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Mesa Redonda

JUEVES 7 DE JUNIO - 08:45-10:15 H = AUDITORIO

INFECCION URINARIA EN NINOS, EN BUSCA DEL CONSENSO
Moderador: Roi Pineiro Pérez. Hospital General de Villalba, Madrid

EL NINO VOMITA Y TIENE “UNA CRUZ DE LEUCOS”, PERO ;SEGURO
QUE ES UNA INFECCION URINARIA?

Roi Pifeiro Pérez

Hospital General de Villalba, Collado-Villalba, Madrid Madrid

BREVE INTRODUCCION. LA IMPORTANCIA DE LAS DEFINICIONES

Es fundamental establecer un diagnéstico apropiado de
la infeccion del tracto urinario (ITU) en nifos. EL obje-
tivo principal es evitar las complicaciones, que pueden
surgir tanto por el infradiagnéstico como por la yatro-
genia secundaria a su sobrediagnéstico.

La ITU se define como la presencia y proliferacion de
microorganismos patégenos en el tracto urinario, en
un paciente con sintomas clinicos compatibles. Si no hay
sintomas, el aislamiento de bacterias en el urocultivo
recibe el nombre de bacteriuria asintomaética, y no pre-
cisa ningun tratamiento. Es decir, urocultivo positivo no
es sindnimo de ITU.

Segun la sintomatologia y los resultados de las prue-
bas complementarias, se puede diferenciar la pielo-
nefritis aguda o ITU de vias altas, con afectacidon del
parénquima renal, y la cistitis, o ITU de vias bajas.

Una ITU se considera atipica, y presenta mayor riesgo
de complicaciones a cortoy largo plazo, en los siguien-
tes casos: persistencia de fiebre a las 48 horas de
haber iniciado una antibioterapia empirica apropiada,
sepsis, aislamiento diferente de E. coli no productor de
betalactamasas de espectro extendido (BLEE), insufi-
ciencia renal aguda y/o presencia de masa abdominal
o vesical. Una ITU se considera recurrente cuando en
un ano se producen: 22 episodios de ITU alta, la suma
de un episodio de ITU alta y otro de ITU baja o 23 epi-
sodios de ITU baja.

LA CLINICA DE LA INFECCION URINARIA

La edad es determinante, pues cuanto menor es la
edad del nifo, mas inespecificos seran los sintomas.

En neonatos, el signo guia serd la fiebre. Todas las
guias pediatricas recomiendan solicitar un sistema-
tico de orina, sedimento y urocultivo en estos casos,
con independencia del estado general. En ausencia
de fiebre, la sospecha de ITU debe ser baja. La presen-
cia de otros sintomas cladsicamente asociados a ITU,
como por ejemplo ictericia prolongada, irritabilidad o
rechazo de tomas, debe conducir a la realizacion de
otras pruebas complementarias antes que un estudio
de orina.

En lactantes no continentes, el signo guia deberd seguir
siendo la fiebre sin focalidad aparente. La presencia de
foco no excluye la posibilidad de tener una ITU, aunque
si reduce la probabilidad a la mitad. De nuevo, en
ausencia de fiebre, la sospecha de ITU debe ser baja.
La presencia de otros sintomas como rechazo del ali-
mento, llanto durante la miccidn, irritabilidad, vomitos
o estancamiento ponderal no son propios ni especificos
de una ITU, y pueden ser explicados por muchas otras
enfermedades pediatricas. La solicitud de un estudio de
orina y un urocultivo debe ser juiciosa y solo tras haber
descartado otras patologias mas frecuentes y propias
de la infancia. El resultado positivo de un urocultivo en
un lactante no continente con baja sospecha de ITU
puede reflejar solo una bacteriuria asintomatica, que
no debe ser tratada ni estudiada posteriormente en
consultas externas. De aqui, el titulo de la sesidn, pues
la leucocituria aislada en un nifo que presenta solo
vomitos no debe ser interpretada de forma inmediata
como sospecha de ITU, algo que es bastante habitual
en la practica clinica.

En nifos continentes, los sintomas urinarios clasicos
cobran mayor importancia. La presencia de disuria,
polaquiuria, tenesmo vesical, urgencia miccional y/o
dolor suprapubico son sugestivos de ITU baja, aunque
tampoco son especificos, pues pueden aparecer en
otras enfermedades uroldgicas, como por ejemplo la
litiasis renal, las balanitis o las vulvovaginitis. En caso
de hematuria, la causa mas frecuente es la ITU, pero
deberan realizarse mas pruebas complementarias
para descartar otras nefropatias. La asociacién o pre-
sencia de fiebre, dolor en fosa renal, malestar general
y/o escalofrios son sugerentes de ITU alta.
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En neonatos, y en lactantes no continentes, ante una sos-
pecha de ITU debe solicitarse un estudio mediante tira
reactiva o sistematico de orina. Esta primera muestra
si puede ser recogida mediante una bolsa adhesiva de
orina, con laintencidn de ser lo menos agresivo posible
con el paciente en las pruebas iniciales. Tampoco es
necesario cambiar la bolsa cada 20-30 minutos, pues
esto generara irritacion en el area del pafal y moles-
tias que no son necesarias, pues esta muestra de orina
no se va a enviar a microbiologia en ningun caso.

La presencia de sangre, 2-3 cruces de leucocituria
y/o nitritos suponen alta sospecha de ITU, por lo que
debe actuarse en consecuencia: solicitar sedimento,
Gram y urocultivo por sondaje vesical e iniciar anti-
bioterapia empirica apropiada. Nunca debe enviarse
a microbiologia una muestra obtenida mediante bolsa
adhesiva, pues en las mejores condiciones de esteri-
lidad, la tasa de contaminaciones es superior al 80%.
Una opciodn incluso mejor que el sondaje vesical es la
puncién suprapubica, técnica estéril que el pediatra
debe dominar antes de realizar. Una opcidn interme-
dia, y validada, es el tapping (estimulo del plexo sacro
mediante golpes suaves y continuos). En los casos en
los que se consigue miccién, es una opcion acepta-
ble, con limitaciones similares a la recogida de orina
mediante chorro medio en ninos continentes.

En caso de que el screening de orina sea negativo, o mues-
tre alteraciones discretas (como por ejemplo una cruz
aislada de leucocituria), lo primero que se debe realizar
es un replanteamiento de la sospecha diagnéstica y valo-
rar repetir la tira de orina en un plazo de 24-48 horas.

En nifios continentes, el procedimiento diagndstico es
el mismo, pero tanto el estudio inicial de orina como el
urocultivo, pueden ser recogidos mediante chorro medio,
previo lavado externo de los genitales.

El urocultivo debera ser interpretado segtn la técnica de
recogida:

Con respecto a la sospecha de ITU, se recomienda no
solicitar de forma sistematica un estudio de orina ante
una fiebre sin focalidad aparente, de muy corta evo-
lucién (menos de 6-12 horas) y con excelente estado
general. Estos estudios son poco rentables y pueden
generar iatrogenia al interpretar los resultados. Lo
mas probable es que se trate del inicio de un cuadro
virico, pero ante una leucocituria aislada, estos pacien-
tes acabaran siendo tratados de forma inapropiada con
antibidticos, que ademas se mantendran en muchos
casos y de forma errdnea aunque el resultado del uro-
cultivo sea estéril. Ademas, la normalidad de una tira
reactiva de orina en un sindrome febrill de muy corta
evolucion, no elimina la posibilidad de que finalmente
si se diagnostique una ITU.

Por el mismo motivo, se recomienda evitar la solici-
tud precoz de sistematico de orina o tira reactiva en
pacientes con cuadros aislados y de corta evolucion
consistentes en vomitos o rechazo de alimentacion sin
asociar fiebre. Existen multiples causas que podrian
explicar estos sintomas antes que una ITU, y deben ser
descartados antes de iniciar antibioterapia empirica
por sospecha de ITU.

Como excepcion a estas ultimas recomendaciones:
menores de 3 meses en cualquier caso, o lactantes
menores de 2 anos con fiebre > 39 °C o ausencia de
buen estado general. Todo ello, respetando las reco-
mendaciones de las actuales guias de fiebre sin foca-
lidad aparente.

Como nota final, si se realiza una analitica de sangre
para comprobar el estado de la funcidon renal, o
porque existen altas posibilidades de que el paciente
precise ingreso hospitalario para tratamiento intra-
venoso, debe tenerse en cuenta que la Proteina C
Reactiva elevada (por ejemplo >20 mg/dL] o la procalci-
tonina elevada (por ejemplo > 2 ng/mL), solo aumentan

Método de recogida UFC/mL en urocultivo

Probabilidad de ITU

2 muestras >100.000
1 muestra >100.000

Miccion media o tapping

90%
80%

>50.000 Poco probable. Repetir urocultivo.
10.000 - 50.000 Repetir urocultivo solo en sintomaticos.
<10.000 No ITU.

Sondaje uretral >50.000 95%
25.000 - 50.000 Valorar repetir urocultivo.
<25.000 ITU poco probable.

Puncidn suprapubica

Cualquier nimero en bacterias Gram nega-
tivo 0 >1000 en bacterias Gram positivo

>99%
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la sospecha de que la ITU sea de vias altas, pero no la
necesidad de ingreso. En la actualidad, lo Gnico que ha
demostrado reducir el nimero de cicatrices renales tras
una ITU es la instauracion de una antibioterapia precoz
(antes de las 72 horas desde que se inicié la fiebre), con
independencia de la via de administracion.

BIBLIOGRAFIA RECOMENDADA

e Benitez Fuentes R, Jiménez San Emeterio J. Infec-
cion del tracto urinario. Pediatr Integral 2013;
XVII(6): 402-411.

e Shaikh N, Hoberman A. Urinary tract infections in
infants and children older than one month: Clinical
features and diagnosis. UpToDate; 2017 [consultado
20/12/171. Disponible en: http://www.uptodate.com/

e Guia de Practica Clinica sobre Infeccion del Tracto
Urinario en la Poblacién Pediatrica. Guiasalud
2011 [consultado 20/12/17]. Disponible en: http://
www.guiasalud.es/GPC/GPC_483_ITU_poblacion_
pediatrica_ICS_compl.pdf

e Gonzalez Rodriguez JD, Rodriguez Fernandez LM.
Infeccion de vias urinarias en la infancia. Protoc
diagn ter pediatr. 2014; 1:91-108. [consultado
20/12/17]. Disponible en: https://www.aeped.es/
sites/default/files/documentos/07_infeccion_vias_
urinarias.pdf

e Rodrigo Gonzalo de Liria C, Méndez Hernandez M,
Azuara Robles M. Infeccion urinaria. Protocolos
diagndstico-terapéuticos de la AEP: Infectologia
pediatrica. 2012. [consultado 20/12/17]. Disponi-
ble en: https://www.aeped.es/sites/default/files/
documentos/itu.pdf

e Molina Cabafiero JC. Manejo de la infeccidon urina-
ria en urgencias. An Pediatr Contin. 2011; 9: 7-14.

TRATAMIENTO RACIONAL E IRRACIONAL DE LA INFECCION URINARIA
Fernando Baquero Artigao
Hospital Universitario La Paz, Madrid

INTRODUCCION

El tratamiento antibidtico de la infeccion urinaria pro-
porciona alivio de los sintomas, previene el riesgo de
sepsis y disminuye la posibilidad de complicaciones.
Debe instaurarse siempre tras la recogida de mues-
tras adecuadas para cultivo. El retraso en el inicio de
la antibioterapia por encima de las 48-72 horas incre-
menta el riesgo de desarrollo de cicatrices renales en
algunos estudios. El tratamiento precoz es especial-

mente importante en ninos con aspecto séptico, inmu-
nodeficiencias o anomalias nefrouroldgicas conocidas.

ETIOLOGIA DE LA ITU Y RESISTENCIA ANTIBIOTICA

Las bacterias gramnegativas son las mas frecuente-
mente aisladas, en especial Escherichia coli (70-90%),
seguida de Klebsiella spp. y Proteus mirabilis siendo
estos Ultimos mas frecuentes en ninos hospitalizados
o con anomalias nefrouroldgicas. Entre los grampo-
sitivos, los mas frecuentes son Enterococcus faecalis,
especialmente en lactantes menores de 3 meses, y
Staphylococcus saprophyticus en adolescentes.

En nuestro medio, alrededor de dos terceras partes
de E. coli son resistentes a amoxicilina o ampicilina
y un 20-40% son resistentes al cotrimoxazol. Entre
los antibidticos que mantienen una alta actividad se
encuentran las cefalosporinas de segunda y tercera
generacion, fosfomicina y aminoglucdsidos. Las cefa-
losporinas de primera generacion y amoxicilina-clavu-
lanico presentan porcentajes de resistencia crecientes
en algunas areas. El uso restringido de las quinolonas
en la edad pediatrica hace que las cepas de E. coli ais-
ladas de ninos muestren una mayor sensibilidad a este
tipo de antibidticos en comparacion con las de adultos,
por lo que el ciprofloxacino puede ser una opcidn de
tratamiento oral si no se dispone de otra alternativa.

Hay que tener en cuenta la resistencia de Enterococcus
faecalis a las cefalosporinas, por lo que en pacientes
de riesgo (menores de 3 meses, colonizacién o infec-
cion previa) o si se objetivan cocos grampositivos en la
tincién de Gram, es necesario anadir ampicilina.

Ademas, es preocupante el incremento progresivo de
bacterias productoras de beta-lactamasas de espectro
extendido (BLEE), especialmente en E. coli y Klebsiella
spp., que confieren resistencia cruzada a la mayoria de
betalactamicos, incluyendo las cefalosporinas de ter-
cera generacion. En estos casos, pueden ser eficaces
las combinaciones de beta-lactamicos con inhibidores
de beta-lactamasas (amoxicilina-clavulanico y pipera-
cilina-tazobactam), aunque los antibidticos méas acti-
vos son amikacina y los carbapenémicos.

Otro mecanismo de resistencia emergente es la adqui-
sicion de una betalactamasa plasmidica tipo AmpC,
especialmente en Enterobacter spp., que afecta a la
actividad de todos los betalactamicos, excepto la de
las cefalosporinas de cuarta generacion (cefepimal y
los carbapenémicos.

En los dltimos afos, especialmente en infecciones
nosocomiales, se describe un aumento en los aisla-
mientos de bacterias productoras de carbapenema-
sas, lo cual supone un importante problema de salud
publica por las escasas alternativas terapéuticas dis-
ponibles (carbapenem a dosis altas, amikacina, fosfo-
micina, tigeciclina, colistina).
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VIA DE ADMINISTRACION DEL TRATAMIENTO EMPIRICO Distintos estudios no encuentran diferencias significa-

tivas en el tiempo medio de desaparicion de la fiebre,
tasa de recurrencia o dano renal permanente entre la
administracion antibiética exclusiva por via oral frente
a la via iv de corta duracion sequida de la administra-
cion oral. Por tanto, si se ha iniciado un tratamiento
* Menores de 2-3 meses antibidtico por via intravenosa, se recomienda con-
tinuar con su administracion por via oral cuando el
estado clinico del paciente lo permita.

La mayor parte de los ninos pueden tratarse ambula-
toriamente por via oral, aunque deben ser reevaluados
clinicamente en 48 horas. Las indicaciones de hospita-
lizacion y tratamiento parenteral incluyen:

* Afectacion del estado general o aspecto séptico
* Inmunosupresion

*  Vomitos o deshidratacion SELECCION DEL TRATAMIENTO ANTIBIGTICO EMPIRICO (TABLA 1)

* Uropatia obstructiva o RVU.

Siempre que sea posible la seleccion de la antibiote-
rapia empirica inicial se basara en el patréon local de
* Fracaso de tratamiento oral previo resistencias.

* Imposibilidad de asegurar un seguimiento correcto

Tabla 1. Tratamiento antibiético empirico de la infeccidn urinaria

SINDROME TRATAMIENTO EMPIRICO DURACION

A) Nifios <6 ANOS

+ AMOXICILINA-CLAVULANICO: 40 mg/kg/dia, c/8 h vo (suspensién
1 ml/100/12,5 mg)

» CEFADROXILO: 30 mg/kg/dia, ¢/12 h vo (Suspension 250MG/5ML)
» CEFUROXIMA: 15 mg/kg/dia, ¢/12 h vo (Suspensién 250 mg/5 ml)
INFECCION » FOSFOMICINA CALCICA: 80-100 mg/kg/dia, c/8 h vo (Suspensidn

DEL TRACTO 250mg/Smi , y ,
URINARIO BAJA O * NITROFURANTOINA: 5-7 mg/kg/dia, c/6 h vo (Suspensién 10 mg/ml) 3-5 dias

NO COMPLICADA B) Nifios >6 ANOS

* FOSFOMICINA-TROMETAMOL
e Ninos 6-12 anos 1 sobre de 2 gramos en dosis Unica
e Ninos >12 afios ,1 sobre de 3 gramos dosis Unica

e También pueden emplearse cualquiera de los farmacos utilizados
en <6 anos.

