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EDITORIAL

Explotacion, maltrato y violencia. Estamos
concientes los pediatras, como refiere el UNICEF en
uno de sus informes “"El maltrato infantil es también
un fenémeno muy grave en el pais, sobre todo porque
hay un gran sub-registro, una cultura y costumbres
autoritarias que justifica el maltrato a la nifiez como
un castigo y una forma de inculcar la disciplina”.

Guatemala es el pais centroamericano en el que
mas nifas, nifios y adolescentes trabajan. Las
dltimas estadisticas revelan que alrededor de
507.000 ninas y nifios guatemaltecos de siete a
catorce afios trabajan. Si se incluye al trabajo
adolescente, que es el que va de los 14 a los 18 afios,
esta cifra sube a un millén aproximadamente. Un
buen porcentaje de estos nifios va a la escuela, pero
el problema es la permanencia. Muchos abandonan
sus estudios y se van a trabajar. En el caso de los
adolescentes, la permanencia en la escuela
secundaria es de un 3%. Del grupo de nifios de 7 a 14
afios, un 12% trabaja y estudia; un 8% soélo trabaja;
un 62% estudia y un 18% no realiza ninguna
actividad. Estos ultimos entran en el grupo de la
nifiez en riesgo, ya que la mayoria de las veces se
desconoce qué estan haciendo.

Cada dia se registran 40 denuncias de maltrato
infantil en promedio, segin datos del Ministerio
Publico (MP), este ocupa el noveno lugar en la lista
de los 20 delitos mas denunciados. En el 2015, el MP
recibié 14 mil 698 denuncias por maltrato fisico
contra menores; de estas, 12 mil 764 correspondia a
maltrato, mil 785 a agresidon, 143 a lesiones graves y
seis a lesiones gravisimas, segun datos analizados
por Refugio de la Nifez. Del total de denuncias
recibidas en el 2016, seis mil 265 eran hechos contra
niflos y ocho mil 433 contra adolescentes.

En el pais existe la Comisién Nacional Contra el
Maltrato y Abuso Sexual Infantil (CONACMI), una
organizaciéon que apoya diferentes sectores de la
poblaciéon guatemalteca, haciendo énfasis en el
fortalecimiento de las familias a nivel nacional a
través de procesos de prevencidn, atenciéon e
investigacion en Dbeneficio de nifios, nifias y
adolescentes que sufren maltrato y otras formas de
abusos en los ambitos familiares, institucionales y
sociales, apoyando la implementacién de politicas
estatales e institucionales que beneficien su
desarrollo integral.

Este y otros delitos, como la violencia sexual, son
reflejo de la falla en el sistema de proteccién de la
nifiez y adolescencia, no solo por parte del Estado,
sino desde el mismo sistema primario. Por ello urge
que nuestros pediatras se unan a estas iniciativas:
detectando, reportando y exigiendo a las autoridades
su papel en este flajelo.
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Articulos de Revisién

Importancia de la vitamina D en la
nutricion durante el curso de vida:
actualizacion

A UPDATE: IMPORTANCE OF VITAMIN D IN NUTRITION DURING
THE COURSE OF LIFE

Dr. Rolando Cerezo Mulet!

La primera descripcion clinica de raquitismo como enfermedad relacionada con la
vitamin D fue realizada por Glisson en 1651, quien describié a nifios con raquitismo, que
en ese tiempo llamaban “Morbus Anglorum”, debido a que era comun en Inglaterra. La
asociaciéon entre exposicién al sol y raquitismo fue reconocida por primera vez al
principio del siglo 20, y alrededor de 1920 la asociacién entre raquitismo con la luz solar
fue reportada (1). En este articulo se discute el metabolismo de la vitamina D, la
homeostasis del calcio, efectos de la vitamina D en el hueso, los factores de riesgo para
deficiencia de vitamina D, las fuentes principales y los métodos diagndsticos.

Metabolismo de la vitamin D

La vitamina D es un componente responsable en el mantenimiento de la homeostasis
mineral y protege la deficiencia de calcio y fésforo a través de sus efectos en el intestino,
rifién, glandula paratiroides y hueso. Todos los mecanismos que ayudan a mantener la
homeostasis mineral en el organismo estan regulados por la forma hormonal de
vitamina D, el “calcitriol”. La sintesis de vitamina D empieza en la piel como un proceso
no-enzimatico durante la exposicién a la luz solar, cuando la absorcién de radiacion
ultravioleta (RUV) resulta en la conversion de 7-dehidrocolesterol a un metabolito de
colesterol el cual es almacenado en la piel como precolecalciferol (previtamina D3) e
inmediatamente convertido en colecalciferol (vitamina D3). Después de la sintesis en la
piel, el colicalciferol es transportado al higado donde sufre hidroxilacion, lo que resulta
en la formacidn de calcidiol (25(0H)D3). El Segundo proceso metabdlico se realiza en el
rifién, donde el calcidiol sufre hidroxilacion en la posicion C-1 hormonal, al metabolito
mas activo 1,25-dihidroxivitamina D (calcitriol) (2).

La deficiencia de vitamina D puede resultar en enfermedad 6sea como raquitismo en
nifios y osteomalacia y osteoporosis en adultos. Los sintomas de osteomalacia afectan
principalmente el sistema esquelético lo mismo que se observa en el raquitismo. La
osteoporosis es otra condicion relacionada a anormalidades en la homeostasis mineral,
que se caracteriza por la pérdida progresiva de la masa 6sea, deterioro de la micro
arquitectura del hueso y como consecuencia incremento en la fragilidad y
susceptibilidad a las fracturas.

Las dos formas principales de vitamin D son: vitamin D3 o colecalciferol, la cual se
forma en la piel después de la exposicion a la luz solar o RUV y vitamina D2 o
ergocalciferol que es obtenida por irradiacion a las plantas o alimentos. La diferencia
esta en la cadena lateral. La vitamin D3 es sintetizada en la piel durante los meses de sol

1 pediatra, Neonatélogo, Asesor Materno-Neonatal
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o se obtiene a través de las fuentes nutricionales (3). La vitamin D3 o colecalciferol es
hidrolizada en el higado y convertida en 25-hidroxivitamina D3 (25(OH)D3) vy
posteriormente en el rifion en 1,25-hidroxivitamina D3 (1,25(0H)2D), el cual es el
metabolito activo que estimula la absorcidn de calcio desde el intestino (4). En la célula
intestinal, 1,25 (OH) 2D se une al receptor de la vitamina D, se sintetiza la proteina de
unién a calcio y esto regula el transporte activo a través de la célula. El calcio es
transportado al liquido extracelular por un mecanismo ATP-dependiente, también hay
transporte pasivo por difusidon paracelular de calcio. La aborcién de calcio dependiente
de vitamina D tiene un maximo, pero la absorcién de calcio independiente de vitamina
D a través de difusion pasiva no tiene un maximo, pero depende del gradiente de calcio,
lo que significa una ingesta adecuada de calcio.

Cuando hay suficiente disponibilidad de 1,25(0H)2D, en el rifiéon se forma
24,25(0H)2D, la cual es catabolizada posteriormente. Los metabolitos de vitamina D
estan limitados en la circulacion a la proteina de unién a vitamina D que tiene una alta
afinidad a 25(0OH)D, 24,25(0H)2D y 1,25(0H)2D y tiene una alta homologia con la
albumina. El metabolito activo 1,25(0H)2D entra en la célula y se une al receptor de la
vitamina D. Este complejo forma un heterodimero con el receptor de retinoide y se une a
un elemento sensible de vitamina D en un gen sensible, como la de osteocalcina,
proteina de union a calcio o 24-hidroxilasa, posteriormente a través de un proceso de
transcripcién y translacion, las proteinas se forman como osteocalcina o proteina de
union a calcio.

