hospital privado son un poco mds abiertos sobre el horario de visita a los bebés, aunque se
esta todavia lejos de alcanzar esa libertad recomendada en las guias de cuidados centrados en el
desarrollo que recalcan la necesidad de tener unidades de cuidados neonatales de puertas abiertas.
El problema principal referido por el personal como impedimento para implementar este tipo de
cuidados centrados en el desarrollo, es la sobrecarga de trabajo y falta de conocimiento sobre el tema. |6
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El problema principal referido por el personal como impedimento para implementar este tipo de
cuidados centrados en el desarrollo, es la sobrecarga de trabajo y falta de conocimiento sobre el tema.

Conclusiones y recomendaciones

Resulta imprescindible la labor de formacién continua de todo el personal de salud, no sélo
enfermeria, sino también médicos y estudiantes de medicina que tienen contacto directo con estos
pacientes. El objetivo es obtener mejores resultados en lo que respecta a la optimizacién de los
cuidados centrados en el desarrollo de estos recién nacidos, de alto riesgo y prematuros. Ademas,
debemos intentar aplicar lineamientos apoyados en evidencia cientifica para el cuidado éptimo de
los bebes prematuros, Para lo cual debemos basaremos en guias de cuidados esenciales, que ajusten
nuestro modelo de atencion a los estandares de los cuidados centrados en el desarrollo.

Las recomendaciones sobre acciones a seguir en nuestras unidades de cuidados intensivos neonatales
son las siguientes: (7,8)

1. Losrecién nacidos prematuros cuidados bajo el “método madre canguro” presentan una mayor
estabilidad de las constantes vitales (Nivel de evidencia 1).

2. Durante el método madre canguro los nifios consiguen tener un mayor periodo de suefio,
siendo esté mas profundo y estable (9); incluso hay estudios que demuestran que la maduracién
de los patrones de suefio se ve favorecida por el método madre canguro (Nivel de evidencia 1).

3. El método madre canguro favorece la lactancia materna, incrementando su duracién (5,08
meses en el grupo canguro frente a 2,05 meses en el grupo control (p= 0,003)), incluyendo la
produccidn lactea de las madres (Nivel de evidencia 1).

4. Los padres que cuidan a sus hijos bajo el método madre canguro durante el ingreso en
las unidades de cuidados intensivos muestran menores niveles de ansiedad, y ademads,
posteriormente desarrollan mayor confianza en el cuidado de sus hijos y una mayor atencién a
sus necesidades (Nivel de evidencia 1).
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Deficiencia especifica de IgA y tos

cronica humeda:

Presentacion de caso
SPECIFIC DEFICIENCY OF IgA AND CHRONIC WET

COUGH: CASE PRESENTATION

> Dr. Edgar Belteton’ ; Dra. Alicia Chang?

Pocien’re masculino de 3 anos de
edad, nacido a término de un
embarazo gemelar del cual solo
él nace vivo, consulta en la clinica
con una historia de infecciones
recurrentes del fracto respiratorio
desde que nacid, muchas veces ha
sido diagnosticado con bronquitis
y ha tenido mdultiples tratamientos
con antibidticos. En esta ocasiéon
también con tos hUumeda de una
semana de evolucidén. Al examen
fisico paciente luce cansado. Signos
vitales: T: 38.5°C; FR: 28 rom; FC: 110
lom; Saturacion O2: 95% en aire
ambiente.

Pulmones se auscultan con estertores
basalesbilaterales, elrestodelexamen
fisico no es significativo. Se realiza
hematologia:  9.73>4.72/13.20<282;
N:30.4%, L:58.7%, M:7.8%, ANC: 2,957,
ALC:5,711.

Radiografia  de  térax  revela
broncogramas basales bilaterales
mds marcados en el lado derecho,
se decide ingresar en el hospital
para tratamiento de neumonia con
antibidtico intravenoso y estudio de
posible inmunocompromiso.