A) Sin ingreso hospitalario

 CEFIXIMA: 16 mg/kg/dia, c/12 h el primer dia, luego 8 mg/Kg/dia,
¢/12-24 horas vo (Suspension 100mg/5ml)

 CEFTIBUTENO 9 mg/kg/dia, c/24 h vo (Suspension 180 mg/5 ml)
INFECCION

DEL TRACTO
URINARIO ALTA Menor de 2-3 MESES 7-14 dias

O PIELONEFRITIS « AMPICILINA 100 mg/Kg/dia c/é h + GENTAMICINA 3-5 mg/Kg/dia c/24 h iv
AGUDA Alternativa: AMPICILINA + CEFOTAXIMA 150 mg/kg/dia, c/8 h iv

Mayor de 2-3 MESES

* GENTAMICINA: 5 mg/Kg/dia, c/24 h iv (max. 240 mg/dia)

« CEFOTAXIMA: 150 mg/Kg/dia, c/6-8 h iv

« CEFTRIAXONA: 50-75 mg/Kg/dia, ¢/ 12-24h iv

B) Con ingreso hospitalario
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1. Tratamiento de la ITU de vias bajas

El tratamiento de eleccion en los menores de 6 anos
son las cefalosporinas de primera (cefadroxilo) y
segunda generacion (cefuroxima) y amoxicilina clavu-
lanico. Como alternativas fosfomicina calcica y nitro-
furantoina, aunque en general son peor toleradas. En
ninos mayores, pueden emplearse cualquiera de las
anteriores, aunque por espectro, eficacia y comodi-
dad es preferible la administracion de fosfomicina
trometamol (2 g en dosis Unica entre 6-12 afosy 3 g
en >12 afos).

2. Tratamiento de la pielonefritis

Paciente que precisa hospitalizacion

El tratamiento antibidtico de eleccidon la de la ITU febril
en el nino previamente sano que precisa hospitaliza-
cion son los aminoglucdsidos (gentamicina, tobrami-
cina), ya que tienen baja tasa de resistencias, coste
adecuado y espectro reducido. La administracion sera
en pauta de una sola vez al dia, que mantiene la misma
eficacia y seguridad que las pautas de dos o tres veces
al dia. Es importante comprobar que el paciente tiene
una funcién renal normal antes de comenzar su admi-
nistracion. En menores de 2-3 meses se debe afadir
de forma empirica ampicilina para cubrir Enterococcus
faecalis.

Como alternativa pueden utilizarse cefalosporinas de
tercera generacion iv (cefotaxima, ceftriaxonal, que
deben ser antibidticos de primera linea en caso de
sepsis, sospecha de meningitis asociada, insuficiencia
renal o antecedente de dano nefrouroldgico previo.

Como antibidticos de segunda linea pueden utilizarse
amoxi-clavulanico o cefalosporinas de segunda gene-
racion iv.

En pacientes con infeccion o colonizacién previa
por bacterias productoras de BLEE puede utilizarse
amikacina, y en casos graves carbapenémicos.

Tratamiento ambulatorio

El tratamiento de eleccidn son las cefalosporinas orales
de tercera generacién (cefixima, ceftibuteno). Como
alternativa, pueden utilizarse amoxicilina-clavulanico
o cefalosporinas de segunda generacion siempre que
las resistencias locales sean inferiores al 10-15%.

DURACION DEL TRATAMIENTO ANTIBIOTICO

En el tratamiento de la ITU afebril, se recomienda una
duracion del tratamiento antibiético de entre 3y 4 dias.
Los tratamientos cortos no tienen mayor riesgo de
bacteriuria persistente o recurrencias que las pautas
largas, y seleccionan con menor frecuencia bacterias
resistentes.

La duracion del tratamiento antibidtico estandar en
la pielonefritis es de 7-10 dias, aunque puede prolon-
garse a 2 semanas en lactantes pequenos y hasta 3
semanas en las formas complicadas. En el paciente
hospitalizado, la antibioterapia parenteral debe man-
tenerse hasta que el paciente se encuentre afebril, con
buen estado general y adecuada tolerancia oral. Esto
se consigue normalmente a las 48-72 horas del inicio
del tratamiento. El tratamiento oral de continuacion
se seleccionara de acuerdo con el antibiograma, esco-
giendo siempre los antibidticos con mejor difusion en
orina y en el parénquima renal, mejor tolerados, y de
menor espectro.

BIBLIOGRAFIA RECOMENDADA

e Benitez Fuentes R, Jiménez San Emeterio J. Infec-
cion del tracto urinario. Pediatr Integral 2013;
XVI1(6):402-411.

e (Gonzalez Rodriguez JD, Rodriguez Fernandez LM.
Infeccion de vias urinarias en la infancia. Protoc
diagn ter pediatr. 2014; 1:91-108. [consultado
20/12/17]. Disponible en: https://www.aeped.es/
sites/default/files/documentos/07_infeccion_
vias_urinarias.pdf

e Hernandez R, Guillén E, Breton-Martineza JR,
Giner L, Casado B, Fujkovaa J, Salamanca M,
Nogueira JM. Infeccion urinaria febril adquirida
en la comunidad por bacterias productoras de
betalactamasas de espectro extendido en ninos
hospitalizados. Enferm Infecc Microbiol Clin.
2017;35(5):287-292.

e Guia de Practica Clinica sobre Infeccion del Tracto
Urinario en la Poblacion Pediatrica. Guiasalud
2011 [consultado 20/12/17]. Disponible en: http://
www.guiasalud.es/GPC/GPC_483_ITU_poblacion_
pediatrica_ICS_compl.pdf

e Molina Cabanero JC. Manejo de la infeccién urina-
ria en urgencias. An Pediatr Contin. 2011;9:7-14.

¢ Rodrigo Gonzalo de Liria C, Méndez Hernandez M,
Azuara Robles M. Infeccién urinaria. Protocolos
diagndstico-terapéuticos de la AEP: Infectologia
pediatrica. 2012. [consultado 20/12/17]. Disponi-
ble en: https://www.aeped.es/sites/default/files/
documentos/itu.pdf



Sesiones cientificas oficiales

AEP 2018-66 Congreso de la Asociacién Espafiola de Pediatria

COMPLICACIONES Y SEGUIMIENTO DE LOS PACIENTES CON
INFECCION URINARIA

M.2 del Mar Espino Hernandez
Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid

INTRODUCCION

Elprotocolo de estudio del tracto urinario, en el manejo
del paciente con pielonefritis aguda, (definida por
cultivo de orina positivo y la prueba oro diagndstica:
Gammagrafia renal con™""DMSA, que se sustituye en
la practica clinica por cultivo positivo con fiebre ele-
vada, aumento de los reactantes de fase aguda o, con
menos base cientifica, por datos clinicos sugerentes)
se debe a las complicaciones que pueden producirse
a largo plazo. Es cierto que hace unos anos estaban
sobreestimadas por incluir los pacientes con mal-
formaciones complejas asociadas a displasia renal y
enfermedad renal crénica en la infancia y que, en la
actualidad, gracias al diagndstico prenatal, se pueden
separar pero, también es cierto que en los Ultimos
ahos estamos asistiendo al hecho contrario, se esta
infraestimado el riesgo de dano renal secundario a
pielonefritis, basandose en estudios con niveles de
evidencia bajo, politicas economicistas y poca vision
de futuro, ya que muchas de estas secuelas aparecen
en el adulto joven.

COMPLICACIONES DEL PROCESO ASOCIADO AL DIAGNOSTICO DE
INFECCION DEL TRACTO URINARIO

Las complicaciones de la pielonefritis aguda (PNA)
pueden surgir en cualquier momento del proceso. Las
dividiremos en las derivadas del diagndstico, del tra-
tamiento y de la propia pielonefritis que pueden ser
agudas y/o crénicas.

e Complicaciones derivadas del diagnéstico

- Error diagnédstico: somos conscientes que el
achacar fiebre elevada a la infeccion de orina
nos puede llevar a no tratar adecuadamente la
infeccidn causante del cuadro febril.

- Dermatitis por bolsas autoadhesivas: aunque se
trate de una complicacion leve, es facilmente
evitable. Debemos tener presente que, dado
gue esa muestra no se va a utilizar para recoger
un cultivo, no es necesario proceder a cambiar
la bolsa con lo que minimizaremos el riesgo.

- Lesiones uretrales: a corto plazo son poco fre-
cuentes, en trabajos prospectivos refieren
dolor o hematuria en un 2%. Sin embargo, a
largo plazo hay dos complicaciones graves, la
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falsa via en uretra y la estenosis uretral cuya
incidencia es desconocida, aunque se estima
muy baja. No hay trabajos prospectivos que
recojan estos datos y dado que la sintomato-
logia es tardia, cuando el nifio es continente,
es dificil establecer una relacion causa/efecto.
Con todo esto, no debemos evitar a ultranza el
cultivo por sondaje vesical, con indicarlo ade-
cuadamente es suficiente.

Complicaciones agudas de la puncidon suprapu-
bica: esta técnica se debe realizar con control
ecografico. Son excepcionales las complica-
ciones que se limitan a puncionar intestino con
riesgo de contaminacion o hematuria macros-
copica, en escaso numero de casos. Una téc-
nica que se ha validado frente a la punciéon
suprapubica es el tapping (estimulo del plexo
sacro mediante golpes suaves y continuos), en
los casos en los que se consigue miccion, es
una buena opcidn, podremos evitar tanto pun-
cién suprapubica como sondaje.

e Complicaciones derivadas del tratamiento

Deshidratacién y alteraciones hidroelectroliticas:
la presencia de vomitos asociadas a PNA es
muy frecuente, eso unido al incremento de las
pérdidas insensibles por la fiebre, y a la afec-
tacion del intersticio renal, con alteracién de la
reabsorcion de sodio y de agua, desemboca en
poliuria que puede dar lugar a deshidratacién
con hiponatremia. Es importante asegurar la
tolerancia del paciente antes de optar por tra-
tamiento ambulatorio, y en todos los casos,
recomendar ingesta de soluciones de rehidra-
tacion oral, evitando la ingesta aislada de agua.

Nefrotoxicidad: esta complicacion es, y ha sido,
infraestimada. Son muchos los antibidticos
nefrotoxicos que pueden ser Utiles para el
tratamiento de la pielonefritis, especialmente
los aminoglucdsidos vy, otros tantos, que han
de ajustarse en la insuficiencia renal. Los tra-
bajos que compararon la dosis Unica con tres
dosis supusieron un avance en la prevencién
de la toxicidad. La nueva clasificacion de la
insuficiencia renal aguda, junto con los marca-
dores tubulares de toxicidad, demuestran que
la incidencia de la nefrotoxicidad de los ami-
noglucdsidos es mayor de lo que se creia, lle-
gando a ser de un 20 a un 33%. La recomenda-
cién seria comprobar una funcion renal normal
en el momento del diagndstico, si es normal y
se decide su uso, hacerlo en una Unica dosis,
sustituirlo de acuerdo con el antibiograma lo
antes posible y monitorizar funcién renal, nive-
les del farmaco si se usa mas de 48 horas y
marcadores tubulares de nefrotoxicidad.
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Complicaciones derivadas de la infeccién

Nefronias, abscesos y pionefrosis: la nefronia
es una infeccidon localizada con licuefaccidn
en el tejido renal, no estd encapsulada, tradi-
cionalmente se ha considerado fase previa al
absceso renal. Es una evolucion de una infec-
cién no tratada adecuadamente, aunque no
se puede descartar que se produzca por fac-
tores inmunoldgicos del huésped, disemina-
cién hematdgena o agresividad del germen.
Hace 10 afos era un diagnostico excepcional,
actualmente con los ecografos de alta reso-
lucion se diagnostica con mas frecuencia y es
muy probable que detectemos fases anterio-
res a la licuefaccion. El absceso renal en una
infeccidon localizada y encapsulada de dificil
absceso para los antibidticos y que habitual-
mente es secundaria a un retraso en el inicio
del tratamiento de la infeccidn, aunque no se
puedan descarta factores inmunoldgicos, o
agresividad de los gérmenes, al igual que en
la nefronia o nefritis focal. La pionefrosis se
produce cuando hay dificultad para el drenaje
de una orina infectada. Esta complicacién es
grave ya que en ocasiones produce tal dano al
parénquima renal que es necesario un drenaje
del contenido retenido, e incluso puede llegar
a ser necesaria una nefrectomia. Aparece en
pacientes con estenosis de la unidn pieloure-
teral, megauréter obstructivo y/o refluyente.
El diagndstico se realiza por ecografia bien
la realizada en el estudio del tracto urinario o
indicada por persistencia de la fiebre mas de
48-72 horas.

Insuficiencia renal aguda: la causa mas fre-
cuente es la prerrenal, el paciente tiene un
aumento de las necesidades hidricas por la
fiebre, estd en una situacion de debilidad, ano-
rexia einclusovémitos con lo que no es capazde
mantener una diuresis adecuada, eso estimula
los sistemas adaptativos renales, llegando a
inducir la insuficiencia renal aguda. Otra causa
son la utilizacion de farmacos nefrotéxicos no
ajustados a funcidn renal, o simplemente, far-
macos lesivos para el parénquima renal.

Afectacion parenquimatosa aguda: el diagnds-
tico se harad mediante gammagrafia en la fase
aguda. Esta prueba se recomienda si hay una
duda diagndstica o si va a cambiar la actitud
del clinico para el seguimiento y tratamiento
del paciente. La pielonefritis produce una afec-
tacion del flujo sanguineo a nivel de las arte-
rias arcuatas de forma que se produce una
hipoperfusion, esa es laimagen que se objetiva
en la gammagrafia renal en la fase aguda. Esa
afectacion, va a ser fundamentalmente inters-
ticial, con isquemia que va a afectar al normal

funcionamiento a nivel tubular. Se cree que, en
la fase de repercusion, se produce el dano por
la activacion de la superdxido dismutasa que
al recibir el flujo sanguineo con hemoglobina
oxigenada lesiona el parénquima. Esta afecta-
cién se traduce a nivel clinico en alteracion del
manejo del agua y sodio.

Cicatrices renales: se diagnostica mediante
la gammagrafia renal ™"™DMSA. La cicatriz
renal es una afectacion crdnica, no reversible
del intersticio, generalmente triangular, loca-
lizada en los polos o borde externo del rifidn.
La clasificacion de Goldraich que considera
grado | cuando estan afectados los dos polos,
grado Il cuando ademas hay una cicatriz en el
borde externo, grado lll cuando hay multiples
lesiones y grado IV cuando la afectacion es
difusa y tiene una funcion diferencial respecto
al contralateral menos del 20%, practicamente
no se utiliza en la clinica y los especialistas en
medicina nuclear prefieren describir las lesio-
nes. Se considera globalmente afectado un
rindn cuando su funcion renal diferencial es
menor del 45%. La etiologia de las cicatrices
renales no se conoce con exactitud. Se ha rela-
cionado con el reflujo intrautero, con el reflujo
sin la participacion de la infeccidn urinaria, con
la infeccion urinaria asociada a reflujo vesi-
couteral, con la infeccién urinaria sin reflujo,
con la obstruccion al flujo urinario, con el sexo,
con factores étnicos, con la edad de presenta-
cion de las infecciones urinarias, con los genes
que codifican renina, con la ausencia de tra-
tamiento adecuado o retraso en el inicio del
mismo mas alla de 72 horas pero, ninguno de
los trabajos tiene una grado de evidencia alto
como para asegurar que en unos afos no este-
mos demostrando lo contrario. Su presencia se
ha intentado relacionar con marcadores como
pcr, VSG, leucocitosis y procalcitonina, siendo
este ultimo el que ha demostrado mayor sen-
sibilidad y especificidad, aunque el grado de
evidencia es bajo y los resultados son varia-
bles. La repercusion clinica va a depender de la
extension de la lesion y de si es uni o bilateral.
La lesion unilateral severa con funcion diferen-
cial inferior a 20% y la bilateral producen alte-
racion de la hemodinamica renal con hiperfil-
tracion que genera albuminuria y proteinuria,
poliuria por defecto de concentracién con esti-
mulacion del sistema renina-angiotensina que
desencadena hipertension arterial. Eviden-
temente estas alteraciones pueden terminar
en enfermedad renal cronica. Este proceso es
evolutivo y no es muy frecuente la enfermedad
renal crénica en la edad pediatrica pero si lo es
el defecto de concentracion, pierde sal, protei-
nuria e hipertension arterial.
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SEGUIMIENTO DE LOS PACIENTES CON INFECCION URINARIA

El estudio del tracto urinario en los pacientes con pie-
lonefritis aguda comienza en el momento del diag-
nostico. El seguimiento realizado a partir de la primera
pielonefritis trata de descartar la presencia de malfor-
macion del tracto urinario, evaluar la repercusién que ha
tenido sobre el parénquima renal esa primera infeccién y
evitar nuevos episodios de pielonefritis que puedan gene-
rar un nuevo dano parenquimatoso y alterar la calidad de
vida del paciente y su familia.