La 1,25(0H)2D tiene su efecto sobre o6rganos, hueso, intestino y rinén y ademas,
estimula el transporte de calcio de estos 6rganos a la sangre. La produccién de
1,25(0H)2D es estimulada por la hormona paratiroidea (HPT). Hay una
retroalimentaciéon negativa a través del calcio que disminuye la HTP y una
retroalimentaciéon negativa directa de 1,25(0H)2D a HPT. El metabolito activo
1,25(0H)2D también muestra acciones rapidas a través de un receptor de membrana.

Factores de riesgo para deficiencia de vitamina D

Embarazo y recién nacido

La deficiencia materna de vitamina D es frecuente. La falta de vitamina D durante el
embarazo puede resultar en mal crecimiento fetal y un desarrollo neonatal alterado, que
puede persistir durante toda la vida. El reconocimiento de factores de riesgo y deteccion
temprana de deficiencia de vitamina D durante el embarazo es un factor importante
para prevenir la deficiencia neonatal de vitamina D y las complicaciones relacionadas.
Las concentraciones séricas maternas de 25(0OH)D3, la forma circulante de la vitamina
D, se correlacionan con la ingesta dietética de vitamina D. Las concentraciones séricas
maternas hormonales circulantes y activos de vitamina D de 1,25 dihidroxivitamina D3,
se elevan durante el embarazo (5).

Durante el desarrollo intrauterino, la 1,25-dihidroxivitamina D3 es sintetizada
principalmente por las células deciduales de la placenta y permite una absorcién
aumentada de calcio. El feto es enteramente dependiente de la madre para obtener un
suministro adecuado de 25(0H)D3, que se considera que cruza la placenta (6). La
hipocalcemia y la secrecién aumentada de la hormona paratiroidea inducen la sintesis
de 1,25-dihidroxivitamina D después del nacimiento, tanto en recién nacidos término
como prematuros. Sin embargo, las concentraciones séricas de 25(0H)D3, debido a una
limitacidn en la sintesis de la concentracion de 1,25-dihidroxivitamina D, son superiores
a los observados en infantes mayores (7).
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En paises donde los productos lacteos no son rutinariamente fortalecidos con
vitamina D, la suplementaciéon materna de vitamina D durante el embarazo es necesaria
(8). La concentracion materna de calcio sérico total disminuye progresivamente durante
el embarazo y alcanza una concentracion de 2-2,2 mmol/L por el segundo mes (7).
Debido a que el 50% del calcio esta ligado a la albiimina sérica, la hipoalbuminemia
resultante debido a la expansién del volumen extracelular, en parte, ayuda a esta
disminucién. Por el contrario, la concentraciéon de calcio ionizado en suero sufre
cambios minimos. La concentracion en suero de 25(0H)D3 varia segun la ingesta de
vitamina D, sintesis, estacion del afio y localizacién geografica (9). Los niveles maternos
bajos de vitamina D durante el embarazo han sido asociados con varios resultados de
salud en la descendencia, incluyendo, mayor incidencia de aborto, bajo peso al nacer,
hipocalcemia neonatal, problemas de desarrollo y raquitismo (10,11).

Sistema immune en recién nacidos y niinos

La vitamina D es una hormona esteroide liposoluble que contribuye al
mantenimiento de la homeostasis normal del calcio y la mineralizacién esquelética [12].
La vitamina D también tiene efectos inmuno moduladores sobre la funcién inmune [13].
Se sugirié que podria tener un papel en el funcionamiento éptimo del sistema inmune
innato induciendo péptidos antimicrobianos en células epiteliales, neutréfilos y
macrofagos [13,14]. Los recién nacidos son mas susceptibles a las infecciones debido a
que sus sistemas inmunes innatos y adaptativos no estan totalmente desarrollados.

La relacion entre deficiencia de vitamina D y las infecciones, especialmente para
reducir infecciones del tracto respiratorio, se ha demostrado en nifios y recién nacidos.
[15-18]. Niveles bajos de 25-hidroxivitamina D (25-OHD) en recién nacidos sanos fueron
asociados con un mayor riesgo de desarrollar infecciones del virus sincitial respiratorio
en la infancia [19]. Aunque algunos estudios informaron un vinculo entre deficiencia de
vitamina D y enfermedades graves en adultos, ain no se ha descrito una relaciéon directa
[14].

Hipocalcemia y deficiencia de vitamina D

La presentaciéon mas temprana de la deficiencia de vitamina D es la hipocalcemia
neonatal (desde menos de 1 semana de edad a finales de las 2-4 semanas), que puede
causar movimientos anormales o progresar a convulsiones. Maiya y col. (20), reportaron
una serie de 16 nifios con insuficiencia cardiaca severa secundaria a la hipocalcemia y
presumen deficiencia de vitamina D. En un estudio retrospectivo de 11 afios realizado
en Sydney, Australia, de 126 nifios que presentaban deficiencia de vitamina D (< 50
nmol/L) o raquitismo y que ingresaron a centros pediatricos con convulsiones, la
hipocalcemia fue la presentacién mas comun, reportada en una tercera parte de casos
(21), En el oeste, en el Reino Unido, Callaghan y col. (22), informaron que una cuarta
parte de las presentaciones de convulsiones hipocalcémicas eran debido a deficiencia
sintomatica de vitamina D, y las piernas arqueadas eran comunes (46%).

Raquitismo

El raquitismo se caracteriza por deformidad 6sea y crecimiento alterado. Las
deformidades de extremidades inferiores como piernas en arco o genu valgum, pueden
causar discapacidad pronunciada, y algunas mujeres con deformidad pélvica pueden
morir por un parto obstruido (23). Efectos a largo plazo sobre la salud esquelética
pueden ocurrir con huesos reducidos de tamafio y masa 6sea que predispone a fractura
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osteoporotica mas adelante en vida.

La definicidn patolégica de raquitismo es la falta de mineralizacion del hueso recién
formado (osteomalacia), lo que significa que el osteoide preformado no esta
mineralizado y la calcificacién endocondral en la placa de crecimiento esta ausente o
reducido y asociado con deformidad (24). Estas caracteristicas son el resultado de la
deficiencia de vitamina D en la mayoria de los casos, generalmente con una historia
clinica y asociados cambios bioquimicos y radiolégicos caracteristicos. Lo que no queda
claro es si un umbral absoluto para la vitamina D existe, por lo que el raquitismo seria
inevitable; el raquitismo puede también ocurrir cuando la vitamina D esta dentro del
rango asociado con la absorcién maxima de calcio, pero el consumo de calcio es bajo
(25).

La prevencion del raquitismo se puede resumir como la adecuada exposicién a luz
solar y la ingesta de vitamina D. Sin embargo, estos métodos son complicados por
campafias de salud, aconsejando evitar luz del sol, la necesidad de estrategias
culturalmente diferentes de grupos de riesgo y variando la orientacién internacional de
la ingesta diaria recomendada de vitamina D. La prevencidn del raquitismo como una
exposicién adecuada a la proyeccion de la poblacién no es una opcién viable debido a la
ausencia de consenso sobre diagndstico de corte y una prueba con niveles adecuados de
sensibilidad y especificidad y los pocos datos publicados para las secuelas a largo plazo
de la 250HD sérica baja

Se considera que la suplementacién de 10 pg por dia (400 Ul por dia) en todos los
individuos, excepto los que tienen una contraindicacién conocida (por ejemplo,
hipercalcemia o sarcoidosis) debe ser la recomendacion, pero sin un programa de
suplementacion y campaina de salud publica concurrente, la incidencia de raquitismo
probablemente seguiran aumentando (26).