NIVELES DE INMUNOGLOBULINAS:

Inmunoglobulina

lgG

Resultado (mg/dL)

1,215

1 Médico Intensivista, Pediatra.
ZInfectdloga, Pediatra.
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Como los niveles de IgA bajos se
decide repetir 48 horas después y el
resultados fue Tmg/dL, confirmando
el diagnéstico de  deficiencia
de IgA. Se consulta el caso con
Inmunologia quien decide que se
deben realizar estudios de subclases
de IgG vy niveles de anficuerpos para

curso de antibidticos por via oral
por 3 semanas y se recuperd sin
complicaciones, ahora completard
estudios de inmunologia para
decidir si necesitard profilaxia con
antibidticos y asegurar que el resto
de su respuesta humoral y celular
estd conservada.

neumococo. El paciente termind

Conclusion:

En ninos que acuden a atencidén médica con historia de infecciones recurrentes
es importante descartar inmunocompromiso humoral, celular o mixto.

La deficiencia selectiva de inmunoglobulina A (SIgQAD) es la deficiencia
primaria de anticuerpos mds frecuente. Aunque la mayoria de pacientes
con SIgAD son asinfomdticos, algunos padecen diferentes complicaciones
clinicas como infecciones pulmonares, alergias, enfermedades autoinmunes,
trastornos gastrointestinales y malignidad. La patogénesis de SIgAD es todavia
desconocida; sin embargo se presume que son responsables una terminal
defectuosa en la diferenciacion de las células B y un defecto en cambiar a
células plasmdticas productoras de IgA. Ademds, algunos defectos citogénicos
y mutaciones monogénicas se asocian a SIgAD. No existe ningun tratamiento
especifico para pacientes con deficiencia de IgA sinfomdtico, aunque la
terapia antibidtica profildctica junto con el reemplazo de la inmunoglobulina
con justificacion y cuidado de apoyo (uso de un producto que contiene IgA
minimo) puede ser Util para los pacientes con un fenotipo severo.
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Esclerodermia lineal:

Presentacion de un caso
LINEAL ESCLERODERMA: A CASE PRESENTATION

Luisa Fernanda Chang®, Karla Martinez?, Patricia Mayén®, Verdnica
Quijivix *

Hospital General San Juan de Dios, Ciudad de Guatemala.

RESUMEN

La esclerodermia localizada es una enfermedad del tejido conectivo que
estd limitada a la piel y al tejido celular subcutdneo. Caracterizada por el
incremento en el depdsito de coldgeno. De causa desconocida. Se reporta un
caso atendido en la Unidad de Dermatologia pedidtrica del Hospital General
San Juan de Dios.

SUMMARY

Localized scleroderma is a connective tissue disorder generally involving skin
and the subcutaneous tissue. Is characterized by the increase on the collagen
deposition. Its cause is unknown. This is the report of one case that attended
to the Pediatric Dermatology Unit at the Hospital General San Juan de Dios in
Guatemala City.

- P

Lo esclerodermia es un trastorno del tejido conectivo que cubre un amplio
espectro de manifestaciones clinicas, la forma localizada o morfea es la mds
frecuente en la infancia con una relacién hombre-mujer de 1:2-4 (1). Constituye
un trastorno autoinmune de érgano especifico, que compromete sobretodo la
piel y se caracteriza por inflamacioén seguida de esclerosis (2,5). En la mayoria
de los casos es una patologia de curso benigno, que no presenta compromiso
de drganos internos y que no afecta la supervivencia del paciente. La etiologia
de la esclerodermia localizada no ha sido determinada; sin embargo se ha
visto relacién con factores genéticos, autoinmunes e infecciosos en cuadros

I Electivo en Dermatologia Pedidtrica.
2 Dermatdloga Pediatra.

* Dermatdloga Pediatra.
* Patéloga. 20
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imilares (3). En el estudio histoldgico se observa una paniculitis hialina y en la
Sserologio se encuentra de forma casi constante hiper-gammaglobulinemia y
eosinofilia (1,4).