No hay acuerdo en el protocolo a seguir. Son nume-
rosas las publicaciones que aparecen sobre el tema.
Podemos decir que universalmente estd aceptado reali-
zar una ecografia precoz, por ello, serd el punto de par-
tida para el resto de los estudios.

Estd demostrado que, a pesar del excelente diagnos-
tico prenatal actual, el porcentaje de malformaciones
detectado en los pacientes con pielonefritis por debajo
de los 7 anos oscila entre el 25 y el 35%. La pielo-
nefritis aguda demostrada por gammagrafia renal
99mDMSA en los pacientes hospitalizados oscila entre
un 50y 70%, de estos pacientes aproximadamente una
cuarta parte se quedaran con cicatrices renales. La
repercusion sobre la funcion renal y tubular y sobre el
crecimiento del rindn sera variable y dependera de la
severidad de la cicatriz y si es uni o bilateral.

Los pacientes con una ecografia normal tienen una
baja probabilidad de tener reflujo vesicoureteral de
alto grado Ill o superior (clasificacion internacionall.
Este hecho tiene importancia ya que ante una primera
pielonefritis aguda los reflujos inferiores a grado |l
no tienen indicacion de tratamiento profilactico. Si es
la primera pielonefritis y no tenemos datos de riesgo
(insuficiencia renal aguda, alteraciones hidroelectroli-
ticas, proteinuria, hipertension arterial, fiebre de larga
duracion previay tras tratamiento, antecedentes fami-
liares de nefropatias) podemos obviar la gammagrafia
renal en fase crénica (minimo 6 meses después del
episodio agudo] y limitarnos a hacer un seguimiento
del paciente. Si tiene mas de un episodio es obligado
realizar una gammagrafia en fase cronica.

Los pacientes con anomalias en la ecografia requieren
otros estudios. Si el paciente tiene dilatacion del tracto
urinario, sera necesario descartar un reflujo vesicoure-
teral (preferiblemente eco-cistografia en el momento
actual, pero va a depender de la disponibilidad de esta
y de la experiencia del radiélogo) ya que la posibilidad
de que se trate de un grado Il o superior es elevada
y en ese caso si se recomienda iniciar profilaxis de la
infeccion urinaria (con excepcion de los varones con
grado lll]. La presencia de otras anomalias anatémi-
cas como rindn en herradura, doble sistema renal,
rifones Unicos o ectopias renales también requiere
descartar reflujo vesicoureteral. La gammagrafia renal
en fase cronica se realizara en el primer episodio en
los pacientes con criterio de riesgo enunciados ante-
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riormente y ademas todos los que tengan reflujo vesi-
coureteral o alteracion ecografica. El seguimiento de
estos pacientes consiste en evitar las infecciones uri-
narias bien con profilaxis o correccion endoscopica,
hacer seguimiento de las cicatrices renales y del cre-
cimiento renal.

El seguimiento de los pacientes con cicatrices renales
consiste en evitar infecciones urinarias corrigiendo el
reflujo vesicoureteral si a pesar de la profilaxis antibio-
tica el paciente tiene pielonefritis de repeticion, moni-
torizar la presencia de proteinuria, controlar la tension
arterial, funcion renal y crecimiento del rinén. La inci-
dencia de nuevas cicatrices en la evolucion es baja,
oscila entre un 3y 6% de ahi la dificultad para deter-
minar los factores que pueden influir en su génesis.

Los inhibidores de la enzima de conversién o antagonis-
tas de los receptores de la angiotensina son los farmacos
de eleccién para los pacientes con cicatrices renales
con proteinuria y/o hipertension arterial.

PARA RECORDAR

1. ELl diagndstico de sospecha de pielonefritis con-
lleva pruebas y técnicas que pueden tener secue-
las. Es importante una correcta seleccion de los
pacientes con datos clinicos y analiticos adecuados
para evitar iatrogenia innecesaria.

2. La pielonefritis aguda puede producir alteraciones
hidroelectroliticas, es imprescindible asegurar
una adecuada ingesta antes de para plantear el
tratamiento ambulatorio.

3. Enlos pacientes que requieren ingreso es impres-
cindible monitorizar la funcion renal y el equilibrio
acido-base para ajustar o evitar los tratamientos
nefrotoxicos y realizar correccidn de las alteracio-
nes hidroelectroliticos.

4. Si utilizamos aminoglucésidos se hard con dosis
Unica y comprobando previamente la normalidad
de la funcidon renal.

5. La insuficiencia renal, alteraciones hidroelectroli-
ticas, proteinuria, hipertension arterial, fiebre de
larga evolucion previa o posterior a haber iniciado
un tratamiento antibidtico adecuado y anteceden-
tes familiares de nefropatia cicatricial son factores
de riesgo en el primer episodio de pielonefritis.

6. La ecografia es la prueba inicial de estudio del
tracto urinario. La normalidad de esta sin factores
de riesgo permite obviar la gammagrafia renal.

7. La anormalidad de la ecografia obliga a descartar
reflujo vesicoureteral.

8. La incidencia de cicatrices renales en pacientes
con pielonefritis aguda es elevada en los pacientes
con criterio de riesgo que coincide, en general, con
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los criterios de ingreso. Es recomendable descar-
tar esta afectacion en este grupo de pacientes.

La repercusion de las cicatrices renales depende
de la severidad y extension de estas. En afectacion
bilateral o unilateral severa cuando el crecimiento
renal estd alterado, no es infrecuente detectar
proteinuria, déficit de concentracion, nefropatia
pierdesal y/o hipertension arterial. El inicio de un
IECA puede mejorar el prondstico renal. En la edad
adulta estos pacientes tienen riesgo de enferme-
dad renal cronica en grado variable.

El tratamiento precoz de la hipertension arterial
y/o proteinuria mejora el prondstico nefrolégico.
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HIPOACUSIAS HEREDITARIAS EN EL NINO: LO QUE EL PEDIATRA DEBE CONOCER

Moderador: Feliciano J. Ramos Fuentes. Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza

EL IMPLANTE COCLEAR COMO TRATAMIENTO DE LAS SORDERAS
GENETICAS

Héctor Vallés Varela
Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza

INTRODUCCION

Los implantes cocleares constituyen, en la actualidad,
uno de los mayores avances en el tratamiento de la
sordera profunda.

Aunque la idea de implantar, en el interior de la cdclea,
un electrodo que emitiera impulsos eléctricos, provo-
cados por la estimulacidon acuUstica, no es nueva, la
moderna tecnologia ha permitido obtener esperanza-
dores resultados, que han consolidado a la implanta-
cion coclear como una técnica quirurgica imprescindi-
ble en el tratamiento de la hipoacusia profunda.

En la actualidad, la implantacion de ingenios elec-
troacusticos cocleares constituye, ya, una rutina en la
practica cotidiana de nuestra especialidad.

EPIDEMIOLOGIA DE LA HIPOACUSIA NEONATAL

El "European Consensus Statement on Neonatal
Hearing Screening”, celebrado en Milan el 15y 16 de
mayo de 1998, definid la hipoacusia neonatal, como la
enfermedad auditiva permanente bilateral con umbral
superior o igual a 40 dB en las percusiones 0,5, 2y 4
KHz.

Segun la OMS la incidencia de las hipoacusias graves
en la poblacion general es de 1/1000 hab., si bien, la
incidencia de grados menores de hipoacusia es de
1,3/1000 hab.

Si bien la hipoacusia es una limitacion sensorial tras-
cendente a cualquier edad, y en cualquier momento
del desarrollo del lenguaje, hay que convenir que en
el nifio que se encuentra en situacion prelocutiva es
especialmente lesiva, a multiples niveles. Esta hipoa-
cusia prelocutiva tiene consecuencias negativas, en el
desarrollo del nino, sobre aspectos tan dispares como
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el pensamiento, la memoria, el acceso a la lectura, las
aptitudes de aprendizaje, el rendimiento académico, la
personalidad, etc.

Cinco de cada 1000 recién nacidos padecen una hipoa-
cusia, en distinto grado.

Uno de cada 2.500 o 3.000 recién nacidos sufren una
hipoacusia tan profunda que, si no son tratados ade-
cuadamente, no llegaran a desarrollar su lenguaje.

DIAGNOSTICO PRECOZ DE LA HIPOACUSIA NEONATAL

En este sentido, debemos de poner en marcha proce-
dimientos capaces de estimular la capacidad auditiva
lo mas precozmente posible, aprovechando la plas-
ticidad cerebral de los primeros anos de vida, para
estimular el desarrollo comunicativo y el lenguaje. De
hecho, sélo disponemos de un periodo de tiempo de
unos cuatro anos para evitar que las pérdidas de audi-
cion tengan efectos permanentes en el desarrollo del
lenguaje.

Por todo ello, el diagndstico precoz de la hipoacusia
supone el primer e imprescindible paso para realizar a
un tratamiento eficaz.

Hace unos afos, la aparicion y comercializacion de las
Otoemisiones AcUsticas posibilitd la exploracion de la
funcion coclear de una manera rapida, sencilla y facil
y, en consecuencia, ha facilitado la realizacion de un
screening auditivo universal.

La aparicion de técnicas como las Otoemisiones Acus-
ticas, los Potenciales Evocados Auditivos de Tronco
Cerebral, y los Potenciales Evocados Auditivos de
Estado Estable, facilitaron un diagndstico funcional
auditivo precoz, lo que nos permitid la realizacion de
implantaciones cocleares precoces y eficaces también.

No obstante, el concepto de hipoacusia profunda en el
nino es dificil de sistematizar. En efecto, la hipoacusia
infantil tiene una causa variable, alcanza a ninos en
situaciones muy diversas, y su tipo y profundidad, son
polarmente distintas.

Ello nos obliga a que, una vez que hemos detectado
la existencia de una hipoacusia infantil, se deban de
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poner en marcha una serie muy diferente de estudios
destinados a perfilar mejor las diferentes situaciones
clinicas individuales.

Uno de los aspectos mas importantes es la determina-
cion de la cantidad de la pérdida para cada uno de los
dos oidos del nino.

Las técnicas diagndsticas utilizadas son muy distintas
y la mayor parte de ellas estan basadas en técnicas de
audiometria lUdica y comportamental.

En este sentido, el medio escolar resulta el ideal para
realizar una valoracion subjetiva, mediante las mencio-
nadas técnicas de audiometria lidica y comportamental.

En el caso de los adultos, la valoracién funcional audi-
tiva se realiza mediante pruebas audiométricas tona-
les, tales como la audiometria tonal liminar, con auri-
culares y la audiometria tonal liminar en campo libre,
en cabina insonorizada, con altavoces a 1 metro del
paciente y en un angulo de 45°, sin ayuda auditiva, con
audifonos o con implante, explorandose las frecuen-
cias entre 250 a 6000 Hzs.

Asimismo, se realizan pruebas logoaudiométricas
en contexto cerrado. Estas se llevan a cabo en cabina
insonorizada al igual que la anterior, sin ayuda audi-
tiva, con audifonos o con implante, con una intensidad
del estimulo de 65 dBs HL.

En los ninos menores de 10 anos el test se realiza
a viva voz, y en los mayores con una grabacion. Las
valoraciones se realizan sin apoyo de lectura labial
y sin repeticion de los items. De entre ellas, las mas
importantes son: el test de identificacion de vocales,
el test de identificacion de consonantes, la valoracion
de series cerradas de palabras cotidianas, y el test de
percepcion temprana de la palabra.

Ademas, deben de realizarse pruebas logo-audiomé-
tricas en contexto abierto. Como las anteriores, se rea-
lizan en cabina insonorizada con altavoces a 1 metro
del paciente y en un angulo de 459, sin ayuda auditiva,
con audifonos o con implante, con una intensidad del
estimulo de 65 dBs HL. Al igual que en el contexto
cerrado, en los ninos menores de 10 anos el test se
realiza a viva voz, y en los mayores con una grabacion.
Los test se realizan sin apoyo de lectura labial y sin
repeticion de los items. Las mas importantes son el
test de bisilabas y el test de eleccidn abierta de frases
sin apoyo.

Se realizan, también, pruebas de capacidad labio-
lectora, y clasificacién de la hipoacusia mediante la
escala de rendimiento auditivo.

Debe, ademas de valorarse la voz y del lenguaje de
los candidatos a implante mediante distintos test
como la sonografia, la evaluacion de la articulacion
de la palabra, mediante el PLON (Prueba de Lenguaje
Oral de Navarra), y el Registro Fonoldgico Inducido de
Monforty Juarez. La valoracion del lenguaje mediante

el propio PLON, el test de vocabulario de Imagenes
Peabod, el Test de Illinois de Aptitudes Psicolingdisti-
cas (ITPA], GAEL-P, y la clasificacidén segun las esca-
las de Reynell.

LA ETIOPATOGENIA DE LA HIPOACUSIA NEONATAL

Los resultados inconstantes de las primeras implan-
taciones cocleares, fruto de un cierto desconocimiento
de la fisiopatologia de la audicidn, aconsejaron la rea-
lizacion de estudios mas profundos sobre la etiopato-
genia de la hipoacusia.

A este respecto, se perfeccionaron las valoraciones
del substrato auditivo mediante técnicas de diagnds-
tico por la imagen. No obstante, en la actualidad, nin-
guna de ellas puede detectar, de manera absoluta,
todos y cada uno de los trastornos del substrato 6seo
de la coclea. En efecto, Bath, A.P. y cols. sehalan que
en un 15% de los casos, la existencia de una osificacion
coclear fue subestimada mediante el TCHR'. Young,
N.M. indican que la normalidad de las imagenes obte-
nidas mediante estas técnicas no garantizan la integri-
dad coclear existente? Seidman, D.A. indica que el TC
determin¢ la existencia de una osificacion coclear exis-
tente en un 78% de los pacientes estudiados, pero en
un 22% de los casos, no detectd la osificacion coclear
existente®. Nair, S.B. y cols. indican que las técnicas
de diagndstico por la imagen detectaron las osifica-
ciones cocleares existentes, s6lo en un 94,6% de los
pacientes’. Incesulu, A.y cols. comparan los hallazgos
peroperatorios, durante la implantacion coclear de 124
pacientesyencuentran que, las anormalidades coclea-
res detectadas mediante HRCT y MRI fueron confirma-
das intraoperatoriamente. No obstante, la osificacion
coclear hallada en 6 intervenciones quirlrgicas, sélo
fue senalada en 4 de las exploraciones realizadas. La
fibrosis coclear encontrada en 8 casos, soélo fue docu-
mentada en 5 (62.5%). De ello, estos autores concluyen
que el TCHR y la RMN tienen severas limitaciones en
el diagnodstico de las lesiones cocleares®. Luetje, C.M.
senalan que, en la implantacién infantil, se encontro
una osificacion coclear indetectada mediante TCHR
en un 16,3% de los ninos. Esta osificacion afectd a la
ventana redonda y a la escala timpanica en un 32,7%,
y a la coclea de forma mas extensa a un 7,3% de los
ninos®. Nikolopoulos, T.P. publican que, en 108 casos
de implantacion coclear en nifos, se encontraron 18
casos de osificacion coclear, lo que supone un (16,6%)
deltotaly un 34% en el caso de nifilos postmeningiticos,
que no habian sido detectados mediante TC”. Por con-
cluir y resumir esta situacion, citaremos a Frau, G.N.
y cols., quienes valoraron la tomografia computadori-
zada de alta resolucion y encontraron que la capacidad
de deteccion de osificacion coclear existente oscilaba
de un 86,4 a un 94,7% de los casos, en dependencia de
los diferentes autores®.
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EL TRATAMIENTO DE LA HIPOACUSIA PROFUNDA: EL IMPLANTE
COCLEAR

El implante coclear es un transductor que transforma
las senales acUsticas en sefales eléctricas que esti-
mulan el nervio auditivo.

El implante coclear consta de dos partes bien diferen-
ciadas: la porcidn externa, y la porcidn interna.

La parte externa del implante coclear integra un
micréfono, que recoge los sonidos; un procesador que
selecciona y codifica los sonidos mas utiles para la
comprension del lenguaje; y un transmisor que envia
los sonidos codificados al receptor interno.

La parte interna redne, en un soporte de ceramica o
de titanio, un receptor-estimulador que se implanta en
una excavacion de la region mastoidea, situada detras
del pabelldn auricular. Este envia las senales eléctri-
cas a un haz que redine un numero variable de elec-
trodos. Este haz portador de electrodos se introduce
en el interior de la coclea y permite que, cada uno de
los electrodos utilizados estimule las terminaciones
nerviosas del VIII par que puedan quedar funcionan-
tes en la coclea del paciente. Estos estimulos, adecua-
damente codificados mediante distintas estrategias,
alcanzaran las areas cerebrales auditivas en donde,
tras un periodo de adaptacion, son reconocidos como
sonidos convencionales y, en consecuencia, desenca-
denan la sensacion auditiva.