Raquitismo en recién nacidos prematuros

El raquitismo ha sido repetidamente descrito en recién nacidos prematuros. Claramente,
la causa es el inadecuado suministro de sustratos minerales, que dan lugar a una
deficiencia de vitamina D, (27). La mayoria de los nifios afectada nace con menos de 37
semanas de gestacion, han tenido retraso en el establecimiento de alimentacién enteral
o tienen enfermedad pulmonar crénica que requiere el uso de esteroides y diuréticos
causando hipercalciuria. Algunos recién nacidos con historia de ictericia y
especialmente aquellos que desarrollan hiperbilirrubinemia, corren mayor riesgo de
fracturas (28,29) El riesgo de fractura es probablemente mayor en aquellos recién
nacidos en periodos de inmovilizaciéon asociada a enfermedad durante su estancia en el
hospital. Las fracturas de las costillas pueden ser oculta y el resultado de la fisioterapia.
La prevalencia de estas fracturas al egreso es confusa porque las radiografias de térax
de salida (de la unidad neonatal) no son una parte rutinaria de la atencion; sin embargo,
datos recientes sugieren que alrededor del 2% tienen fracturas de costilla en el primer
afio de vida (29).

Las Fuentes de vitamin D3 son el sol, suplementos vitaminicos, ciertos alimentos
como el salmén fresco salvaje, las sardinas y el atin. Otros alimentos como el
champiiion shitake y la yema de huevo contienen cantidades limitadas, por lo que
tendrian que consumirse grandes cantidades para obtener los requerimientos
necesarios. Lo que limita la produccién de vitamin D3 son: la edad, la piel pigmentada,
cremas protectoras de sol y la ropa.
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La suplementacion diaria con 10 pg de vitamina D3, incrementa significativamente
la concentracion de 25(OH)D. La combinacién con 1 g de calcio al dia (como
fosfato tricalcico), tiene un efecto mas elevado en la concentracién de 25(0OH)D.
Sin embargo, solo el fosfato tricalcico o en combinacién con vitamina D3, no
tienen efectos beneficiosos en marcadores de remodelacion 6sea o en el
metabolismo del calcio, fé6sforo, magnesio o hierro (30).

Fuentes principales de vitamin D

Fuentes moderadas Fuentes adecuadas
e Aceite de higado de algunos peces e Leche fortificada
e Higado deres e Mantequilla fortificada
e Yema de huevo e Foérmulas infantiles
e Mantequilla e Rayos ultravioleta (sol)

Fuente : Norman AW,. Vitamin D. En "Conocimientos actuales sobre nutricion. 6a Ed. OPS/0MS, Washington
D.C. 1991, pp 126-135.

Si la concentracidn en la leche estd comprendida entre 12 y 60 UI/L (0,05 mcg/100 mL)
durante los primeros 6 meses de vida, la leche materno no es la mejor forma de
satisfacer las necesidades de vitamina D de la nifia o nifio en los primeros meses de vida.

Medicion de vitamina D

e La Unidad Internacional (UI) de vitamin D, es la actividad de vitamin D de 0,025 pg
de la preparacion estandar internacional de vitamin D3 cristalizada.

e Lavida media sérica de la vitamin D es muy corta, alrededor de 24 horas. Las
concentraciones séricas varian ampliamente entre 0 y 140 ng/mL, y realmente no
representan los valores de vitamina D, sino que son reflejo de una ingestion oral
reciente o de exposicion al sol.

o El25(OH)D es considerado el mejor indice de depdsito de vitamin D. Su vida media
es de 10 a 20 dias y su concentracion sérica esta comprendida entre 9 a 38 ng/mL.

e No suelen observarse signos de deficiencia de vitamin D cuando los niveles de
25(0H)D estan por arriba de 10 ng/mlL.

Resumen

En los ultimos afios, ha crecido la importancia de los efectos multisistémicos de la
vitamina D y sus metabolitos en seres humanos. Ya no se considera la vitamina D como
una hormona esteroidea que previene el raquitismo en los nifios, por el contrario, su
papel en la prevencion del cancer, diabetes, funcion motora y los procesos
inmunolégicos, por nombrar unos pocos, ha abierto la puerta para grandes estudios
poblacionales. Tales estudios han tratado definir especificamente el papel de la vitamina
D en estos estadios de enfermedad y, como alteraciones en la suficiencia de vitamina D,
elevan el riesgo del desarrollo de estas enfermedades.

El éxito de estos y otros estudios epidemiolégicos de la vitamina D, requieren la
capacidad de forma precisa y reproducible de la mediciéon de metabolitos de vitamina D
del suero. Ha habido considerables avances en los métodos de medicién de la vitamina
D, y hoy en dia, los investigadores pueden medir 25(OH)D por un conjunto de técnicas
de ensayo diferentes. La eleccidn de cudles son las pruebas que se deben utilizar, sera
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dictada por la disponibilidad del equipo necesario y técnica de los metabolitos de
vitamina D. Lo mas importante actualmente, es que existe un mecanismo de control de
calidad externo para asegurar la exactitud y la precisiéon de estas mediciones de
vitamina D en muchos de los laboratorios de cada investigador (31).
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Hipotension en Prematuros Durante los
Primeros Tres Dias de Vida

HYPOTENSION IN PRETERM INFANTS DURING THE FIRST THREE DAYS
OF LIFE

Dr. Roberto Sosa?

Johns Hopkins Medicine All Children’s Hospital, Saint Petersburg, Florida U.S.A.
Introduccion

La presion arterial en prematuros durante los tres primeros dias de vida depende del proceso de
adaptaciéon del feto a la vida extrauterina. Este proceso estd complicado por un miocardio
inmaduro, derivaciones fetales cardiacas, adaptaciéon vascular de los pulmones y un eje
hipotalamico-pituitario-adrenal en etapa de transicion (1-3). Los factores que afectan el periodo de
adaptacion a la vida extrauterina son:

Vasodilatacién periférica

Respuesta reducida a receptores adrenérgicos
Disfuncién del miocardio

Insuficiencia adrenal relativa

Etapa de Transicion

La presion arterial varia durante los primeros tres dias de vida. Generalmente disminuye durante
las primeras 24 horas de edad, seguido de un aumento de mas o menos 4 a 5 mm de Hg durante los
préoximos 2 dias (4). Inicialmente ocurre una vasoconstriccién de los capilares seguido por una
dilatacién periférica posiblemente debido a una respuesta reducida a receptores adrenérgicos.
Dependiendo de la edad gestacional, puede acompafiarse de disfuncién del miocardio, asi como
insuficiencia adrenal relativa. Debido a esta transicion hemodinamica que ocurre, es dificil
establecer una relacion causal entre presién arterial baja y flujo sanguineo a los tejidos,
especialmente la autorregulacion cerebral.

La presion arterial es solo un componente de los factores que dictan el transporte de oxigeno a los
tejidos. La definicion numérica de hipotensiéon no estd definida. EL sistema numérico mas
frecuentemente usado, se refiere a que el valor de presién arterial media es igual al nimero de
semanas de gestacion. Sin embargo, este método no se encuentra respaldado por datos cientificos
comprobados (5,6).

En general se considera que después de las 72 horas de vida, la presiéon arterial media,
independiente de la edad gestacional, deberd estar por arriba de 30 mm Hg (Tabla 1).