N ina de 8 anos y 3 meses de edad, quien consulta por presentar manchas y
endurecimiento de la piel desde los 3 anos de edad, lo cualinicié de forma
repentina y ha ido aumentando progresivamente a través de los anos. No se
refiere ningUun antecedente personal o familiar de importancia.

Al examen se observa una dermatosis cronica, diseminada a miemibros
superiores en brazo, antebrazo y manos (Figuras 1,2); miembros inferiores (Figura
3), consistente en placas hiperpigmentadas, piel acartonada y dura.

FIGURA 1

FIGURA 2

21
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FIGURA 3

Enregidn axilar derechay glitea (Figura 4) se observan mdculas acrémicas
qgue representan “"manchas en sal y pimienta”. Dentro de los estudios
complementarios se realiza una biopsia de piel de muslo derecho en la cual
se observa piel delgada que muestra epidermis normal, con engrosamiento
y homogenizacién de haces de coldgeno en dermis; ademds leve infilfrado
inlamatorio linfocitico (Figura 5). Lo cual es consistente con esclerodermia.

FIGURA 4

FIGURA 5

[ Caso Clinico $2
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Lo esclerodermia lineal frecuentemente se observa en la infancia vy
probablemente se frata de la variante de morfea mds comun en la poblacién
pedidtrica afectando de 40 al 70% de los ninos con esta patologia (6,7). En general
se presenta como una lesion unilateral que presenta una distribucién lineal; que
tiende a afectar rostro y extremidades, las lesiones siguen las lineas de Blaschko.
(6,9) Sinembargo en el caso reportado se observa afectacion de miembro superior
e inferior de forma confralateral. Aunque las lesiones hipo pigmentadas no son
comunes en esclerodermia localizada cuando se presentan pueden ser similares
al vitiigo y son una de las claves del diagnéstico junto ala induracién de la dermis
(?) la paciente presentaba discromia en regiones axilar derecha e inter glutea la
cual podria corresponder a las manchas en “sal y pimienta” caracteristicas de la
enfermedad. En esta caso la patologia se limita a la piel, ya que a pesar de tener
varios anos de evolucidn no se ha presentado compromiso sistémico, no obstante,
se debe tener siempre en mente la posibilidad de aparicidon de manifestaciones
extracutdneas para brindar control interdisciplinario, el cual es una necesidad
imponente en afectacioén sistémica.
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Baylor College of Medicine, Texas Children Hospital

Recién nacido con trombocitopenia congénita, trombopoyesis
ineficaz, malformaciones esqueléticas con anomalias de
las extremidades, especialmente ausencia bilateral del radio,
malformaciones cardiacas y, frecuentemente, intolerancia a la
lactosa.

! Pediatra, Neonatélogo. Profesor Asociado de

Pediatria, Seccién de Neonatologia. 24
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¢ Cudl es su diagnéstico?

Disostosis acrofacial de Nager.
Sindrome de BALLER-GEROLD.
Sindrome de HOLT-ORAM.
Sindrome de ROBERTS.
Sindrome de TAR.

Disostosis acrofacial de Nager:

Trastorno congénito caracterizado por deformidades de
las extremidades, como sinostosis radio cubital, hipoplasia y
ausencia de radio o de los dedos pulgares.

Sindrome de BALLER-GEROLD: Se caracteriza por la
asociacion de una craneosinostosis coronal con anomalias
del eje radial (oligodactilia, aplasia o hipoplasia del pulgar,
aplasia o hipoplasia de radio. La craneosinostosis y las
anomalias del eje radial estdn presentes en el nacimiento
y se asocian con dismorfia facial (braquicefalia, exoftalmia,
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prominencia frontal, hipoplasia nasal, boca pequena,
paladar ojival).

Sindrome de HOLT-ORAM:

Sindrome congénito de cardcter autosdémico
dominante caracterizado por defectos cardiacos,
usualmente un defecto del septo auricular o atrial, con
defecto de la conduccidén y con pulgares trifaldngeos
y ofras malformaciones de los miemibros superiores.