Ambas porciones, la externay la interna se mantienen
en contacto, a través de la piel del paciente, mediante
la utilizacién de un sistema iman, transmitiéndose sus
resultados mediante radiofrecuencia.

LAS INDICACIONES DE LA IMPLANTACION COCLEAR

En esencia podemos resumir diciendo que el implante
coclear esta indicado en todos los casos de hipoacusias
neurosensoriales bilaterales de origen coclear que no
logran un beneficio adecuado con protesis auditivas
convencionales.

A pesarde que esta indicacidon general es fundamental,
deben considerarse otros factores no menos impor-
tantes en el proceso de indicacion del implante, como
son la edad del paciente, el momento de aparicion de
la hipoacusia, la duracion de la pérdida auditiva, el
beneficio alcanzado con audifonos, el desarrollo del
lenguaje oral, la presencia de otras enfermedades o
minusvalias en el paciente, etc.

Por otra parte, actualmente los criterios audiométricos
en laimplantacion coclear estan sufriendo un continuo
proceso de revision debido a los buenos resultados
obtenidos con los implantes y a los nuevos modelos de
implante que consiguen preservar los restos auditivos
del oido implantado.
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Hasta ahora, se entiende que un implante coclear esta
indicado, desde el punto de vista auditivo, en la hipoa-
cusia neurosensorial profunda bilateral, de origen
coclear, con pérdida media en frecuencias de 500 a
4000 Hz mayor de 90 dB HL y con menos del 40% de
respuestas en el reconocimiento de frases o palabras
en contexto abierto, con protesis auditivas adecuadas,
sin apoyo visual y con una intensidad de estimulacion
en campo libre de 65 dB HL, tanto en candidatos prelo-
cutivos como postlocutivos.

A pesar de que habitualmente los resultados en la
audiometria tonal con audifonos, se correlacionan con
los obtenidos en la audiometria verbal, esto no es asi
siempre. En estos casos de disociacion tonal/verbal,
es necesario descartar la existencia de algun proceso
central origen de la hipoacusia, aunque habitualmente
no se llega a objetivar dicho proceso, y los resultados
de la implantacion son satisfactorios.

En la poblacion infantil, que aun no ha desarrollado
el lenguaje oral, tenemos que adoptar la decision de
implantar basandonos en los datos de la audiometria
tonal y de los potenciales evocados auditivos.

En los nifios estaria indicado el implante en pérdidas
mayores de 90 dB HL, o con umbrales superiores a
55-60 dB HL en campo libre con audifonos.

Es necesario, sobre todo en los ninos, asegurarse de la
respuesta con audifonos, por lo que serdn necesarias
varias evaluaciones en distintos momentos.

Asimismo, en los adultos postlocutivos, con hipoa-
cusias severas, mayores de 70 dB HL, y con recono-
cimiento en frases menor del 40%, se han obtenido
resultados objetivamente mejores con la implantacion
por lo que se ha establecido como criterio audiomé-
trico por la FDA.

EL IMPLANTE COCLEAR COMO TRATAMIENTO DE LA SORDERA
GENETICA

Desde los primeros trabajos de Graeme Clark en la
implantacion coclear multicanal, hasta ahora, los pro-
gresos en genética humana han permitido dilucidar
una gran parte de las causas de las sorderas.

Hasta 2016, se han identificado mas de 80 genes como
responsables de sorderas aisladas y mas de 100 de
sorderas sindromicas.

Ello nos ha hecho entender mejor la fisiopatologia de
las hipoacusias y realizar una implantacion coclear de
manera mas eficaz.

En la mayor parte de las ocasiones, la hipoacusia se
ha producido por un trastorno a nivel del transductor
periféricoy, mas concretamente, a nivel de las células
sensoriales del drgano de Corti. En efecto, suelen tra-
tarse de ciliopatias, o de alteraciones en la sinapsis de
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las mencionadas células con las fibras aferentes del
organo de Corti. Estas situaciones estan justificadas
por diferentes trastornos genéticos, como los produ-
cidos por alteraciones en el gen de la Conexina 26,
entre otros. En este caso, la realizacidon de un implante
coclear, en las condiciones de edad adecuadas, consi-
gue unos resultados dptimos en el restablecimiento de
la capacidad auditiva del ninoy, en consecuencia, en el
desarrollo del lenguaje.

Si bien esta situacion es una de las mas frecuentes, a
lo largo de estos anos, hemos ido concretando diferen-
tes situaciones que incluian una hipoacusia profunda,
que precisaban una implantacion coclear y que esta-
ban determinadas por otras alteraciones genéticas.

Uno de estos casos es la llamada hipoacusia asimé-
trica: se trata de situaciones definidas por hipoacusias
que afectan a ambos oidos, con distinto nivel de afec-
tacion. Estan justificadas por diferentes genes, como
el de la pendrina, que determinan la aparicion de un
acueducto vestibular dilatado El acueducto vestibular
dilatado, denominado en la literatura internacional
EVA, por Enlarged Vestibular Aqueduct, ha sido encon-
trado hasta en el 15% de la poblacidn pediatrica con
hipoacusia neurosensorial. No se conoce bien el com-
portamiento y la evolucién de esta entidad, debido a la
gran variabilidad genotipica y fenotipica que presenta.

Los diferentes estudios sugieren que la mayoria de los
ninos con AVD desarrollaran algin grado de pérdida de
audicion. Los cientificos también estan descubriendo
que del 5 al 15% de los ninos con pérdida de audicion
neurosensorial (pérdida de audicion causada por dafno
a las células sensoriales dentro de la coclea) tiene un
AVD. Sin embargo, los cientificos no creen que tener
el AVD causa la pérdida de audicion, sino que ambos
son el resultado del mismo defecto subyacente. ELAVD
puede ser una senal importante que apunta a lo que
realmente estd causando la pérdida de audicion. En
estos casos, la implantacion coclear debe de estable-
cerse con gran precision y, posiblemente, combinarse
con la adaptacion de protesis auditivas en el oido con
menor afectacion.

Otra situacion singular es la llamada audicion resi-
dual: se trata de una situacion en la que existen restos
auditivos que pueden ser utilizados de manera conve-
niente para conseguir una mejor inteligibilidad tras la
implantacion coclear. Son situaciones determinadas
por diferentes genes, como la mutacion 35delG en el
gen de la Conexina 26 , entre otros muchos, que pro-
ducen amputaciones de las frecuencias agudas del
espectro auditivo, que pueden ser resueltas mediante
la adaptacidn e implantacion de sistemas hibridos que
rednen, en un solo dispositivo, un sistema de magnifi-
cacion coclear, como si de una audioprétesis se tratara
y de un implante coclear dedicado a paliar la hipoa-
cusia de las frecuencias agudas del espectro auditivo.

Otra situacion singular es el llamado oido Unico, deter-
minado por distintos genes, como la alteracién GJB2,
de la Conexina 26, o los responsables de los sindro-
mes de Pendred y Waardenburg, entre otros muchos.
A este respecto, la existencia de la audicion unilateral
se estd demostrando como responsable de retrasos
en el desarrollo del lenguaje, asi como retrasos curri-
culares, que aparecen en un 25% de estos ninos. En
la actualidad, si bien se recomienda la implantacion
coclear unilateral, ésta es solo aceptada por un 30%
de los pacientes.

Existen otras situaciones, como la existencia de mal-
formaciones del substrato auditivo, como las que
aparecen en los sindromes de Goldenhar, Pendred o
Moebius, que encuentran dificultades en la implanta-
cion coclear tonotépica y ofrecen unos peores resulta-
dos auditivos, en este sentido, el tratamiento genético
que es previsible que se pueda realizar en un futuro no
muy lejano, nos permitira la consecucion de mejores
resultados auditivos.

Otro aspecto a senalar, dentro de las hipoacusias de
causa genética, tributarias de implantacidn coclear,
en la llamada neuropatia auditiva. Descrita por Starr
y cols’, si bien, habia sido sospechado con anteriori-
dad por Worthington y Peters en 1980 y por Kraus, en
1986, ha sido objeto de numerosas controversias. La
neuropatia auditiva denominada, también, disincronia
auditiva fue descrita por primera vez en 1996 gracias a
la introduccion de las otoemisiones acusticas. Se trata
de un sindrome que se caracteriza clinicamente por
una percepcion nula o muy alterada de la palabra, que
coincide, paraddjicamente, con una hipoacusia leve o
moderada, al menos en su comienzo.

La neuropatia auditiva se trata de un sindrome en el
que se presenta una hipoacusia neurosensorial de
leve 0 media intensidad, aunque puede ser progresiva,
y que estd asociada a una falta de discriminacion del
lenguaje hablado, a pesar de ser discordante con el
grado de la pérdida auditiva. En los pacientes destaca
una grave alteracion de los potenciales evocados del
troncoencéfalo, que no pueden registrarse, y ello junto
con unas otoemisiones acuUsticas normales.

Parece que el sistema nervioso del oido interno no
logra procesar sonidos que provienen del oido externo.
Llega informacion equivocada al cerebro. Los sonidos
estdn mas o menos presentes, pero las palabras son
confusas e incompletas. Por ello, la mala discrimina-
cion del lenguaje parece encontrarse en una desin-
cronizacion de la sefal a nivel del nervio acustico. La
neuropatia auditiva puede afectar a cualquier grupo de
edad, desde los neonatos hasta los adultos.

Aunque la neuropatia auditiva no se conoce comple-
tamente, se cree que probablemente tenga mas de
una causa posible. En algunos casos, puede ser cau-
sada por dano en las células ciliadas internas del
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oido interno, que transmiten la informacidn auditiva a
través del sistema nervioso al cerebro. Otras causas
pueden incluir fallos en la sinapsis entre las células
ciliadas internasy el nervio auditivo o, incluso, fallos en
éste nervio. Las células ciliadas externas, en cambio,
se encuentran indemnes y parecen funcionar normal-
mente en personas con neuropatia auditiva.

Hoy en dia las causas mas comunes de la neuropatia
auditiva son: la anoxia neonatal, la hiperbilirrubine-
mia, procesos infecciosos, como parotiditis, enferme-
dades autoinmunes, distintos procesos neurolégicos, o
enfermedades genéticas, tales como las que se expre-
san con el sindrome Charcot-Marie-Tooth o la Ataxia
de Friedrich

En algunos casos, parece que se produce por la muta-
cion DFNB?9 en el gen OTOF que codifica la otoferlina,
que es una proteina transmembrana con seis dominios
para la union de calcio. En la cdclea madura, su expre-
sion estd restringida a las células ciliadas internas,
por lo que se piensa que estas no son competentes
para la estimulaciéon auditiva.

En otros casos puede caracterizarse por el bloqueo
completo de la transmision sinaptica de las células
ciliadas internas, asocidndose a una reduccion de las
neuronas del ganglio espiral. En contraste, las ciliadas
externas preservarian su morfologia.

No obstante, en otros casos, los responsables son
genes como el SLITRKé, que parece afectar al funcio-
namiento del ganglio de Corti. En otros casos de hipoa-
cusia, el estudio electrofisioldgico sugiere la existencia
de lesiones axono-mielinicas, como las encontradas
en el sindrome de Waardenburg.

En otras situaciones, se han considerado alteraciones
en las sinapsis de la via auditiva, como las determina-
das por genes como PJVK gene o NCBI gen, o el non-
syndromic sensorineural deafness autosomal recessive
type 59 (DFNB59).

Dado que no se conocen con exactitud las causas de
la neuropatia auditiva, no hay un tratamiento concreto
establecido y dependera de cada paciente y su res-
puesta.

Elimplante coclear se ha demostrado eficaz en neuro-
patias auditivas, debidas a mutaciones del gen OTOF.

En otros casos, los pacientes obtienen unos pobres
resultados auditivos tras la implantacion coclear, por
lo que, actualmente existe controversia sobre la indi-
cacion de adaptaciones protésicas. En efecto, algunos
estudios han senalado que, hasta el 50% de los pacien-
tes, presentan una mejoria en la comprension del len-
guaje con la utilizacién de audifonos.

Existen procesos emergentes que, progresivamente
cobran un mayor interés en la clinica. Asi los llama-
dos trastornos en el procesamiento auditivo. Inicial-
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mente descrito por Ayres, AJ, en 19719, bajo el con-
cepto de alteraciones en el procesamiento sensorial,
ha sido senalado en porcentajes ciertamente elevados
de la poblacion infantil. De los 703 nifos estudiados
en el medio escolar, el 5,3% cumplié con los criterios
de seleccidon para los trastornos del procesamiento
sensorial. El Grupo de trabajo del Trastorno de Pro-
cesamiento Sensorial concluyd que 1 de cada 6 ninos
experimenta sintomas sensoriales que pueden ser
lo suficientemente importantes como para afectar
aspectos de las funciones de la vida cotidiana. Si bien
se considerd que estos trastornos de procesamiento
de la senal auditiva a nivel central, afectarian a aspec-
tos menos relevantes de la audicion, en la actualidad,
se valora que serian responsables de dificultad para
mantener la atencidn y la escucha durante explica-
ciones verbales, dificultad en adaptarse y responder
a ordenes y/o consignas dadas verbalmente, dificul-
tad en memorizar enunciados y nombres, dificultad
en la repeticion secuencial tanto de palabras como de
numeros, disminucion de motivacion para el aprendi-
zaje, retraso en la adquisicion del habla y del lenguaje,
omision o dificultad en la inclusidn de elementos gra-
maticales, dificultades en el ambito relacional y fra-
caso escolar. Ello ha justificado que se les involucre en
situaciones tales como el déficit de atencidn, hiperac-
tividad, trastornos del espectro autista, maladaptacion
sensorial y trastornos alimentarios.

No existe, todavia evidencia de que estas situaciones
puedan tener una causalidad genética. No obstante, su
aparicion con caracter familiar, hace sospechas que
uno o varios genes puedan estar implicados, por lo que
se precisan estudios que aclaren la etiopatogenia de
estas situaciones.

Existen una serie de situaciones que hemos deno-
minado como sordera cortical: son cuadros de dificil
diagndstico, que puedan tener un determinismo gené-
tico y que, paradojicamente puedan mejorar, en algu-
nos casos con una implantacion coclear, que mejoraria
la percepcidn auditiva a nivel central, lo que establece-
ria o mejoraria los circuitos auditivos cerebrales, dis-
minuyendo sus sintomas.

Existen una gran cantidad de genes que se han relacio-
nado con hipoacusias: el TMC1, el GRHL2, el SLC17A8
member 8(DFNA25), etc. su expresion clinica es muy
variable y su diagndstico es dificil, por lo que han reci-
bido la denominacion de Obscure Auditory Disfunction.

Por dltimo, existen alteraciones genéticas, como las
mutaciones en el gen FGF3 del sindrome de Lamm,
que se responsabilizan de profundas malformacio-
nes del substrato auditivo, como la aplasia del nervio
cocleo-vestibular, que hacen imposible la implanta-
cion cocleary que requeririan mayores estudios, y tra-
tamientos en el contexto de la terapia genética.
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CONECTIVOPATIAS Y CORAZON

Anna Sabaté Rotés
Hospital Universitario Vall d'Hebron, Barcelona

La conectivopatia con afectacién cardiaca mas cono-
ciday frecuente en Pediatria es el sindrome de Marfan.
Dedicaremos la mayor parte del tiempo a repasar los
criterios diagndsticos, el tratamiento y el prondstico
de la enfermedad. Ademas resumiremos su diagnos-
tico diferencial haciendo especial hincapié en las otras
conectivopatias con afectacion cardiaca que pueden
presentarse en la edad pediatrica.

SINDROME DE MARFAN

El sindrome de Marfan es una anomalia del tejido
conectivo que se caracteriza por un crecimiento des-
proporcionado de los huesos largos, luxacion del cris-
talino y aneurisma de la raiz aortica. Presenta una
herencia autosémica dominante. El defecto molecular
basico se debe a mutaciones del gen que codifica la
glucoproteina fibrilina-1 (FBN1).

El diagndstico de sindrome de Marfan se basa en
una serie de criterios llamados nosologia de Ghent.
En resumen:

* En caso de presentar historia familiar, cualquier
de los siguientes hallazgos permiten el diagnos-
tico de sindrome de Marfan: ectopia lentis, raiz
aortica con z-score >3 en la edad pediatrica o
score sistémico >7 puntos. Hoy en dia si se conoce
la alteracidn genética del progenitor el diagnostico
se puede hacer realizando el estudio genético en el
nifo/a. Por este método incluso es posible el diag-
nostico prenatal.