! Pediatra, Neonatdlogo. Director Médico Programa Internacional
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Tabla 1. Presidon arterial media en recién nacidos segiin edad gestacional y edad postnatal

Edad Gestacional Presion Arteria Media
(semanas) (edad postnatal en horas)
<23 0 12 24 36 48 72
23-26 24 25 26 27 28 30
27-32 30 31 32 33 34 36
33-37 36 37 38 39 40 42
>37 43 44 45 46 47 49

Adaptada de Nuntnarumit, P., Yang, W et al. 1999 (7)

El significado de la hipotensién durante los tres primeros dias no esta bien definido. El concepto de
proporcionar tratamiento basandose unicamente en los valores de presion arterial no esta
respaldado por evidencia cientifica clara. Varios estudios longitudinales han proporcionado datos
conflictivos. Se ha sugerido que prematuros que recibieron tratamiento para la hipotension
presentaron una mayor incidencia de hemorragia interventricular, problemas intelectuales del
desarrollo asi como una mayor incidencia de fibroplasia retro lenticular (8). En otro estudio
realizado, se encontraron resultados opuestos. Los prematuros que recibieron tratamiento al ser
comparados a un grupo control, presentaron menor incidencia de problemas del desarrollo y de
mortalidad (9).

Evaluacion clinica

La pregunta mas dificil es decidir cudndo hay que intervenir. “Hipotension significativa” seria el
nivel critico en donde la presion arterial ya no es suficiente para mantener una perfusion adecuada
de los 6rganos y los tejidos. El valor numérico de la presién arterial no necesariamente correlaciona
con el flujo sanguineo a los tejidos ya que esta depende de otros factores como el débito cardiaco y
el tono vascular capilar.

No existe criterio clinico definido para la evaluacién de hipotensiéon temprana en prematuros. Un
examen clinico y un plan terapéutico individualizado ayuda a identificar al grupo en donde se
sospecha que la hipotension se encuentra asociada a una perfusion comprometida. Esta evaluacion
comprende examenes de llenado capilar, coloracidon de la piel, produccion de orina, actividad y
niveles de lactato en sangre. La evaluacion debera ser repetida por lo menos cada hora. La presion
arterial media deberd permanecer estable y no debera fluctuar negativamente por mas de 5 mm de
Hg (10-12). La Tabla 2 muestra la sintomatologia clinica asociada a hipotensién complicada con
hipoperfusidn.
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Tabla 2. Sintomatologia clinica asociada a hipotensién complicada con hipoperfusiéon

Evaluacion Sintomatologia

Color y actividad Palidez, cianosis, inactividad

Llenado capilar > 4 segundos

Presion arterial Presion arterial media < de edad gestacional en semana
Frecuencia cardiaca Taquicardia

Produccidn de orina <1 mL/kg/hora

Niveles de lactato en sangre >20mm/L

Presidn arterial estable Fluctuacion negativa < 5 mm de Hg

Evaluaciones adicionales

Ademas del examen clinico, un ecocardiograma puede proporcionar datos importantes en la
eleccién de tratamientos especificos. Un “ecocardiograma funcional” ayuda evaluar la funcion
ventricular, el flujo sanguineo a través del ductos arterioso, foramen oval y vena cava superior (13-
15) La determinacién del flujo sanguineo a través de la vena cava superior puede proporcionar
datos importantes ya que a este nivel el flujo sanguineo esta libre de la influencia de derivaciones
cardiacas (16).

Adicionalmente se puede detectar la presencia de hipertension pulmonar (17). El tener un sistema
de ecocardiografia funcional al alcance ayuda a seleccionar los agentes terapéuticos y su
dosificacién. Los niveles de oxigenacién a nivel de los 6rganos y tejidos se pueden estudiar usando
la técnica de “espectroscopia infrarroja cercana cerebral” (NIRS). Esta evaluacion ha sido usada
en prematuros para evaluar la oxigenacién a nivel cerebral (18). Aunque prometedora, por el
momento, no se encuentra establecida como una evaluacion clinica de uso rutinario (18,19). La
evolucion de la funcidn y perfusion de 6rganos se realiza a través de:

e Ecocardiograma funcional
- Funcién del ventriculo izquierdo
- Presencia y direccion del flujo sanguineo a través del ductos arterioso y foramen oval
- Determinacion del flujo sanguineo en la vena cava superior
- Medidas de hipertensién pulmonar

e NIRS

Guias de Tratamiento

Primeras 72 Horas de Vida

No existe una correlacion de hipotensién numeérica exacta que indique la necesidad de tratamiento
farmacolégico. La decisién de iniciar un tratamiento con un medicamento especifico debera ser
basada en una combinacién de hallazgos clinicos y de laboratorio que sugiera que la perfusion de
los tejidos y érganos se encuentre comprometida. La conducta a seguir sera basada en tratar de
corregir la causa del problema.
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Prevencion

Estudios en prematuros, han relacionado la expresiéon manual de sangre del cordén umbilical a un
incremento en la presién arterial, asi como a un aumento en el flujo sanguineo de la vena cava
superior (20-22). El uso limitado de sedacién y ventilacién mecédnica también ha resultado en menor
incidencia de hipotensién (23, 24).

Hipotension sin evidencia de compromiso de la perfusion de tejidos

Prematuro de 23 semanas de gestacién, estable sin evidencia clinica de hipoperfusion con una presion
arterial media de 20 a 22 mm de Hg, recibiendo 25% de oxigeno, con gases sanguineos dentro de
pardmetros aceptables y un examen clinico dentro de limites normales.

Parametros clinicos
e Presion arterial media igual a edad gestacional en semanas (+/- 5)
e Llenado capilar de < 4 segundos
e Produccion de orina adecuada
e Funcién cardiaca dentro de limites normales para edad

Tratamiento: Observacion frecuente y monitoreo cada hora (25).
Hipotension con evidencia clinica de una perfusiéon comprometida

Origen
e Hipovolemia
e C(Capilar
e (ardiaca
e Insuficiencia adrenal
e Sepsis

Hipovolemia
Prematuro con historia de pérdida de sangre durante el parto o sin evidencia de sepsis.

Tratamiento: Correccion de la hipovolemia de acuerdo al origen, con solucién salina, lactato de
Ringers o sangre. Iniciar con 10 ml/kg, repetir dosis si es necesario.

Origen capilar. Vasoregulacion periférica deficiente

Prematuro de 25 semanas, sin historia de pérdida de sangre, con dificultad respiratoria al que se
administro surfactante. Respiracion asistida con una FiOZ2 de 50%. Con presion arterial media de 20
mm Hg. Sin evidencia de sepsis. Una evaluacién clinica inicial demuestra color pdlido, reflujo capilar
de mds de 4 segundos, inactividad y produccién de orina disminuida. La evaluacion eco cardiogrdfica
revela buena funcién cardiaca. Hipotension probablemente relacionada a una vasodilatacion capilar y
a una respuesta reducida a los receptores adrenérgicos.
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Tratamiento:

En la mayoria de los centros de cuidado intensivo de neonatos la tendencia general para corregir la
hipotension es la administracion de volumen seguido de dopamina, dobutamina, epinefrina y
cortico esteroides (26). (Tabla 3)

Tabla 3. Hipotensién en prematuros y agentes farmacologicos mas usados

Agente farmacoldgico % de utilizacion
Dopamina 83
Hidrocortizona 33
Dobutamina 28
Epinegrina 22
Vasopresina 0,7
Noreprinefina 0,3
Dopamina

Para el tratamiento de la hipotensiéon secundaria a problemas de vaso regulaciéon, la dopamina
endovenosa es a la fecha, la droga preferida (26-30). Tiene acciéon simpatominética sobre los
receptores dopaminergicos alfa y beta produciendo vasoconstriccion periférica, favoreciendo
también la liberacion de norepinefrina. Su accién farmacoldgica depende de la dosis (Tabla 4).