Sindrome de ROBERTS:

Es un frastorno poco frecuente, caracterizado por
presentar principalmente una reduccidn simétrica de
todas las extremidades, anomalias craneofaciales,
del SNC, cardiacas y renales y una anormalidad
citogenética uUnica.

Sindrome TAR:

Malformaciones esqueléticas con anomalias de las
extremidades, especialmente ausencia bilateral
del radio, malformaciones cardiacas, Implantacién
auricular baja, hipoplasia o ausencia de costillas,
focomelia de miembros superiores, luxacidon de rodilla,
entre otras.

Diagndstico

Sindrome TAR
Trombocitopenia y Radio Ausente

Causa

Aungue se considera que el sindrome es autosdmico
recesivo, no se puede descartar heterogeneidad
genética.

Manifestaciones clinicas
Malformaciones esqueléticas con anomalias de las
extremidades, especialmente ausencia bilateral del
radio.

Malformaciones cardiacas (Tetratalogia de Fallot,
comunicacion interventricular, comunicacion
interauricular, persistencia del conducto arterioso,
dextrocardia, insuficiencia cardiaca, cardiomegalia).

26



I—
Guatemala Pediatrica Vol 1(1), 2017

Trombocitopenia congénita.
Infolerancia a la lactosa.

Ofras (cociente Intelectual bajo, macrocefalia,
implantacion auricular baja, hipoplasia o ausencia de
costillas, focomelia de miembros superiores, luxacidon de
rodilla, linfedema, artrogriposis, luxaciéon congénita de
cadera, anomalias urogenitales, micrognatia, diverticulo
de Meckel).

Diagnéstico
Ultrasonido prenatal.
Radiografia de extremidades superiores (ausencia

completa y bilateral de radio pero el pulgar estd siempre
presente).

Recuento de plaquetas (frombocitopenia.)
Hemograma completo.

Tratamiento
Elfratamientoinicialestdencaminado aevitarhemorragias
y corregir la frombocitopenia.

El tfratamiento ortopédico se dirige hacia la correccion
de la desviacion radial de la mano. En general, los TAR
toleran bien la cirugia y no acusan grandes hemorragias
postoperatorias.

Recurrencia
Por ser un sindrome autosdmico recesivo existe un 25% de
posibilidad de transmitirse en embarazos posteriores.

Consejeria
El prondstico depende del fendbmeno hemorragiparo y no
hay ninguna relacion con las anomalias esqueléticas, sea
cual fuere esta.

La alta mortalidad guarda estrecha relacién con la menor
edad al momento del diagndstico

Es importante la consejeria genética.

Frecuencia
Es de aproximadamente de 1:30,000 recién nacidos vivos.

27
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La proporcion de los sexos es de 1: 1

Otros estudios muestran una frecuencia minima estimada
de 0,42:100,000 recién nacidos Vivos.
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ninguna responsabilidad por dafios o perjuicios a personas debido a productos de exposiciones,
negligencias u otras ideas contenidas en este material. La ASOPED no efectia pruebas en los
productos, por tanto, no puede aseverar su eficacia y seguridad.

CONSIDERACIONES GENERALES

“Guatemala Pediatrica” publica trabajos originales de investigacion, articulos de revisién y casos
clinicos sobre cualquier campo de la pediatria. Los trabajos enviados para publicacion a la revista
“Guatemala Pediatrica” deberan ajustarse a las normas publicadas en cada edicién. Se devolveran
aquellos que no cumplen los requisitos establecidos. Todos los trabajos seran criticamente
revisados al menos por dos especialistas y por los editores de “Guatemala Pediatrica”, los cuales
decidiran sobre su publicacién. Solamente seran considerados los articulos que NO hayan sido,
total o parcialmente publicados en otras revistas guatemaltecas o extranjeras.