* En caso de no presentar historia familiar, para el
diagnostico se requiere: raiz aortica con zscore
>2 (o diseccion aortica) + ectopia lentis o estu-
dio genético FBN1 positivo o score sistémico >7
puntos. Solo si no presentan caracteristicas tipicas
de sindrome de Shprintzen-Goldberg, sindrome de
Loeys-Dietz o sindrome de Ehler-Danlos vascular.
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El diagnostico puede ser dificil en la edad pediatrica,
ya que es una enfermedad progresiva que puede tener
escasos signos los primeros anos de vida. Definiremos
brevemente que se entiende por ectopia lentis o ecto-
pia del cristalino, aneurisma aortico, mutacion gené-
tica causal y definiremos los items que componen el
score sistémico. Repasaremos los principales signos
y sintomas, caracteristicas faciales, etc. del sindrome
para facilitar su reconocimiento y diagnéstico.

El tratamiento se centra en la prevencion y el manejo
de las complicaciones. Repasaremos las principales
recomendaciones de estilo de vida y las indicaciones
de tratamiento médico y quirurgico. Ademas plantea-
remos una guia de seguimiento y pronostico para estos
pacientes y sus familias.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Repasaremos brevemente los criterios diagndsticos
y las principales diferencias respecto al sindrome de
Marfan de las siguientes patologias:

e Sindrome de Loeys-Dietz

e Sindrome de Ehler-Danlos vascular (tipo V]

e Sindrome de Shprintzen-Goldberg

e Aneurismas toracicos y diseccion familiar (FTAAD)

e Sindrome de Beals o aracnodactilia contractural
congénita

e Homocistinuria

¢ Sindrome de Marfan neonatal
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ENFERMEDADES NEUROLOGICAS Y REUMATOLOGICAS CON
AFECTACION CARDIACA

Carlos Alcalde Martin

Hospital Universitario Rio Hortega, Valladolid

Los especialistas pediatricos reciben numerosas
interconsultas de pacientes de otras especialidades.
Muchas de ellas son enfermedades raras, pero que
tienen puntos de contacto comun. Su rareza dificulta
su manejo. Es vital conocerlas, porque la afectacion
cardiaca marca el pronéstico vital de algunas de ellas.
Y a su vez puede ser el primer sintoma detectable de
la mismay por lo que pensar en ellas, nos ayudaria a
realizar un diagndstico mas precoz.

ENFERMEDADES NEUROLOGICAS CON AFECTACION CARDIACA

Trastornos neuromusculares

Existen numerosas enfermedades neuromusculares,
de distinta etiologia y pronodstico.

La clinica cardiaca tipica que presentan se divide en
dos grupos: las miocardiopatias y los trastornos del
ritmo.

Distrofia muscular de Duchene y enfermedad de
Becker

La Distrofia Muscular de Duchene (DMD] es una enfer-
medad muscular ligada al cromosoma X, afecta a
1:3500 hombres. La mutacién causante produce una
deficiencia en la formacion de distrofina, que altera su
complejo de glicoproteico. Este complejo proteico se
expresa en el corazdn, el musculo y el cerebro. La dis-
trofina participa en la contractilidad cardiaca, viéndose
afectada en estos pacientes.

La clinica de debilidad muscular comienza alrededor
de los 5 anos de edad. La afectacién cardiaca normal-
mente comienza afos después. La insuficiencia car-
diaca y respiratoria ocurre en la 22 y 32 década de la
vida. Siendo la insuficiencia cardiaca la principal causa
de muerte.

La enfermedad de Becker (EB), es una variante mas
suave a nivel muscular. El inicio de la clinica es mas
tardio y la supervivencia alcanza la 42 y 52 década de
la vida.

A pesar de ello la afectacidn cardiaca es independiente
del inicio de la enfermedad, y hasta un 50% de los
pacientes afectos desarrollan cardiomiopatia.

La evaluacion cardioldgica debe comenzar al diagndstico
de la enfermedad. La afectacion cardiaca aparece desde
un 5% en menores de 10 anos hasta un 75% en mayo-
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res de 20 anos. Si aparece miocardiopatia en la primera
década de la vida, esta suele ser severa. Puede apare-
cer independiente de la clinica de debilidad muscular,
incluso en portadores de la mutacion asintomaticos.

En la DMD la miocardiopatia dilatada empieza con
afectacion de la funcién ventricular, alteraciones de
la movilidad del ventriculo izquierdo principalmente a
nivel lateral y postero basal, sin dilatacién ventricular
en la fase inicial. La prueba diagndstica mas util es la
RMN con la captacion tardia de gadolinio, donde se
visualizan las zonas de fibrosis, lo cual es un dato de
mal prondstico.

La edad media de afectacion de la funcion de eyec-
cion del ventriculo izquierdo son los 14 afos, aunque
debido en parte a la disminucidon de la deambulacion
la clinica de insuficiencia cardiaca es rara en menores
de 16 anos. A los 20 afos mas de la mitad han desarro-
lado miocardiopatia. EL 20% de las causas de muerte
en DMD son por causa cardioldgica.

El riesgo de arritmias aumenta con la disfuncion car-
diaca, pero también lo vemos en pacientes asintomati-
cos. Durante la primera década de la vida se han des-
crito gran variedad de cambios electrocardiograficos
inespecificos. EL ECG normal no excluye la afectacion
cardiaca, aunque la presencia de alargamiento y de
fraccionamiento del QRS si se manifiesta como un
signo de a afectacion miocardica. Otros signos elec-
trocardiograficos son ondas R elevadas, aumento RS
en V1, y ondas Qs profundas y estrechas en precordia-
les izquierdas, desviacion derecha del eje y bloqueo de
rama derecha. No se ha demostrado que las alteracio-
nes en el ECG se correlacionen con la funcion ventricu-
lar ni viceversa. Aunque algunos autores si relacionan
un aumento de la frecuencia cardiaca y la disfuncion
autondmica con una mayor progresion a miocardiopa-
tia. En una serie de 47 casos de DMD, 1 paciente desa-
rrollo un bloqueo AV completo, el hecho mas caracte-
ristico en este paciente fue el aumento de la duracion
del QRS previo al bloqueo completo. El holter puede
servir para diagnosticar arritmias y valorar otros para-
metros, que se asocian a riesgo alto como el aumento
de la dispersion del QT o el aumento del tono adrenér-
gico. La ergometria debido a sus limitaciones fisicas
tiene un valor muy relativo en estos pacientes.

Por lo que las Ultimas guias clinicas recomiendan que:
serealice prueba de imagen al diagnésticoy ECG. Revi-
siones bianuales en pacientes asintomaticos menores
de 10 anos y anuales en mayores de 10 anos y con dis-
funcion cardiaca.

Las mujeres portadoras deben evaluarse en la segunda
década de la vida y revisarse cada 3-5 anos.

La ecocardiografia es la prueba basica de control. La
RMN con contraste de gadolinio, es una opcidn en
casos de mala ventana acustica, fibrosis miocardica
conocida o disfuncion cardiaca.

22

El holter o electrocardiografia ambulatoria en paciente
asintomatico debe realizarse de forma anual: en
pacientes mayores de 17 afos o con disfuncion. En
pacientes asintomaticos y mas jovenes cada 3 anos.

Distrofia muscular de Emery Dreiffus

Es una enfermedad ligada al cromosoma X, que se
puede transmitir como herencia autosémica domi-
nante y autosdmica recesiva. La clinica comienza por
contracturas de articulares, con posterior debilidad
progresiva proximal en extremidades superiores vy
distal de extremidades inferiores, finalmente se afecta
la cintura escapular. La afectacion cardiaca es variada
con trastornos de la conduccidn AV incluido el bloqueo
AV completo, fibrilacion auricular, taquicardia ven-
tricular, miocardiopatia dilatada y casos de muerte
subita. La afectacion cardioldgica tipica aparece en
la 22 década de la vida, aunque la presentacion en los
primeros anos de vida en forma de miocardiopatia o
de forma de alteraciones del ritmo puede aparecer. No
estan exentos de este riesgo los pacientes asintoma-
ticos e incluso portadoras de la mutacién. Por lo que
éstas y los familiares de primer grado se deben reali-
zar valoracion cardioldgica.

La evaluacion en las formas autosdémico dominan-
tes debe consistir en ecocardiograma, ECG y holter,
ya que se presentan riesgo de miocardiopatia y de
alteraciones electrofisiolégicas. Mientras que en las
formas recesivas lo imprescindible es el ECG y el
holter de forma anual, ya que la clinica descrita son
los trastornos de la conduccion preferentemente. El
BNP puede servir de marcador evolutivo de la afecta-
cidn cardioldgica.

En pacientes de riesgo hay que valorar la necesidad de
colocacion de forma conjunta marcapasos y desfibrila-
dor automatico implantado.

Distrofia muscular de cinturas (LGMD)

Se trasmite de forma autosémica dominante LGMD 1y
autosdmica recesiva la LGMD 2. Afecta de forma proxi-
mal a la cintura escapular y pelviana. Existen distintos
tipos segun la proteina afectada.

La clinica se inicia precoz, a partir de los 2 anos de
edad y en la infancia se comporta de una forma similar
a la DMD.

La afectacion cardiolédgica mas importante se da en
los tipos 1B (por afectacion de la ldmina Ay C) y el 2E
(B-Sarcoglicano) donde aparece miocardiopatia, arrit-
mias y trastornos de la conducciéon. En los tipos 2C,
2D (afecta los sarcoglicanos] y 2I (proteina Fukutina)
desarrollan fundamentalmente miocardiopatia.

En el ECG podemos encontrar ondas Qs profundas, blo-
queos, alargamiento del PR, y del QRS, fibrilacién auri-
culary taquicardia ventricular. En las pruebas de imagen
se pueden visualizar signos de miocardiopatia dilatada.
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La evaluacion cardioldogica segun las ultimas guias
indica la realizacidn, al diagndstico, de ECG y ecocar-
diograma.

Posteriormente el seguimiento debe realizarse en
pacientes asintomaticos cada 2 afos, y de forma anual
si clinica, en las formas 2C-F, y 2.

En los pacientes de la forma 1B y2E debe realizarse
de forma anual: ECG, ecocardiografia y holter por la
mayor incidencia de trastornos del ritmo.

Distrofia miotdnica 1, o enfermedad de Steinert

La distrofia miotonica de Steinert es la forma mas
frecuente de enfermedad neuromuscular en adultos,
tiene una incidencia de 1:8000 recién nacidos. La alte-
racion genética es una expansion de un trinucledtido
citosina-timina-guanina (CTGJ, los individuos afectos
tienen mas de 35 repeticiones, en el gen que codifica
la miosina fosfoquinasa. Proteina que se encarga de
la contraccion muscular a través de la union de la
actina-miosina. Es tipico el fendmeno de anticipacion
genética, donde en los sucesivos descendientes se van
anadiendo tripletes de CTG, afectando cada vez a una
edad mas temprana.

Existen 3 formas de presentacién, neonatal (con
mas de 2000 repeticiones de CTG), la forma clasica
con afectacion en la 32 década de la vida y la tardia a
partir de los 50 anos, donde presentan menor nimero
de repeticiones. La afectacién cardiaca no se correla-
ciona con el nimero de repeticiones CTG ni el resto
de sintomas.

La clinica consiste en debilidad progresiva de los mus-
culos de la cara y cuello, ptosis, y la tipica miotonia,
trastornos endocrinos y retraso mental. A nivel car-
diaco lo principal son los trastornos de la conduccion,
taquicardia ventricular, dilatacién auricular por fibrila-
cion auricular, y muerte subita.

La alteracion de la conduccion del impulso cardiaco es
la clinica principal, puede desarrollar prolongacion del
intervalo QTc y una variedad de taquiarritmias: supra-
ventriculares (taquicardia, aleteo vy fibrilacion auricu-
lar, presentes en el 25% de los casos), flutter auricular
y ventriculares, que incluyen a las extrasistoles ven-
triculares, las taquicardias ventriculares, las torsades
de pointes y la fibrilacion ventricular que son la causa
de la muerte subita, que se da hasta en un 10% de los
pacientes. La prolongacion del intervalo PR (>240 ms),
y del QRS, y los bloqueos de alto grado que se han
encontrado como factores de riesgo de muerte subita.

Se ha descrito también el desarrollo de la enferme-
dad casos de miocardiopatia dilatada, pero de forma
mucho menos prevalente que los trastornos electro-
fisioldgicos.

Los ECG y holter se deben realizar de forma anual en
pacientes asintomaticos.

Los pacientes con sintomas: palpitaciones, mareos,
sincopes. Alteraciones en el ECG: ritmo no sinusal, PR
> 240 ms, QRS > 120 ms o bloqueo AV de 2° o 3er grado
son indicacidn de estudio electrofisioldgico. Valorando
seguln el resultado del mismo la indicaciéon de colo-
cacién de marcapasos y/o desfibrilador automatico
implantable.

La ergometria, en estos pacientes, si que juega un
papel importante en la evaluacion ya que si se ha reco-
nocido el ejercicio fisico como un factor pro arritmico.

Miopatia miofibrilar

La miopatia miofibrilar, es un grupo de miopatias poco
frecuentes. A nivel tisular aparece destruccidon de mio-
fibrillas del disco sarcomérico Z.

La transmision mas tipica es la autosémica dominante,
aunque algunos de los 6 genes relacionados lo hacen
de forma recesiva como CRYAB o ligada a X FLH1.

La aparicion suele ser tardia 40 o 50 anos, pero si lo
hace en la infancia suelen ser formas severas que aso-
cian miocardiopatia dilatada o hipertréfica, arritmias,
trastornos de la conduccién y muerte subita.

La prevalencia en algunas series llega al 16% en forma
de miocardiopatia y un 25% de arritmias.

Por lo cual a partir del diagndstico estaria indicado
ecocardiograma y ECG anual, y holter en caso de cli-
nica de palpitaciones.

Ataxia de Freidreich

La ataxia de Freidreich se considera una degenera-
cion espinocerebelosa, secundario a una mutacion de
tripletes, en el primer intréon de gen de la fraxatina.
Proteina que juega un papel esencial en la sintesis de
proteinas Fe-S, que regulan el hierro mitocondrial.
Por lo que la clinica es similar a las enfermedades
mitocondriales.

Se transmite de forma autosémico recesivo y tiene una
incidencia de 1:50.000 recién nacidos.

La clinica tipica que comienza a partir de los 5 anos
de edad. Consiste en disfuncion cerebelar progre-
siva, ataxia, escoliosis, diabetes mellitus, retraso en
el lenguaje, hipoacusia y pérdida de vision. Las mani-
festaciones que ponen en peligro a la vida de estos
pacientes es la cardiopatia. La afectacion cardiaca mas
frecuente es la miocardiopatia hipertréfica de aspecto
biventriculary simétrico, en fases iniciales esta reser-
vada la funcion sistélica y en la fase final se produce
una degeneracion fibrosa del miocardio con miocar-
diopatia dilatada.

Las arritmias son la causa principal de muerte, en algu-
nas series hasta de un 16%. Las primeras alteraciones
en el ECG encontradas son inversiones de la onda T,
desviacion del eje y alteraciones de la repolarizacion.
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Las revisiones recomendadas, son ECG, ecocardio-
grama y holter al diagndstico. Revisiones anuales con
ECG y ecocardiograma en pacientes asintomaticos y
mas frecuentes en los pacientes con clinica. El holter
se solicita cada 4 ahos en pacientes asintomaticos y
ninos pequenos, y de forma anual si hay sintomas y en
pacientes mayores.

Miopatias congénitas

Las miopatias congénitas agrupan a una serie de tras-
tornos musculares donde en la biopsia presentan anor-
malidades especificas de la arquitectura de las fibras
musculares. Se denominan como nemalinicas, cores o
multicores, centronucleares o atrofias de fibras tipo |,
segun la morfologia de las fibras en la histologia.

Se caracterizan por hipotonia o debilidad desde el naci-
miento que evoluciona de forma muy lenta o son esta-
ticas. Se puede confundir con otras miopatias, pero en
estas es tipica la afectacion facial, hiporreflexia, dis-
funcion respiratoria, pobre masa muscular pero tienen
una inteligencia y desarrollo cognitivo normal.

La afectacion cardiaca ha sido descrita, como mio-
cardiopatia, arritmias (Sindrome de QT largo) pero es
rara.

La recomendacién de revision de estos pacientes se
realizaria al diagnostico y posteriormente segun los
hallazgos y la clinica.

Tratamiento de las enfermedades neuromusculares

Existe poca literatura sobre el tratamiento en enfer-
medades neuromusculares, los pocos estudios se
centran en DMD y enfermedad de Becker. Los IECAS,
los B bloqueantes y los corticoides son los farmacos
utilizados.

Los IECAS han demostrado su utilidad en las miocar-
diopatias dilatadas mejorando la funcion, los sintomas
y la supervivencia en pacientes adultos. En un ensayo
clinico con pacientes DMD de 9 a 13 afos se comparé
tratamiento con perindopril y con placebo, en pacien-
tes asintomaticos a los 5 anos habia menor disfun-
cion ventricular en el grupo tratado y a los 10 afos un
aumento de supervivencia. El inicio de tratamiento con
IECAS de forma precoz, redujo el riesgo de muerte en
un 27%.