Tabla 4. Acciones de la dopamina en relacién a dosis

Dosificacion Accidén farmacoldgica

(mcg/kg/m)
2-4 Aumenta el flujo sanguineo a nivel mesentérico y renal
5-10 Aumenta la contractibilidad del miocardio, produce

vasoconstriccion periférica y aumenta el flujo
sanguineo renal y coronariano.

10 - 20 Produce vasoconstricciéon pulmonar

Hipotension relacionada a una funcion cardiaca alterada

Prematuro de 26 semanas de gestacion con hipotension y signos clinicos de hipoperfusion. Un
ecocardiograma muestra una funcion ventricular alterada.

La disfuncién cardiaca en prematuros, durante los 3 primeros dias de vida se debe generalmente a
una inmadurez del miocardio con contractibilidad reducida de los ventriculos, muy sensible a la
sobrecarga. Esta situacion se encuentra frecuentemente complicada con la presencia de
derivaciones de sangre a través del ductos y foramen oval.

Generalmente el uso de dobutamina se recomienda en casos de una contractibilidad disminuida
acompanada de un gasto cardiaco inadecuado. Ejerce accion directa sobre los adrenoreceptores
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cardiaco produciendo aumento del gasto cardiaco y consecuentemente un aumento de flujo
sanguineo a través de la vena cava superior. No produce aumento de la resistencia vascular
periférica (29,31). No es eficiente en casos de insuficiencia del miocardio con dilatacién de vasos
sanguineos (sepsis). Mantiene sinergismo con la dopamina. La combinacién de dopamina mas
dobutamina es frecuentemente usada, sin embargo no existen estudios longitudinales que
demuestren su eficacia. Su accién farmacoldgica depende de la dosis (Tabla 5).

Tabla 5. Acciones de la dobutamina en relacién a dosis

Dosificacion Accién farmacoldgica
(mcg/kg/m)
5-7 Aumenta el gasto cardiaco
10-20 Aumenta el gasto cardiaco con efecto vasopresor minimo

Hipotension persistente

Prematuro de 27 semanas de gestacion con hipotensién persistente, recibiendo dosis elevadas de
dopaminay dobutamina. No existe evidencia de septicemia.

Insuficiencia adrenal relativa

Existe en los prematuros extremos una inmadurez del eje hipotaldmico-adrenal. Con niveles de
cortisol bajo especialmente en situaciones de estrés (32). Los corticoesteroides aumentan la
expresiéon de los receptores beta-adrenérgicos, produciendo una respuesta aumentada a las
catecolaminas, incrementando la contractibilidad del miocardio y el tono vascular (33-36). La
hipotension resistente al uso de vasopresores se ha asociado a una insuficiencia adrenal.
Prematuros con hipotension resistente han respondido al uso de hidrocortisona. En general se usa
dosis de 2 a 3 mg/kg de peso por dia. Sin embargo estudios recientes recomiendan el uso de dosis
menores (37,38) (Tabla 6).

Tabla 6. Uso de hidrocortisona para el tratamiento de hipotension en prematuros

Edad gestacional Dosis recomendada
Dosis inicial de prueba 1 mg/kg, iv
< 34 semanas 0,5 mg/kgiv oim, cada 12 horas
> 34 semanas 0,5 mg/kgiv oim, cada 6 a 8 horas

Si existe una respuesta negativa con la dosis menor, volver a la dosis inicial (38).

Epinefrina

La epinefrina puede ser usada en casos de hipotension refractaria. La accion farmacologica depende
de la dosis. En dosis bajas (0,01-0.1/mcg/kg/minuto) aumenta la contracciéon del miocardio y
produce vaso dilatacion periférica. En dosis altas (> 0,1 mcg/kg/minuto) produce vasoconstriccion
y disminucion del gasto cardiaco. Al comparar el uso de dopamina con la epinefrina se ha
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determinado que ambas drogas producen acciones similares, sin embargo la epinefrina produce
efectos secundarios como aumento de los niveles de glucosa y lactato en sangre asi como
taquicardia (30).

Milrinone

Es un inhibidor de la fosfodiesterasa con propiedades inotrépicas Tiene como accién aumento de la
contractibilidad del miocardio con una disminucion del tono vascular sistémico y pulmonar. Se usa
en casos de disfunciéon del miocardio y en situaciones con evidencia de hipertensiéon pulmonar.
Tiene sinergismo con el éxido nitrico. (Se recomienda una dosis inicial de 50 mcg/kg, iv, seguida de
una infusién continua de 0,25-0,75 mcg/kg/minuto (39-41).

Septicemia
Prematuro de 27 semanas de gestacién con historia de parto complicado con corioamnionitis. Choque
séptico.

La hipotensidon debido a sepsis generalmente se acompafiada de vaso dilatacidn, hipoxia, apnea,
anuria, hipertension pulmonar y aumento del acido lactico. El tratamiento comprende
administracion de volumen y el uso de drogas cronotrépicas.

La administraciéon de volumen generalmente en forma de solucion salina o lactato de Ringer es
critica en el tratamiento de choque séptico. Estudios han demostrado que la administraciéon de
volumen en cantidades adecuadas resulta en un aumento significativo de la sobrevida (42). En
prematuros con sospecha de sepsis las drogas mas usadas son la dopamina y dobutamina. Sin
embargo en paciente mayores se usan actualmene la norepinefrina, epinefrina y en casos selectos la
vasopresina.

Tabla 7. Drogas usadas en el tratamiento de choque séptico

Droga Dosis recomendada
Solucién salina o lactato de | 10-20 mL/kg, en dosis
Ringer repetidas como sea necesario
Dopamina* 5-20 mcg/kg/minuto
Dobutamina* 5-20 mcg/kg/minuto
Epinefrina 0,01-0,1 mcg/kg/minuto
Norepinefrina 0,05-0,5 mcg/kg/minuto
Vasopresina 0,06-0,12 U/kg/hora (43)

* Generalmente usadas en conjunto

Los medicamentos mas usados en el tratamiento de recién nacidos con hipotensién por septicemia
es la dobutamina en conjunto con dopamina (44). Sin embargo, el uso de norepinefrina y
vasopresina son utilizados en nifios mayores. Especialmente la vasopresina en el post operatorio de
cirugia cardiovascular.
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Norepinefrina

Es una catecolamina endo6gena, Tiene accidon sobre receptores adrenérgicos. Produciendo
vasoconstriccién sistémica y un aumento de la contractibilidad del miocardio. La norepinefrina es
la droga mas usada en el tratamiento de choque séptico en adultos y en pacientes pediatricos (45).
Su uso en neonatos no esta todavia generalizado. Pendiente un mayor nimero de estudios clinicos
(46).

Vasopresina

Es un neuropéptido que aumenta el tono vascular y regula la homeostasis de liquidos. Por medio
de una accion independiente de los sobre los receptores selectos, V1ay V2 del tejido vascular liso.
Los efectos clinicos incluyen un aumento en la resistencia vascular sistémica y de la presion
arterial (47).