Por lo que las recomendaciones mas actuales de la
indicacion de los IECAS, el uso de estd indicado en
todas las enfermedades neuromusculares donde los
pacientes tienen reduccidn de la funcion cardiaca indi-
cacion de clase | y nivel de evidencia B. Y con menor
grado de recomendacién Ilb y nivel de evidencia B,
estaria la indicacidn de tratamiento en nifos mayores
de 10 anos sin disfuncion cardiaca.

Los B-bloqueantes y los inhibidores de la aldosterona
han demostrado su utilidad en adultos con insuficien-
cia cardiaca y fallo de la contractilidad, y estan indica-
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dos en pediatria en enfermedad neuromuscular sélo
en caso de afectacion de la contractilidad.

Los corticoides son la base del tratamiento de la DMD,
demostrando que prolongan el periodo de deambu-
lacidon hasta en 3 anos. Existe menos evidencia para
la afectacion cardiaca, aunque en estudios recientes
refieren que el tratamiento con corticoides disminuye
la mortalidad por todas las causas incluida la car-
diaca. Por lo que se recomienda considerar el trata-
miento con corticoides para retrasar la evolucién de la
DMD con indicacion de clase llb y nivel evidencia B. En
cambio en las otras enfermedades neuromusculares
(incluida la enfermedad de Becker) los glucocorticoi-
des deben guiarse por indicaciones no cardioldgicas
indicacion clase | y nivel de evidencia C.

La indicacion de desfibrilador automatico implanta-
ble en patoldgica no isquémica, de FE VI < 35% con
insuficiencia cardiaca clase II-1ll esta vigente en estos
pacientes.

Algunas de estas enfermedades neuromusculares
presentan alto riesgo de muerte subita, la distrofia de
cinturas tipo 1B y mutaciones de la ldmina Ay requie-
ren implantacion de marcapasos y desfibrilador.

Epilepsia, arritmias y muerte subita

Los pacientes con epilepsia presentan una inciden-
cia de muerte suUbita mayor que la poblaciéon normal,
y se acentla en los pacientes con epilepsia refrac-
taria y mal control. La muerte subita en epilepsia es
la causa hasta en el 17% del total de las muertes en
esta patologia. Se calcula que los pacientes con epi-
lepsia refractaria tienen 20 veces mas probabilidad de
muerte subita que otras epilepsias.

Las hipdtesis causales no estan plenamente aclara-
das, las disfuncidn cardiaca, la disfuncion respiratoria
y la supresion brusca y severa de la actividad cerebral
son las principales. La causa cardiaca toma fuerza en
los Ultimos estudios, relacionandose la actividad de los
canales de sodio, compartidos a nivel cerebral y car-
diaco, que podrian por su pérdida de funcién desen-
cadenar crisis epilépticas a nivel cerebral y arritmias
malignas. Los factores de riesgo asociados a muerte
subita en epilepsia son: el género masculino, la fre-
cuencia de crisis de tdnico clonicas, la edad de inicio
precoz y la poli terapia.

Los avances en estudios genéticos ampliados NGS
estan dando informacidn sobre mutaciones relaciona-
das con canalopatias y otras alteraciones pro arritmo-
génicas en la poblacidn con epilepsia. En una serie de
20 pacientes con historia de epilepsia y de alteraciones
del ritmo o muerte subita, se encontraron mutaciones
patogénicas en 19 de ellos, los fenotipos cardiacos tipi-
cos mas frecuente asociados con epilepsia fueron sin-
drome de QT largo y el Sindrome de Brugada, y un caso
de taquicardia catecolaminérgica polimorfa. Los genes
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implicados con mayor consistencia de estar relaciona-
dos fueron los responsables de canalopatias, KCNQ2
(canal del potasio] SCNTA (canal del sodio), GRIN2A
(canal del calcio).

Sindrome de Dravet

El sindrome de Dravet es una encefalopatia epilép-
tica que comienza antes del ano de edad, con un
inicio de crisis febriles y posteriormente afebriles
toénico clonicas o hemiclonicas. Se pueden asociar
otro tipo de crisis tipo ausencia, parciales o mioclo-
nias. La mutacidn tipica es en un 80% de los casos
en el gen SCN1A.

Los canales del sodio comparten su ubicacion en el
cerebro y en el corazdn. A nivel cardiaco la alteracion
de estos canales se han relacionado con sindromes
arritmicos. Por lo que en los ultimos afios son nume-
rosos los articulos que relacionan los sindromes como
el Dravet con el riesgo de arritmias. Esta hipdtesis se
apoya en varios estudios realizados en ratones, y en
casos aislados reportados de taquicardia supraven-
tricular durante los estatus epilépticos en pacientes
pediatricos.

El sindrome de Dravet y el sindrome de Brugada com-
parten desencadenantes de crisis y arritmias como es
la fiebre, y los 2 cuadros llevan en su alteracidon gené-
tica mas tipica, una mutacion en un canal del sodio.

El seguimiento de los pacientes con sindrome de
Dravet y sobre todo los que porten mutaciones del
gen SCN1TA, deben evaluarse desde el punto de vista
cardioldgico con ecocardiograma inicial, ECG y holter.
En los que seria recomendable seguimiento anual con
ECGy holter.

No hay evidencia ni recomendaciones fuera de las
guias generales de arritmias para la indicacién de des-
fibrilador o de marcapasos.

Cromosomopatias

Las cromosomopatias se han asociado a cardiopatias
congénitas desde primera descripcion. Algunos auto-
res sugieren que las cardiopatias congénitas como las
de tipo septal tienen origen en una alteracion cromo-
somica de transmisidn autosomica recesiva. Un 5-10%
de las cardiopatias congénitas se deben a una cro-
mosomopatia, un 3% a una enfermedad genética con
herencia autosdmica, un 5% por teratéogenos y un 80%
de origen multifactorial.

Trisomias

El sindrome de Down, trisomia 21, es la cromosomo-
patia mas frecuente, aunque su nimero de nacimien-
tos ha disminuido considerablemente en el mundo
desarrollado. Hasta un 40-50% de ellos sufren una
cardiopatia congénita compleja. De ellas la mas tipica

es el defecto de cojines endocardicos o canal auriculo
ventricular. Otras también frecuentes son las malfor-
maciones conotruncales. Ademas de la cardiopatia
de base, existe un riesgo aumentado de desarrollar
hipertension pulmonar.

El sindrome de Patau, trisomia 13, asocia malfor-
maciones multiples externas: fisuras oro faciales,
microftalmia o anoftalmia y polidactilia post-axial,
aunque puede presentar un fenotipo mas leve y dificil
de catalogar de inicio. Asocia en un 80% cardiopatia
congénita compleja, defectos septales, tetralogia de
Fallot, ductus arterioso entre otras. Su mal pronods-
tico neuroldgico y vital, la mayoria fallece en el ler
aho de vida, condiciona la actitud terapéutica en estos
pacientes.

El sindrome de Edwards, trisomia 18, también es
una cromosomopatia rara, con multiples dismorfias,
siendo caracteristica la sobre posicion del dedo indice
de la mano sobre el 3° u del 5° sobre el 4°, asocian
retraso mental severo y practicamente todas cardio-
patia congénita.

Monosomias

El sindrome de Turner, es la segunda cromosomopatia
mas frecuente.

Es una monosomia, donde se pierde uno de los cromo-
somas sexuales X en la mujer. El cuadro tipico asocia
talla baja, disgenesia gonadal, linfedema congénito,
cuello alado, mamilas separadas entre otros rasgos
fenotipicos. Aunque hay formas leves y el diagndstico
se realiza en la edad infantil, siendo el signo guia la
talla baja en muchos casos.

Un 30-40% asocian cardiopatia congénita, principal-
mente del lado izquierdo del corazén como la valvula
adrtica bicuspide (50%), coartacién adrtica (15-20%)],
estenosis valvula adrtica e hipoplasia de ventriculo
izquierdo.

Otros sindromes genéticos

El sindrome de deleccién (DS) 22g11.2 es una anoma-
lia cromosdmica que causa malformaciones congéni-
tas incluyendo malformaciones cardiacas, anomalias
del paladar, alteraciones faciales, retraso psicomotor
variable, hipocalcemia e inmunodeficiencia por hipo o
aplasia del timo.

Los defectos cardiacos mas tipicos son los conotrun-
cales, tetralogia de Fallot, truncus arterioso y comuni-
caciones interventriculares complejas.

Este sindrome engloba a los denominados en la lite-
ratura clasica sindromes de DiGeorge, sindrome velo-
cardiofacial y sindrome cardiofacial.

La mutacién suele ser de novo, aunque asocian un
riesgo de un 50% de recurrencia en los descendientes.
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Espectro Oculo-Auriculo-Vertebral o Sindrome de
Goldenhar, se produce por alteracion del desarrollo
primery segundo arco branquial en vida fetal.

Asocia microtia, sordera, fistulas preauriculares,
macrostomia ipsilateral y alteraciones vertebrales. Es
frecuente la cardiopatia compleja tipo T. Fallot, coarta-
cion de aorta o defectos septales.

El Sindrome de Noonan es el cuadro genético por
alteracion en el gen PTPN11 (12q924.1), mas recien-
temente se han descrito alteraciones de la via meta-
bélica RAS MAPK con alteracion en los genes (KRAS,
S0S1, y RAF1). Tiene una incidencia de hasta 1:1000
recién nacidos. Asocia malformaciones faciales, car-
diacas, talla baja, hasta en un tercio discapacidad
intelectual. El fenotipo es caracteristico con frente
amplia, hipertelorismo, ptosis palpebral, ojos sal-
tones, malposicion de los pabellones auriculares
y surco nasolabial profundo. El cuello corto y alado
alteraciones de la caja toracica.

La afectacion cardioldgica es muy tipica desarrollando
estenosis pulmonar y miocardiopatia hipertrofica.
Afecta hasta un 80% de ellos. La displasia de valvula
pulmonar aparece hasta en un 50%, de forma aislada
o0 asociada a otras alteraciones como los defectos sep-
tales. La miocardiopatia hipertrofica afecta a un 25%,
pudiendo estar presente al nacimiento o desarrollarse
durante la infancia temprana.

Ademas del tratamiento especifico de la cardiopa-
tia, debe vigilarse la aparicidn de la miocardiopatia
hipertroéfica con ecocardiograma por lo menos cada
2 anos.

El sindrome de Willliams se produce por una microde-
leccién en el brazo largo del cromosoma 7 (7q11.23),
que produce en una alteracion en una proteina que es
precursora de la elastina, por lo que cualquier vaso
vascular puede verse afectado.

La estenosis adrtica supra valvular es la cardiopatia
mas frecuente hasta en un 75% de los casos.

Otros sindromes como el de Alagille o el Holt Oram
asocian cardiopatias menores como la estenosis peri-
férica de rama pulmonar.

El sindrome alcoholico fetal sigue siendo la causa de
retraso mental prevenible mas frecuente, en él existe
un aumento importante de la incidencia de los defec-
tos septales cardiacos.

ENFERMEDADES REUMATOLOGICAS Y CORAZON

Las enfermedades reumatoldgicas afectan de forma
generalizada a todo los drganos, incluyendo el cora-
zon. La mayoria de los problemas cardiacos asocia-
dos aparecen en la etapa aguda de la enfermedad,
pero actualmente cobra mas importancia la y a la
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predisposicion a la cardiopatia isquémica en la vida
adulta por la inflamacién crénica. En la edad pedia-
trica cobran importancia la afectacion cardiolégica en
la fase aguda, por lo que vamos a enumerar las mas
importantes.

Artritis idiopatica juvenil

La artritis idiopatica juvenil de inicio sistémico, el tipo
menos comun de artritis crénica en la infancia, se
caracteriza por al menos 2 semanas de fiebre, artritis,
erupcion evanescente, linfadenopatia generalizada,
hepatoesplenomegalia y serositis. Presenta hasta un
50% de afectacion del pericardio, muchas son pericar-
ditis leves que no precisan tratamiento y menos de un
3% desarrollan complicaciones graves como el tapo-
namiento cardiaco. El tratamiento consiste en AINES y
en casos mas severos corticoides. Afectaciones valvu-
lares leves como la insuficiencia mitral y aértica tam-
bién son frecuentes. Otras formas mas graves como la
miocarditis granulomatosa, y el compromiso coronario
por afectacion vascular de vasos pequenos aparecen a
partir de 32 o 42 década de la vida.

Esclerosis sistémica

La esclerosis sistémica es una enfermedad rara, en un
10% de los casos se inicia antes de los 10 anos. A parte
de la clinica tipica de afectacion cutanea y muscular,
es importante la afectacion pulmonar y el desarrollo
de hipertensidon pulmonar secundaria. En los casos
que se desarrolle hipertension pulmonar, el diag-
nostico por cateterismo cardiaco y tratamiento sera
el indicado en la hipertension pulmonar secundaria
segln su gravedad. El tratamiento consiste en antia-
gregantes, anticoagulacion, diuréticos y vasodilatado-
res pulmonares.

La afectacion especifica del corazén en la esclerosis,
es la miocardiopatia esclerodérmica, donde se va pro-
duciendo fibrosis progresiva del miocardio, secundario
a una isquemia circulatoria de los pequenos vasos.

Clinicamente se traduce en alteraciones del ritmo y de
la conduccion.

En el ecocardiograma se puede encontrar hipertrofia
miocardica, prolapso mitral con insuficiencia valvular
y en algun caso pericarditis. Las pruebas con isdtopos
y sobre todo la RMN cardiaca son mas Utiles para valo-
rar la afectacion miocardica.

Lupus eritematoso sistémico

El lupus eritematoso sistémico, es una enfermedad
multisistémica con inflamacion del tejido conectivo y
de los vasos, con presencia de anticuerpos ANA posi-
tivos. En la infancia tiene un pico de edad de inicio a
los 12 anos. Aparte de la afectacion sistémica, a nivel
cardiaco pueden aparecer miopericarditis, o la endo-
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carditis de Libman-Sacks. Aunque los tratamientos
actuales han reducido su trascendencia en la afeccion
aguda, no han cambiado el aumento de riesgo de arte-
rioesclerosis y de enfermedad coronaria prematura.

Una entidad clasica en pediatria es el lupus eritema-
toso neonatal, a consecuencia del paso de anticuer-
pos anti Ro y anti La de la sangre materna a la fetal.
La clinica es multisistémica: afectacion cutanea que
persiste unas 16 semanas y desaparece al lavarse los
anticuerpos maternos, hepatopatia con hipertransa-
minasemia, colestasis y fallo hepatico, a nivel hemato-
ldgico la trombocitopenia, con petequias y purpura. La
afectacion cardioldgica es la que tiene mayor trascen-
dencia clinica. La fisiopatologia engloba 2 hipodtesis:
una alteracion de los canales del calcio por parte de
los anticuerpos lupicos o la destruccidn por apoptosis
del tejido cardiaco y aparicion de cicatrices fibréticas.

El bloqueo AV congénito completo es la manifesta-
cion mas grave pudiendo precisar de marcapasos o
desarrollar una miocardiopatia dilatada, y que puede
precisar incluso trasplante cardiaco. Otros tipos de
bloqueos de menor grado son raros. La aparicion de
sindrome de QT largo congénito transitorio, suele des-
aparecer en el primer ano de vida, y tiene una inciden-
cia mayor que el bloqueo. Otros trastornos del ritmo
descritos son la bradicardia sinusal o extrasistolias
son frecuentes.

La fibroelastosis endocardica aunque rara es una
complicacion grave, que afecta al ventriculo izquierdo
en la vida postnatal y que puede ir asociada a bloqueo
AV completo, empeorando su prondstico.

El tratamiento precoz en vida fetal con corticoides
puede disminuir la afectacion del feto.

Polimiositis

La polimiositis o dermatomiositis es una afeccién de
posible causa autoinmune. Sus sintomas mas impor-
tantes son la debilidad muscular proximal, asociada a
rigidez articular y anorexia. La afectacion sistémica en
amplia, con sintomas asociados como disfagia, disfo-
nia, fenomeno de Raynaud, edema palpebral y neumo-
nitis intersticial pulmonar. De 15 a 30% de los pacien-
tes desarrollan afectacion cardiaca: en la infancia es
tipica la pericarditis, normalmente de buen prondstico.
La miocarditis también es frecuente, y asocia trastor-
nos de la conduccion y del ritmo, y prolapso mitral
secundario. Suele precisar tratamiento prolongado
con antiinflamatorios.

Vasculitis

Las vasculitis sistémicas son enfermedades inflama-
torias que afectan a la pared de los vasos sanguineos,
y que secundariamente pueden producir estenosis
y obstruccion vascular, aneurismas y ruptura de los

mismos. Las vasculitis se clasifican segun el tamano
del vaso afectado: de pequeno vaso, que se dividen a
su vez en granulomatosas y no granulomatosas, las de
vaso mediano, las de grandes vasos, y otras vasculitis.