La vasopresina se usa cominmente en adultos y en nifilos mayores es usada especialmente durante
el periodo postoperatorio de cirugia cardiovascular y en casos de hipertensién pulmonar. Existen
varios estudios sobre el uso de vasopresina en neonatos con hipotension refractaria secundaria a
sepsis. Han demostrado resultados positivos, disminuyendo en general, dosis y el requerimiento de
catecolaminas (48,49).
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MALFORMACION CONGENITA DE LA VIA
AEREA PULMONAR

CONGENITAL PULMONARY AIRWAY MALFORMATION (CPAM)

Dr. Edgar Belteton de Leon!; Dr. César A. Cuevas PortaZ; Dr. Marco Tulio
Polanco3; Dra. Lucia A. Cifuentes Guerrero*. Dr. José D. Paiz Rodriguez*

Centro Pediatrico de Guatemala

Introduccion

La malformacién congénita del aérea pulmonar (CPAM) antes conocida como
malformacién adenomatosa quistica congénita es una anormalidad que se presenta en 1
por cada 8,300-35,000 nacidos vivos. El 60% de las malformaciones quisticas tipo 2 se
asocian a otra posible anormalidad congénita. Al momento de nacer solo el 25% de
nacidos vivos con esta anomalia se espera que presenten sintomatologia como distrés
respiratorio.

El diagnostico prenatal se puede realizar por ultrasonido y clasificar por las caracteristicas
de las lesiones en: microquisticas (menor a 5 mm de didmetro, ecogénico y solido), o
macroquisticas (contiene una o mas quistes mayores a 5 mm de diametro). La
confirmacion del diagndstico se debe realizar con tomografia de alta resolucion. La
complicacion mas frecuente es la infeccién pulmonar recurrente y una complicacién poco
frecuente pero de alta correlacion con malignidad es neumotdrax espontaneo. La decision
entre tratamiento quirdrgico y observacion es controversial. En los primeros dias o meses
de vida, la decision quirtrgica estd directamente relacionada con la sintomatologia que el
paciente presenta.

Se considera de riesgo alto el paciente que presenta una lesiéon importante, que ocupe mas
del 20% del l6bulo afectado, quistes bilaterales o multifocales, neumotérax o historia
familiar de blastoma pleuropulmonar. Se considera de riesgo bajo la ausencia de las
caracteristicas mencionadas anteriormente (1).

Patologia

La CPAM son lesiones hamartomatosas compuestas por elementos quisticos y
adenomatosos, la mayoria poseen conexién bronquial y la irrigacion arterial y drenaje
venoso provienen de la circulaciéon pulmonar. Dentro de las causas de la enfermedad se
sospecha que podrian contribuir la obstruccidn de via aérea o atresia intrattero

Epidemiologicamente la enfermedad tiene leve predominio por el sexo masculino,
distribucién equitativa entre ambos pulmones y todos los l6bulos pueden verse afectados.

1 pediatra intensivista
2 Cirujano Pediatrico
3 Radiélogo

4 Médico Residente
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Frecuentemente involucran un solo lé6bulo. Histoldgicamente se clasifican segun la
clasificacion de Stocker (Tabla 1).

Las lesiones tipo 1 representan el 65% de los casos reportados, las tipo 2 representan el
20-25% y el diagnostico prematuro después del nacimiento es frecuente, por su asociaciéon
con otras malformaciones congénitas presentes en el 60% de los pacientes afectados y las
tipo 3 y 4 corresponden al 5-10%. Muchas lesiones del tipo 4 son producidas por blastoma
pleuropulmonar, por lo que debe haber una alta sospecha de malignidad en cualquier nifio
que presente neumotorax y CPAM (1).

Tabla 1. Clasificacion de Stocker de malformacion congenital del area pulmonary (2)

Clasificacion Caracteristicas
Tipo 0 Quistes < 0,5 cm. Atresia acinar. Amplia afectacién de intercambio gaseoso de
todo el pulmén. Tipo menos frecuente
Tipo 1 Quistes < 10 cm. Usualmente quistes simples multiloculados que estan

delimitados por células pseudoestratificadas que regularmente se intercalan
con filas de células mucosas. Potencial de malignidad. Tipo méas frecuente

Tipo 2 Muiltiples quistes de 0,5 hasta 2 cm. Apariencia de esponja y tejido similar al
tumoral adyacente a tejido sano. Los quistes se asemejan a bronquiolos
dilatados separados por alveolos normales. Asociado a otras anormalidades
congénitas. No riesgo de malignidad. Frecuentes en un 15-20%

Tipo 3 Masas so6lidas. Exceso de estructuras bronquiolares separadas por pequefios
espacios de aire con revestimiento cuboidal. No asociacién con malignidad.
Frecuentes en un 5-10%

Tipo 4 Quistes > 10 cm. Quistes revestidos con epitelio aplanado apoyado sobre
tejido mesénquimal suelto. Pueden presentarse asociados a neumotorax o
infeccién. Altamente asociados a malignidad

Caso Clinico

Paciente mujer de 9 meses de edad, conocida por multiples ingresos hospitalarios por
infecciones pulmonares recurrentes, especialmente durante los dos ultimos meses, con
diagnéstico inicial de bronconeumonia (tratada en centro hospitalario del area rural
guatemalteca) recibe terapia oral con antibiéticos (Amox/Ac) por 5 dias. Paciente sufre
deterioro clinico y se realiza rayos X de térax con diagnéstico de neumonia. Es ingresada
a unidad de cuidado intensivo ante deterioro manifiesto, con distrés respiratorio subito.
Nueva radiografia revela aparente neumotoérax derecho, se le coloca tubo intratoracico, al
no lograr mejoria clinica se decide su traslado hacia hospital privado de la ciudad de
Guatemala, con diagnostico de neumonia complicada y neumotérax.

Hallazgos fisicos de importancia: Peso 14,14 lbs, talla 70 cm, (en el percentil 50 para la
talla/edad y debajo del percentil 3 para peso/edad). S/V: T 36,5 Ce, FC: 130 Ipm, FR: 35
rpm, Sat. 02: 95%; consciente, alerta, no déficit respiratorio, hipoventilacién marcada del
campo pulmonar derecho, cicatriz en hemitérax anterior derecho.

Laboratorios de ingreso: glébulos blancos 14,000 K/uL (54,3/33,4), PCR 8,58 y velocidad
de eritrosedimentacion 22 mg/L, Creatinina 0,41, BUN 9,8; Ca 9,9, Cl 110, P 42, Mg 2,31,
Na 140, K 37.
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Conducta: bajo anestesia general, colocacion de catéter subclavio derecho y TAC
pulmonar de 64 cortes de alta resolucién que reporto: pulmoén derecho con
presencia de multiples bulas que ocupan dos terceras partes del hemitérax y
multiples septos finos, la bula dominante mide aproximadamente 7,6 x 3,2 cm.
(Imagenes 1 a 6). (3)

Imagen 3. Tomografia
pulmonar, corte coronal.
Reconstruccion 3D

Imagenes 4, 5y 6 Tomografia pulmonar, corte axial. Cortes finos.

Diagnoéstico: Malformacion pulmonar congénita de la via aérea. (CPAM)

Plan: Tratamiento quirdrgico. Procedimiento realizado: lobectomia inferior derecha por
video-toracoscopia mas colocacion de tubo intercostal. (2).

Hallazgos quirdrgicos: multiples bulas que abarcaban todo el l6bulo inferior derecho.
Postquirdrgico: Paciente en el postquirdrgico inmediato no requiere cuidados intensivos,
es manejado en encamamiento y egresa 10 dias después del procedimiento.

Imagen 7. Pieza quirurgica (Laboratorio de
patologia)

En el reporte de biopsia de tejido pulmonar
se confirm6 hallazgos consistentes con
malformacién quistica adenomatoide tipo
2, segun clasificacion de Stocker

Guatemala Pediatrica Vol 4(1) 2018



Articulos Originales

En radiografia de térax, dos semanas después del procedimiento, se evidencia pulmones
derecho e izquierdo normales, con pérdida minima del volumen del pulmén derecho
(Figura8y9).

Figuras 8 y 9. Rayos X de térax anteroposterior y lateral dos semanas después del
procedimiento

Se realiza control de tomografia 16 meses después del procedimiento en donde se observa
expansion del volumen pulmonar (Figuras 10y 11).

Figuras 10 y 11. Tomografia de alta resolucion, corte coronal y reconstruccion 3D.
16 semanas después del procedimiento

Discusion de caso

Las malformaciones toracicas congénitas son diagnosticadas, en su mayoria, durante el
periodo prenatal (4), como en el previo caso. El paciente sintomatico, en el que los
ultrasonidos prenatales son aparentemente normales, debe sospecharse que el defecto no
haya sido detectado y que la anormalidad quistica sea adquirida. Una vez realizado el
diagndstico por imagenes del paciente, los pasos a seguir varian segun la experiencia de
los clinicos. La diversidad de recomendaciones en cuanto al seguimiento y toma de
decisiones es amplia, sin embargo basados en la experiencia la sintomatologia o ausencia
de la misma debe regir el siguiente paso.
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El diagnéstico definitivo por imagenes es mediante tomografia de alta resolucién ya que la
radiografia de térax solo es 61% sensible para la deteccién de CPAM, lo cual justifica la
razon por la que la paciente no obtuvo el diagnéstico, sino hasta su traslado.

Dentro de las preguntas mas discutidas se encuentran la necesidad de un procedimiento
quirdrgico en ninos asintomaticos y el riesgo de transformacién maligna de las lesiones,
cuya respuesta aun no es clara; ya que se han reportado casos de transformaciéon maligna
aun después de la reseccién completa del CPAM. Debido a las complicaciones que
presentaba la paciente la cirugia se hizo inminente, a pesar de su corta edad.

Las complicaciones del CPAM incluyen sobreinfeccién (hongos y micobacterias), sangrado,
hemotoérax, neumotérax, embolismo aéreo, fallo cardiaco de alto gasto y malignidad (5). La
intervencion temprana en la paciente permitié una pronta recuperacién y una temprana y
adecuada re-expansion pulmonar.

Conclusiones y Recomendaciones

La CPAM es una enfermedad detectable durante el periodo prenatal, por lo que es
importante la realizacion, de al menos, un ultrasonido durante el embarazo, por un
especialista con experiencia.

Una vez establecido el diagnoéstico prenatal, el neonato debe permanecer bajo observacion
y seguimiento durante los dos primeros afios de vida, ya que algunas lesiones tienden a
desaparecer intrattero e incluso durante la infancia, por lo que los expertos recomiendan
la realizacién de estudios de imagen control.

La decisibn mas controversial es el tratamiento de la enfermedad. La decision
conservadora o quirurgica debe enfocarse en aspectos como la sintomatologia del
paciente (infecciones a repeticion, distrés respiratorio, neumotérax) y los antecedentes
familiares (blastoma pleuropulmonar), para poder tomar la mejor decision que mejore la
calidad de vida y aumente la sobrevida de los pacientes. Los expertos recomiendan que
pacientes como la del caso presentado, tengan seguimiento postquirurgico, por tiempo
indefinido, ya que a pesar de ser una lesion tipo 2, el neumotdérax tiene alta asociacion con
malignidad aun después de la reseccion quirdrgica.

El algoritmo siguiente es una sugerencia para el manejo del paciente, aunque no esta
basado en evidencia.

‘ Diagnostico prenatal de

|

CPAM
I
I ]
[ Permanece ] Preocupaciones neonatales
asmtlomatlco en cuanto al progreso
| l |

‘ Asmt(_)m_atlio al ’ [ Sintomatico al nacimiento ] TR T RS E
nacimiento .
T tratamiento prenatal

|

——

Tomografia de alta [ Tratamiento requerido ]
resolucion a los 3 meses

, Descargar paciente si no
hay CPAM

Tomografia de alta
resolucion a los 2 afios

Cirugia electiva a los 2 afios 5
Guate c 2018



Articulos Originales

Referencias

1. Oermann CM. Congenital pulmonary airway (cystic adenomatoid) malformation. UpToDate.
2017 Noviembre.

2. Stocker JT. Congenital pulmonary airway malformation: a new name for and an expanded
classification of congenital cystic adenomatoid malformation of the lung. Histopathology. 2002;
41:424-31.

3. Hospital Herrera Llerandi. Expediente clinico. Guatemala : Hospital Herrera Llerandi, Archivo
Medico ; 2017.

4. Bush A. Rare Lung Diseases: Congenital Malformations. Indian | Pediatrics. 2015
Sep;82(9):833-40.

5. Calzolari F, Braguglia A, Valfré L, et al. Outcome of Infants Operated on for Congenital
Pulmonary Malformations. Pediatric Pulmonology. 2016 Dec;51(12):1367-1372.

Guatemala Pediatrica Vol 4(1) 2018



Casos Clinicos

Recién nacido con masa cardiaca

CARDIAC MASS IN A NEWBORN

Dra. Laura Chicas Monroy?, Dra. Evelyn Cotto?, Dra. Elizabeth Orellana
Melendez?, Dr. Gonzalo Calvimontes3

Caso clinico

Recién nacido masculino, madre de 21 afos, soltera, analfabeta, ama de casa, originaria y
residente de Amatitlan, con antecedente de ser primigesta, FUR 18/10/16, se entera que esta
embarazada a las 4 semanas de gestacion, inicia control prenatal en Hospital de Amatitlan en
donde realizan ultrasonido, encontrando alteraciones en el ritmo cardiaco fetal por lo que
refieren a Hospital General San Juan de Dios (HGSJDD) donde evidencian por ultrasonido
obstétrico a las 3,6 semanas por ultima regla con notable masa cardiaca. Se envia a madre a la
Unidad de Cirugia Cardiovascular de Guatemala (UNICAR), donde por ecocardiografia fetal
16/6/17 determinan la presencia de tumoracién por detras del ventriculo izquierdo. Se da
seguimiento en Hospital. Un mes después madre en labor consulta a la emergencia de Gineco-
obstetricia. Producto nace por via alta, obteniendo recién nacido de sexo masculino, a término
(38 semanas por la escala de Ballard), con llanto espontaneo, vigoroso, Apgar 8 1 9 5 y peso
de 3,125 gramos . Al ser evaluado paciente presenta examen fisico entre limites normales, no
desaturaciones o soplos cardiacos (Figura No. 1).

Figura No. 1

Muestra al recién nacido en sus
primeras horas de vida, signos vitales,
FC 131 pm, FR 39 pm, P/A 63/49
mm/hg y saturaciéon 97%.

Estudios de gabinete

! pediatra, Neonatologa
2 Patélogia e Inmuno-histoquimica

3 Cardiologo, Pediatra

Guatemala Pediatrica Vol 4(1) 2018



Casos Clinicos

Hemograma:

e Serie blanca: 12,81K/UL; N 31,13 % (3.99 K/UL); Linfocitos 58,09% (7,44 K/UL);

Monocitos 7,59% ( 0,97 K/UL); Eosinéfilos 0,54%; Basofilos 2,65% (0,33 K/UL).

e Serie Roja: Hb 16,27g/dL, HT 47,77% VCM 109; MCH 37,43; RDW 15,86.

e Plaquetas: 323 K/UL.

e Grupo sanguineo: madre y RN: B Rh positivo.