De forma general, la estenosis puede afectar en algu-
nos casos a la salida de la arteria aorta. Los sintomas
guia son las manifestaciones cutaneas, con afecta-
cion del estado general, artritis, nefritis, uveitis. Las
que presentan cardiopatia asociada suele ser grave y
marca el prondstico vital de la enfermedad en algunos
casos.

En la poliarteritis nodosa, puede aparecer vasculi-
tis coronaria, con el consiguiente aumento de riesgo
coronario.

En la enfermedad de Churg Strauss existe hasta un
60% de pacientes con afectacion cardiovascular,
siendo la pericarditis fribrinosa la mas caracteristica,
con fibrosis del pericardio y endarteritis. Este cuadro
aumenta el riego de infartos agudos de miocardio,
pericarditis constrictiva y cardiomiopatia restrictiva.
Frecuentemente desarrollan también trastornos del
ritmo y bloqueos de la conduccidn.

Secundariamente no es rara la aparicion de hiperten-
sion arterial y de hipertension pulmonar.

En pediatria la mayoria de ellas tienen una incidencia
muy baja, por lo que las que tienen mas importancia
conocer son la purpura de Scholein Henoch, en la
que la clinica cardiaca signficativa es excepcional, y
la enfermedad de Kawasaki que si merece estudiarla
mas extensivamente por la importancia de la afecta-
cion del corazén que presenta.

La enfermedad de Kawasaki estd catalogada como
una vasculitis de vaso mediano, que afecta prioritaria-
mente a la infancia. La etiologia es desconocida, pos-
tuldndose como un posible origen virico en pacientes
predispuestos genéticamente.

Su conocimiento en pediatria es obligado, ya que un
nimero alto de pacientes hasta un 25% sin trata-
miento pueden desarrollar secuelas graves, como los
aneurismas coronarios. El riesgo de desarrollarlos
disminuye, menos de un 5%, si se instaura tratamiento
efectivo.

La clinica clasica que define los criterios diagndsticos
mayores consiste en fiebre de mas de 5 dias, y mas de
4 de los siguientes signos clinicos: conjuntivitis bilate-
ral no exudativa, eritema de los labios y de la mucosa
oral, alteraciones en los miembros periféricos, exan-
tema y linfoadenopatias cervicales unilaterales de
gran tamano. En la evolucion posterior puede aparecer
la tipica descamacidn del pulpejo de los dedos. Existen
otros parametros analiticos secundarios que ayudan
al diagnostico, como la leucocitosis, los reactantes de
fase aguda, leucocituria, anemia, hipertransaminase-
mia, colestasis o trombocitosis tardia.
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El diagndstico es clinico, y en algunos casos como en
lactantes pequenos no cumplen los criterios comple-
tos, la cual se define como enfermedad de Kawasaki
incompleto. Con evolucién y prondstico en similar a la
enfermedad de Kawasaki completa.

El tratamiento precoz antes del 10° dia de inicio de la
fiebre, disminuye el riesgo de aparicion de aneuris-
mas de un 25-30% a menos de un 5%. La pauta clasica
sigue siendo la de administracion de gammaglobuli-
nas intravenosas y aspirina. Actualmente las nuevas
guias publicadas han incluido otros tratamientos como
los corticoides en primera linea, en los pacientes que
cumplan criterios de riesgo alto (reactantes de fase
aguda elevados, hipertransaminasemia, hiponatremia)
para el desarrollo de aneurismas. En los casos refrac-
tarios cada vez de usan inmunosupresores de forma
mas precoz.

En la fase aguda (primeros 10 dias) puede verse mio-
pericarditis, arritmias, insuficiencias valvulares. En
la fase tardia (a partir de la 22 y 32 semana) pueden
aparecer los tan temidos aneurismas coronarios, que
segln su tamano presentan un prondstico diferente,
los grandes > 8 mm precisan de anticoagulacion por el
alto riesgo de trombosis interna, y casos muy severos
han llegado a precisar trasplante cardiaco. Por debajo
de los 6-8 mm la evolucion suele ser a la resolucién sin
complicaciones. Los raros casos de infarto agudo de
miocardio en la infancia o adolescencia suelen llevar
asociado el antecedente de enfermedad de Kawasaki.
También existe un aumento de muerte subita en rela-
cion con la poblacion normal.

Fiebre reumatica aguda

Otro cuadro tipico de la infancia que aun no ha desapa-
recido es la fiebre reumatica aguda (FRAJ, secundaria
a la infeccidn aguda del estreptococo del grupo A. En
los paises en desarrollo aln supone la primera causa
de afectacion cardiaca en ninos de cualquier edad. En
menores de 3 afios es muy rara su aparicion, por la
falta de madurez del sistema inmunitario.

La FRA es una inflamacidn sistémica que ataca prin-
cipalmente al corazon, articulaciones, piel y sistema
nervioso central. En general puede ser autolimitada,
pero la afectacion valvular, puede llegar a ser grave
y desencadenar cuadros de insuficiencia cardiaca y
llevar incluso a la muerte.

Los sintomas clasicos son la fiebre recurrente, la poliar-
tritis y carditis. Otros signos tipicos son la corea de Syd-
enhan, nddulos subcutdneos y el eritema marginado.

Existe una susceptibilidad individual y de algunas
razas.

La lesion tipica cardiaca es el nodulo de Aschoff,
nucleo de colageno con necrosis central e inflamacidn
periférica.
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Su aparicion en las valvulas cardiacas produce la des-
truccion de las mismas. Las mas afectadas son la val-
vula mitral (85%), y la adrtica (45%). La afectacién de
las del lado derecho son menos frecuentes y de menor
gravedad.

En el ECG encontramos, alargamiento del PR, blo-
queos de 2° grado, arritmias y alteraciones de la repo-
larizacion.

En la ecocardiografia se encuentran signos de miope-
ricarditis, derrame pericardico y disfuncidn ventricular.

El diagndstico se realiza con los criterios de Jones,
modificados en varias ocasiones. La presencia de 2
criterios mayores y 2 menores con la demostracion de
infeccion estreptocdcica pasada.

El tratamiento se basa en penicilina y AINES, acido
acetil salicilico o corticoides en casos de afectacion
cardiaca grave.

La profilaxis secundaria se pauta por el riesgo de rea-
paricidn del cuadro clinico con las infecciones estrep-
tococicas repetidas. Se mantiene administracion de
penicilina durante 5 anos o hasta los 20 si no ha habido
afectacion cardioldgica, y de por vida si ha existido la
misma.
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SEGUIMIENTO CARDIOLOGICO DE LOS PACIENTES ONCOLOGICOS

Bernardo Lépez Abel
Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compostela,
A Coruna

INTRODUCCION

La supervivencia del Cancer Infantil a ido aumentando
en las ultimas décadas, hasta alcanzar tasas de super-
vivencia globales a 5 anos superior al 80%, todo ello
a progresos en el desarrollo de agentes quimioterapi-
cos, su inclusion en protocolos mas efectivos, y desa-
rrollos en otros campos como la cirugia, radioterapia o
el desarrollo de catéteres de larga permanencia ade-
cuados. Este éxito tiene la contrapartida de una pobla-
cion creciente de pacientes con riesgo aumentados de
patologia crénica de diversa indole. Dicho riesgo es en
muchas ocasiones acumulativo a lo largo de décadas.
Asi, a los 30 anos de finalizado el tratamiento, el 74%
desarrollara alguna patologia crénica relacionado con
dicho tratamiento, y en el 43% dicho problema sera
severo o amenazante para la vida.

Después de la recurrencia del cancer primario y de
segundas neoplasias (favorecidas por el tratamiento
previo), la siguiente causa de morbimortalidad en estos
pacientes es la patologia cardiovascular. Comparados

con la poblacion general, existe un riesgo de muerte
cardiovascular (infarto de miocardio, miocardiopatia
y accidentes cerebrovasculares) 8 veces mayor. Los
ninos supervivientes tienen un 8% de probabilidades
en los siguientes 30 anos de desarrollar insuficiencia
cardiaca congestiva.

ETIOPATOGENIA

Aunque son multiples las causas del aumento de pato-
logia cardiovascular, y ni siquiera todos derivados del
tratamiento (los propios factores de riesgo cardiovas-
culary oncoldgico parecen solaparse], los dos factores
fundamentales, por orden la importancia son el trata-
miento con antraciclinas y radioterapia en campo car-
diaco. Ambos son dependientes de la dosis acumulada
y producen cambios irreversibles a largo plazo.

Las antraciclinas son agentes quimioterapicos que
ejercen fundamentalmente su acciéon en los acidos
nucléicos, directamente (interfiriendo la replicacion y
transcripcion, y mediante alquilacion) y a través de la
generacion de radicales libres. Estos efectos se pro-
ducen fundamentalmente en células con alta tasa de
divisién como las tumorales. El miocardiocito es tam-
bién una célula muy susceptible a estos efectos, entre
otros motivos por la alta concentracion de mitocon-
drias que tiene, la afinidad de las antraciclinas por la
cardiolipina y la escasa capacidad de desecho de radi-
cales libres. La cardiotoxicidad por antraciclinas puede
clasificarse segun el momento de aparicion en:

e Aguda: es la menos frecuente, se produce en la
primera semana tras la exposicion, y es dosis
dependiente, reversible al interrumpir el trata-
miento. Suele expresarse como reduccién de la
contractilidad, a veces asociado a arritmias.

* Precoz: primeros 12 meses del tratamiento. Con-
lleva dilatacion y disfuncién sistélica de VI, y es de
caracter progresivo. Se estima que afecta al 2% de
los tratamientos.

e Tardia: es la mas frecuente. Comienza al menos 1
ano después del tratamiento, y se comporta como
una miocardiopatia dilatada progresiva. Es depen-
diente de dosis acumulativa, aunque no existe una
dosis con riesgo cero, situandose como punto de
corte de alto riesgo los 250 mg/m?. Otros factores
de riesgo son: tiempo de seguimiento (con aumento
de la prevalencia hasta 30 anos después del tra-
tamiento), edad de tratamiento menor de 5 anos,
sexo femenino, radioterapia, raza negra, factores
clasicos de riesgo cardiovascular y trisomia 21.

La radioterapia supone un riesgo cardiovascular ana-
dido, por mecanismos distintos. Puede producir peri-
carditis, enfermedad coronaria, valvular o arritmias.
Se cifra una dosis de riesgo moderado entre los 15y 35
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Gy y de alto riesgo por encima de los 35 Gy. Sus efectos
pueden también tardar décadas en producirse.

Otros muchos farmacos utilizados en el tratamiento
oncoldgico pueden generar o aumentar el riesgo car-
diovascular. Entre ellos la ciclofosfamida (miocarditis,
fallo congestivo), citarabina (pericarditis, arritmias),
cisplatino (toxicidad vascular con HTA] o la ifosfamida.
Un farmaco con escaso uso pediatrico, pero muy uti-
lizado en el adulto, especialmente en el cancer de
mama es el trastuzumab. Produce también disfuncion
ventricular y fallo congestivo, pero con mecanismo e
histologia distinta, considerandose reversible tras la
suspension del tratamiento.

POR QUE UN DIAGNOSTICO PRECOZ Y COMO HACERLO

Diversos trabajos muestran que la evolucion de la
miocardiopatia por antraciclinas es mejor cuanto mas
precoz es su deteccidn y tratamiento. Esto ha impul-
sado desde hace anos la busqueda de parametros en
técnicas de imagen (fundamentalmente ecocardiogra-
fia, pero también RMN y gammagrafia) y biomarca-
dores (fundamentalmente troponinas y proBNPJ, que
muestren reproducibilidad y precocidad en la deteccidn
de miocardiopatia. La medicion de fraccion de acorta-
miento mediante modo M tiene una alta variabilidad
interobservador y no es una técnica valida. Los méto-
dos volumétricos de medicion de fraccion de eyec-
cion de VI (FEVI) como el Simpson biplano tienen una
validez mas alta y es la técnica mas utilizada y reco-
mendada en las guias. AUn asi un trabajo comparando
medidas con este método y RMN cardiaca muestra un
10% de pacientes con disfuncion sistélica (FEVI <50%)
que mostraban medidas ecograficas normales.

Por otro lado se sabe que un descenso significativo de
la FEVI, es un hallazgo tardio con peores respuesta al
tratamientoy pronéstico. Por ello son necesarios para-
metros de mayor precocidad. En adultos se demostrd
que alteraciones diastdlicas como la prolongacion
del tiempo de relajacion isovolumétrica preceden a la
caida de la FEVI. El problema es que los parametros
de disfuncidn diastdlica empleados en adultos no son
aplicables en ninos, por su alta variabilidad de valo-
res normales. Quiza la excepcidn sea un parametro
ampliamente disponible y reproducible como es el
indice Tei, que da informacién de disfuncion ventri-
cular sin discriminar si esta es sistolica o diastdlica,
pero que en varios trabajos muestra sensibilidad y
precocidad en ninos, tanto con cardiotoxicidad como
otras miocardiopatias, con la ventaja aparente de ser
independiente de la frecuencia cardiaca y de la tensidn
arterial.

La técnica ecocardiografica mas recientemente incor-
porada a este arsenal es el strain medido mediante
speckle tracking. Muestra una baja variabilidad intra e
interobservador y en la mayoria de los estudios rea-
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lizados en adultos detectan disfuncion previa al des-
censo de la FEVI, por lo que se ha ido incorporando en
el seguimiento de los pacientes adultos. Tiene la des-
ventaja de precisar equipos mas modernos y costosos
y por lo tanto, no esta disponible en todos los centros.
Existen varios trabajos con resultados prometedores
en ninos, que muestran también reproducibilidad y
precocidad, pero aun no existe evidencia cientifica de
que prediga el fallo congestivo en la edad pediatrica.

La resonancia cardiaca es la técnica de imagen con
mejor reproducibilidad de medidas de FEVI, incluso
cuando la geometria ventricular estd alterada por
remodelado, y permite la medida de la masa cardiaca,
disminuida en pacientes con cardiotoxicidad. Permite
estudiar los fendmenos de inflamacién y edema y la
fibrosis. Ademas, no es dependiente de la ventana
acustica del paciente. Sin embargo su coste, tiempos
de adquisicion y la no disponibilidad en algunos cen-
tros hacen que no sea una técnica de screening coste-
efectiva en estos pacientes, reservandose, al igual
que la gammagrafia (ésta dltima con el inconveniente
del riesgo de la radiacidon que comporta), para cuando la
ecocardiografia no sea técnicamente posible u dptima.

El uso de biomarcadores es otra herramienta que se
propugna para mejorar la deteccion precoz de miocar-
diopatia por antraciclinas. Las troponinas son marca-
dores especificos de dafio en el miocardiocito. Su pro-
blema inicial era su baja sensibilidad. La incorporacion
de lass nuevas determinaciones de alta sensibilidad
en algunos trabajos son prometedores, y su elevacion
podria predecir la aparicion tardia de disfuncion ven-
tricular. Los péptidos natriuréticos, fundamentalmente
el pro-BNP, son marcadores de stress de pared mio-
cardica. Desgraciadamente, aunque tiene un alto valor
predictivo negativo, su valor positivo es bajo. Parece
razonable el uso de biomarcadores no como screening
sistematico, sino en individuos sintomaticos pero con
funcion sistolica preservada o en los que presentan
parametros de funcidn limitrofes.

EN BUSCA DE UN PLAN DE SEGUIMIENTO

Existen muchas preguntas sin contestar en cuanto a
comoy cada cuanto tiempo se debe evaluar a los super-
vivientes de cancer infantily se han disefado multiples
algoritmos al respecto. En 2015, el International Late
Effects of Childhood Cancer Guideline Harmoniza-
tion Group publicé unas recomendaciones generales
al respecto, tratando de unificar criterios, tratando
de analizar concordancias y discordancias entre dis-
tintos grupos internacionales y estratificar grupos
de riesgo para un seguimiento coste efectivo. Defi-
nen tres grupos de riesgo (alto, moderado y bajo) en
funcidn de la dosis acumulada de antraciclinas (<100,
100-250 o >250 mg/m?), radioterapia toracica (<15 Gy,
15-35 0 >35 Gy) o la combinacion de ambos. También
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se considera un factor riesgo importante el inicio del
tratamiento antes de los 5 anos de edad. La primera
valoracidn debe realizarse no mas tarde de los 2 afos
de finalizado el tratamiento y repetirse al menos cada
5 afos, aunque en pacientes de alto riesgo seria razo-
nable cada 1-2 afos y con una duracion de por vida. Se
recomienda una valoracion previa a la gestacion y un
seguimiento estrecho durante ésta, por el importante
aumento del volumen plasmatico. En cuanto a como
realizar el seguimiento, recomiendan la ecografia 2D
con métodos volumétricos (no hace recomendaciones
en cuanto a métodos como strain o indice Tei, y la uti-
lizacion en las situaciones descritas previamente de
RMN, gammagrafia y biomarcadores. Es de resenar
que en un reciente documento de consenso espanol en
Cardio-Onco-Hematologia referido al paciente adulto,
se incluyen en los algoritmos (especialmente en los
referidos a la monitorizacién del tratamiento oncol6-
gico) tanto los biomarcadores como el Eco-Strain.