[ ]
A las 24 horas de vida paciente con notables alteraciones en el ritmo cardiaco. Se realizan
nuevos estudios apoyados por UNICAR.

Figura No. 2

Rayos X de térax anteroposterior. indice cardiotoracico: 0.7
Interconsultas y estudios realizados
Se inician estudios complementarios para confirmar diagnoéstico prenatal

Figura No. 3

17-jul-2017 11:30.45
Frec Ventr: 64 Ipm
INT PR: 125 ms

Dur ORS: 97 ms
QT/QTc: 452/461 ms
Ejes P-R-T: 5113 - 34

Electrocardiograma con ritmo sinusal, dilatacién auricular derecha (0,3 mv
onda P), Bloqueo fasicular posterior izquierdo, hipertrofia ventricular
izquierda y cambio ST-T.
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Figura No. 4

Rastreo por ultrasonido evidencia una masa
solida de contornos definidos y textura
homogénea midiendo 3,8 x 3,9 x 2,8 cm con
volumen de 23 cc que se sitla en contacto
anatémico con la pared posterior de ambos
: ventriculos de localizacién pericardica y que se
asocia con un pequefio derrame pericardico (0,6 cc), masa con pobre vascularizacion.
Concluyendo con hallazgos sugestivos de Tumor primario de Pericardio.

Ecocardiograma

e Ecocardiograma reporta hallazgos de masa intra-pericardica de etiologia a determinar
y de gran tamafio 43 x 34 cm a nivel posterior con derrame pericardico de 9 mm,
acompafiada de masas pequeiias intracardiacas (una en la unién cavoatrial y la otra en
la valva posterior mitral ambas con repercusion hemodinamica importante). Se
describe Persistencia de Ductus Arterioso (PDA) asi como hipertensiéon pulmonar
moderada (HTP).

e Trasladado a UNICAR y llevado a sala de operaciones al onceavo dia de vida donde
realizan reseccién completa de masa cardiaca, ubicada en la pared posterior de ambos
ventriculos, involucrando miocardio.

En UNICAR ingresa a unidad de cuidado intensivo, donde paciente presenta fibrilacién
ventricular, requiere de aminas vasoactivas (dobutamina), presenta choque por lo que
colocan en ventilacibn mecanica, lo estabilizan posteriormente para ingresar a sala de
operaciones. Llevado a intervencién con el plan de resecar masa, con corazén funcional, sin
embargo, durante la lateralizaciéon para lograr la extirpacién paciente presenta fibrilacion
nuevamente por lo que llevan a hipotermia y conectan a bomba extrinseca. Se logra resecar
100 % de masa. Posteriormente paciente presenta deterioro al terminar cirugia, corazén
afuncional y paro cardiaco que no revierte a reanimacién. Muestra post mortem se envia a
patologia.

PATOLOGIA

Figura No. 5

Macroscopica: muestra E0-17-1449 especificada
como tumoracion cardiaca, ovalada, blanca de
4,5 x 4,0 cm al corte las paredes son blanco/
amarillentas firmes, homogéneas con peso de 0,8
onzas.

EO-17-1449
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FiguraNo .6

EO-17-1449-1 EO-17-1449-2

Microscopica:  cortes histologicos que
corresponden a neoplasia caracterizada por
abundantes células redondas con citoplasma
eosinéfilo y marcada diferenciacién miégena
(muscular).

Presenta abundantes células con citoplasma en aspecto de arafia sin mitosis y pleomorfismo.

No hay componente mixoide.

Diagnéstico: RABDOMIOMA
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Caso Clinico

Dr. Gererdo Cabrera-Meza?

Baylor College of Medicine, Texas Children Hospital

Nifia que desde el nacimiento presenta al examen fisico cejas unidas al medio y pestafias
muy largas, nariz pequefia y respingona, labios finos en V invertida. Ademas crecimiento
retardado, baja estatura y cabeza pequefia. Hirsutismo, manos y pies pequefios.

;Cual es su diagnostico?

Sindrome alcoholismo fetal
Sindrome CORNELIA DE LANGE
Sindrome FRYNS

Sindrome GORLIN-CHAUDARY-MOSS

Sindrome alcoholismo fetal: Se caracteriza por retardo mental leve a moderado,
microcefalia, deficiencia del crecimiento y caracteristicas faciales como fisura palpebral
pequefia, filtrum hipoplasico, retrognatia.

Sindrome Cornelia de Lange: Se determina por sus caracteristicas faciales en asociacion
con retardo del crecimiento pre y post natal, retraso mental de nivel variable y, en
algunos casos, anomalias de las partes superiores.

Sindrome FRYNS: Anomalias congénitas multiples caracterizado por rasgos faciales
dismérficos, hernia diafragmdtica, hipoplasis pulmonar e hipoplasia de las extremidades
distales.

Sindrome GORLIN-CHAUDHRY-MOSS (MIM 233500). Anomalias congénitas muiltiples
caracterizado por disostosis craneofacial, dismorfismo facial, pérdida auditiva conductiva,
hipertricosis generalizada y anomalias oculares, dentales y en las extremidades.

1 pediatra, Neonatélogo, Profesor Asociado de Pediatria, Seccién de Neonatologia
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Diagndstico
Sindrome Cornelia de Lange

MIM 122470, 300590, 610759 - Genes NIBPL, SMC1A, SMC3; Loci 5p13.1;
Xp11.22-p11.21; 10925

Causa

La inmensa mayoria de los casos son debidos a mutaciones espontaneas, aunque los
genes afectados causantes de la enfermedad pueden ser heredados de ambos
progenitores, haciéndolo de forma autosémica dominante.

Manifestaciones clinicas

e Las caracteristicas mas comunes incluyen bajo peso al nacer (usualmente, pero no
siempre, por debajo de 2.200 g), crecimiento retardado, baja estatura y cabeza
pequeia.

e Caracteristicas faciales tipicas incluyen cejas (suelen unirse en el medio) y
pestafias muy largas, nariz pequeia y respingona y labios finos en V invertida.

e Otras caracteristicas frecuentes incluyen hirsutismo, manos y pies pequefios,
unién parcial del segundo y tercer dedos de los pies, 52 dedo (mefiique) curvado,
reflujo gastroesofagico, convulsiones, fisura del paladar, anormalidades intestinales,
dificultad a la hora de alimentarlos, perdida de audicion y vista, y retraso en el
neurodesarrollo.

e El15% a 20% de los pacientes tienen malformaciones cardiacas (defectos del septo
ventricular y auricular, tetralogia de Fallot, persistencia del ducto arterioso).

Diagnostico
El diagndstico se basa en el reconocimiento de los hallazgos fisicos y se confirma por
analisis cromos6mico.

Tratamiento
No existen farmacos ni tratamiento general, sélo recomendaciones dependiendo de cada
caso y de los sintomas presentes.

Recurrencia
La mayoria de los casos del sindrome de Cornelia de Lange aparecen de forma
esporadica (sin ninguna razdn evidente, aleatoriamente).

Consejeria

Por lo normal su desarrollo es lento comparando con nifios que tengan un tipo de lesion
leve ya que cada nifio puede progresar de diferente manera y de acuerdo al dafio que
cada uno de ellos tenga. En el area de lenguaje normalmente suele haber algin tipo de
retraso. En el desarrollo de estos nifios siempre es imprescindible la estimulacion y un
programa de desarrollo neurolégico para el buen funcionamiento de todas las areas.

Frecuencia

La incidencia exacta se desconoce estimandose alrededor de 1:45,000 a 1:62,000
nacimientos. No existe predominio en cuanto al sexo
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