Actualmente estd en marcha un ambicioso proyecto
multicéntrico internacional prospectivo, con dos cohor-
tes de pacientes oncoldgicos pediatricos (una durante
el tratamiento y otra en supervivientes), con la inten-
cion de identificar predictores genéticos de cardiotoxi-
cidad, evaluar biomarcadores de toxicidad aguda y crd-
nica, identificar los pardmetros ecocardiograficos y de
RMN mas precoces y que predigan deterioro cardiaco
y crear un algoritmo predictivo de riesgo.

PREVENCION

Se barajan distintas estrategias para disminuir la inci-
dencia de cardiotoxicidad. Entre ellas la Unica que se
ha mostrado eficaz es reducir la dosis acumulativa
de antraciclinas por debajo de 300 mg/m?. La veloci-
dad de infusion podria tener importancia y existe una
recomendacion reciente en nifos de infundir en 1 hora
en lugar de en bolo. Tampoco esta auln claro si el uso
de analogos como la epirrubicina o de formas lipo-
somales (que tedricamente penetrarian menos en el
miocardiocito) podrian disminuir la incidencia de car-
diotoxicidad. El Desrazoxano es un farmaco quelante
del hierro que demostré disminuir la incidencia de
miocardiopatia por antraciclinas. Aunque los metaa-
nalisis parecen desmentirlo, alin existen dudas de que
pudiera disminuir la eficacia del tratamiento antitumo-
ral o la aparicion de segundas neoplasias, por lo que
su uso alin es marginal.

Es importante recordar que la cardiotoxicidad supone
un factor de riesgo cardiovascular adicional en los
supervivientes en cancer infantil, que se imbrica de
manera importante con los tradicionales. Se ha des-
crito en estos pacientes un mayor sedentarismo, con-
sumos pico de oxigeno (especialmente en mujeres),
mayor incidencia de diabetes mellitus (el doble que
en sus hermanos), y dislipemia (especialmente en

relacién al tratamiento con carboplatino y cisplatino).
Debe ejercerse un control estricto de los factores de
riesgo clasicos (diabetes, obesidad, dislipemia y HTA)
e impulsar un estilo de vida saludable en estos pacien-
tes. Es importante evitar el sedentarismo y prescribir
activamente ejercicio fisico individualizado, adecuan-
dolo en aquellos pacientes con disfuncion ventricular
a ejercicio de intensidad leve.

TRATAMIENTO

Varios trabajos demuestran el tratamiento tanto con
IECAs (enalapril] como con betabloqueantes (carve-
dilol) es drasticamente mas eficaz en estadios preco-
ces de disfuncion ventricular. Incluso existen trabajos
en los que el tratamiento con cualquiera de ellos de
manera profilactica, antes del ciclo de antraciclinas
disminuye la incidencia de disfuncién, aunque ello no
genera una indicacion.

No existen guias especificas para el manejo del la dis-
funcion ventricular del superviviente oncoldgico. En las
guias de 2014 del tratamiento de la insuficiencia car-
diaca pediatrica los IECAs se sitian como indicacion
de clase | y los betabloqueantes y antialdosterdnicos
como clase lla. Sin embargo, existen indicios de que el
tratamiento con IECAs en pacientes con disfuncion de
VI por antraciclinas mejora los volumenes y FE de Vi
los primeros anos, pero al cabo de una década muchos
pueden caer de nuevo en fallo cardiaco, quiza por sus-
titucion fibrosa progresiva y pérdida de masa miocar-
dica. El carvedilol es un betabloqueante no selectivo
con efectos cronotrdpico e inotrépico negativos (lo que
disminuye la demanda de oxigeno miocardica) y efecto
vasodilatador (disminuye la postcarga) y puede ayudar
a revertir los mecanismos adrenérgicos de remode-
lado ventricular. Ha demostrado tener efecto protec-
tor durante el tratamiento con antraciclinas, tanto en
parametros de contractilidad como en la liberacion de
troponinas.

Por ultimo, en los pacientes con fallo cardiaco refrac-
tario estan disponibles, igual que en otras indicacio-
nes de IC los dispositivos de asistencia ventricular y
el trasplante cardiaco (éste Gltimo con el requisito de
ausencia de enfermedad oncoldgica los 5 anos ante-
riores). La supervivencia post trasplante es similar a la
de otras indicaciones, si bien con mayor incidencia de
infeccion y malignidad.

CONCLUSIONES

El tratamiento del Cancer en la edad pediatrica con-
lleva un importante incremento del riesgo cardiovas-
cular, fundamentalmente por miocardiopatia e insu-
ficiencia cardiaca congestiva. El uso de antraciclinas
es el factor mas importante, especialmente a dosis
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altas o edades tempranas de la vida. La eficacia del
tratamiento en estrecha relacion a su deteccion e
inicio precoz. Es necesario el desarrollo de algoritmos
tanto diagndsticos como terapéuticos para unificar el
manejo de estos pacientes.
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¢DEBEMOS SEGUIR AL PREMATURO TARDIO?

Moderador: José Antonio Hurtado Suazo. Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada

LA REALIDAD DEL PREMATURO TARDIO EN ESPANA

José Antonio Hurtado Suazo
Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada

INTRODUCCION

La prematuridad sigue siendo la primera causa de
morbimortalidad neonatal e infantil, y constituye uno
de los problemas de salud mas importantes de la
sociedad, especialmente en la mas industrializada.
La poblacion de prematuros tardios, que incluye a los
ninos nacidos entre las 340 y 366 semanas de edad
gestacional, representa el 70-74% de todos los prema-
turos y no se ha incluido en la mayoria de los proto-
colos y/o recomendaciones de seguimiento para nifos
prematuros. Esto es debido a que durante muchos
anos los prematuros tardios han sido manejados como
si de recién nacidos a término se tratasen, lo que ha
llevado al desconocimiento de su evolucion a corto y
largo plazo. Sin embargo, este grupo de prematu-
ros ha sido objeto de multiples estudios en la Ultima
década, dejando constancia de que se trata de nifos
con un desarrollo diferente al de los término, por lo
que no estan exentos de mayor riesgo de presentar
morbimortalidad neonatal y secuelas a corto y largo
plazo, proporcionalmente inferior al de los prematuros
extremos, pero superior a los que nacen a término. La
mayor incidencia de morbimortalidad que presentan al
ser comparados con ellos no se limita exclusivamente
al periodo neonatal, si no que continda siendo mayor
durante la infancia, con mayor tasa de rehospitaliza-
cion y consulta a los Servicios de Urgencias, mayor
riesgo de infecciones, de fallo de medro, de proble-
mas respiratorios y de trastornos del neurodesarrollo.
La mortalidad infantil también aumenta entre ellos,
siendo 2-3 veces mayor que la de los a término. La
inmadurez cerebral puede ser el principal responsa-
ble de los déficits observados en el neurodesarrollo a
largo plazo en esta poblacion y aumentar su vulnerabi-
lidad, teniendo en cuenta que un recorrido importante
de la maduracidn del sistema nervioso central debera

realizarse fuera del Gtero materno y, en ocasiones, en
condiciones desfavorables.

Si bien la morbilidad en los PT es inferior a la de los
prematuros extremos, en numeros absolutos les
superan con creces, haciendo de ésta una poblacion
numerosay con considerable repercusion econdmicay
social a lo largo de los anos.

El objetivo principal deberia ser sensibilizar a los pro-
fesionales implicados de los riesgos de esta poblacion
para intentar disminuir el impacto de la prematuri-
dad, proporcionar una atencidn perinatal adecuada a
su condicion de prematuro y establecer los protocolos
de seguimiento adecuados para realizar diagndsticos
e intervenciones precoces, principalmente a nivel del
neurodesarrollo, que incidirdn en una mejor evolucion.

SITUACION ACTUAL

La Sociedad Espafola de Neonatologia (SENeo) cons-
ciente de la importancia que tiene este grupo de
pacientes en el desarrollo de la Neonatologia y de la
importancia las bases de datos, para conferir mayores
niveles de evidencia cientifica a la practica médica, y
mejorar la calidad en la asistencia neonatal, ha puesto
en marcha a través del Grupo de Trabajo SEN34-36 el
Proyecto Acuna.

Acuna es una base de datos para la recogida homo-
génea de diferentes variables prenatales, perinatales,
neonatales y de seguimiento de ninos nacidos entre
las 340/7 y la 366/7 semanas de gestacion. ELl princi-
pal objetivo de este Proyecto es mejorar los cuidados
prestados a los recién nacidos prematuros tardios y a
sus familias, en un intento de disminuir al maximo su
morbimortalidad neonatal y secuelas. A través de esta
base es posible determinar la incidencia del prema-
turo tardio y su distribucidn en subcategorias de peso,
edad gestacional y presencia de CIR.

De hecho, a final del 2017, el Grupo publicé en Anales
de Pediatria un trabajo con los datos de una amplia
representacion de los pacientes incluidos en la base
de datos.
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Se trataba de un estudio con los datos epidemioldgicos
globales recibidos de 44 hospitales espanoles, en los
que la tasa de prematuridad fue del 8,3%, siendo la
de prematuridad tardia del 5,9% (71,8% de todos los
prematuros).

La muestra de este estudio esta constituida por 9.121
RNPT, de los cuales el 21,7% nacid a las 34 semanas
de edad gestacional, el 30,8% a las 35 semanas y el
47,5% a las 36 semanas. EL 53,6% hombres y el 46,4%
mujeres. El peso medio al nacimiento fue de 2.436,96
gr (451,78 DE), estando el 9% por debajo del percentil
10y el 9,1% por encima del P90. Fallecieron 26 (2,8%o
PT). EL13,7% fueron fruto de embarazos mediante téc-
nicas de fecundacion in vitro y el 27,7% fueron mutlti-
ples. La edad media de la madre en el momento del
parto fue de 33 afos (6 DEJ, el 30,8% de mas de 35
anos y el 1,8% de menos de 20 anos. En el 47,1% se
identificaron enfermedades maternas previas al parto:
endocrinolégicas (1,9%), cardiovasculares (0,6%),
autoinmunes (0,5%), respiratorias (0,41%) y neuroldgi-
cas (0,21%). Madre fumadora durante la gestacion en
el 9,5% de los PT y se detectaron problemas sociales
en el 0,9% de los embarazos.

Se identificd la gestacidn como patoldgica en el 19% de
los PT y se sefald algun diagndstico de patologia ges-
tacional en el 41,4%. Destacaron como mas frecuen-
tes la rotura prematura de membranas, sindromes
hipertensivos (preeclampsia / S. HELLP, HTA previa),
diabetes, amenaza de parto prematuro y crecimiento
intrauterino restringido (CIR).

Se practico cesarea en un 47,9%, que fue programada
en el 44,4% de los casos. EL motivo de realizarla se cla-
sifico como de causa fetal en un 29% de los casos, 18%
por problemas maternos, 4,3% por fallo de induccién,
5,2% por no progresion de parto, y 18,8% de origen no
conocida o injustificada. En el 7% se llevo a cabo pre-
viamente una induccion del parto.

Precisaron reanimacion al nacimiento el 10,6%, y
presentaron un test de Apgar 5°<5 el 0,5%. Duracion
media de la amniorrexis antes del parto de 19,25 horas
(91,21 DE), y fueron mas de 18 h en el 18,8%.

A la hora de consignar la causa de la prematuridad en
un 29% de los casos no se encuentra causa conociday
en el 3,1% se reconoce como injustificada.

Lactancia materna exclusiva al alta se encontrd en el
47% de los PT, y lactancia mixta en el 33,9%.

El 58,6% precisé ingreso en la unidad de neonatologia,
de los cuales el 95,2% requirié una estancia mayor de
24 horas. La mediana de ingreso en neonatologia fue
de 8 dias (P25 5a P75 14 dias) y la estancia media de 11
dias (DE 11 dias). Precisaron cuidados intensivos neo-
natales el 15,2%, con una estancia media de 12 dias
(DE 15 dias). En el 46,2% de los casos se codificd algun
diagndstico al alta, los mas frecuentes fueron: icteri-
cia 43,5%, hipoglucemia 30%, trastornos respiratorios
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(membrana hialina, inmadurez pulmonar, taquipnea
transitoria neonatal, neumotdrax, neumomediastino)
28,7%, bajo peso y/o longitud para su EG 10,8%, dificul-
tad en la alimentacidn 6,4%, sepsis 3,8% apnea 1,6%,
sospecha de infeccion 0,9%, e hipertension pulmonar
persistente del recién nacido 0,5%. La hipoglucemia
fue uno de los diagndsticos al alta en el 30,1% de los
prematuros de 34 semanas, el 29,9% de los de 35y el
30,0% de los de 36.

Al 53,5% de los pacientes se les aplicd algun proce-
dimiento, siendo los mas frecuentes: fototerapia 27%,
perfusion endovenosa 26,8%, ventilacion mecanica
19,1% (CPAP 14,3%, ventilacion mecanica invasiva
4,8%), antibioterapia 15,9%, alimentacion por sonda
11,6%, nutricion parenteral 10%, oxigenoterapia 7,9%,
cateterismo umbilical 5,7%. Los procedimientos con
fines diagnosticos: puncidn venosa 62,4%, radiografia
25,7%, ecografia 39,1%.

Al analizar los resultados por semanas de gestacion
se encontraron diferencias estadisticamente signifi-
cativas, con un mayor porcentaje a menor edad ges-
tacional en las variables de peso al nacimiento infe-
rior al p10, FIV, embarazo multiples, enfermedades
maternas previas al parto, madre fumadora, gestacion
patolégica, al menos un diagndstico de patologia ges-
tacional, parto por cesarea, induccion del parto, rea-
nimacion al nacimiento, ingreso en neonatologia y en
Cuidados Intensivos. Y un mayor porcentaje a mayor
edad gestacional en las variables prematuridad de
causa desconocida e injustificada y lactancia materna
exclusiva al alta. No se encontraron diferencias en las
variables problemas sociales y Apgar 5'<b.

SEGUIMIENTO DEL PREMATURO TARDIO

El grupo de trabajo SEN34-36 de la Sociedad Espa-
fola de Neonatologia (SENeo) en colaboracion con la
Asociacion Espanola de Pediatria de Atencidn Prima-
ria (AEPap), han desarrollado unas recomendaciones
de seguimiento con el objetivo principal de disminuir
el impacto de la prematuridad en el desarrollo de los
PT. Estas recomendaciones se pueden consultar en su
version completa en www.se-neonatal.es/Portals/0/
Publicaciones/Protocolo_Prematuro_tardio.pdf

Hasta los 2 afnos se deberd seguir a estos nifos segun
edad corregida (EC) y hasta los 6 afios segun la edad
cronoldgica, con especial atencion a aquellos PT con
factores de riesgo para una peor evolucion neurold-
gica: crecimiento intrauterino retardado, hipogluce-
mia sintomatica, hiperbilirrubinemia con necesidad de
fototerapia, hipoxemia, hemorragia intraventricular,
leucomalacia periventricular, lactancia artificial y/o
bajo nivel socioeducativo materno.

Los principales profesionales implicados en el segui-
miento del PT seran los equipos de Pediatria de
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Atencion Primaria y los neonatélogos encargados de
las consultas de seguimiento del prematuro en los
hospitales de referencia. Al alta tras el nacimiento, y
segun los antecedentes del PT, se evaluara el reparto
de los controles a realizar entre los dos niveles de
atencion, asi como la necesidad de seguimiento espe-
cifico por otras especialidades pediatricas.

RESUMEN

La poblacion de PT supone en torno al 6% de los naci-
mientos en nuestro pais y su tasa ha ido aumentando
en las ultimas dos décadas.

Estos pacientes presentan una morbi/mortalidad peri-
natal superior a la de los recién nacidos a término, lo
que hace necesario prestarles una atencion perinatal
diferenciada evitando en la medida de lo posible la
separacién madre/hijo.

Son cada vez mas conocidos los problemas de los PT
a medio y largo plazo, lo que justifica la necesidad de
un seguimiento clinico estructurado para la deteccidn
precoz de desviaciones.
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DESARROLLO NEUROLOGICO DEL PREMATURO TARDIO

M.2 José Calvo Aguilar
Neuropediatria. Hospital General San Jorge, Huesca

La evolucion neuroldgica de los PT es poco conocida: al
no considerarse hasta ahora una poblacién de riesgo,
carecemos de protocolos de seguimiento que faciliten
elandlisis de la repercusion que la prematuridad tardia
tiene en etapas posteriores del desarrollo. La gran
mayoria de unidades de neonatologia disponen de pro-
gramas de seguimiento a largo plazo para ninos que
nacen con una prematuridad moderada o extrema, sin
embargo este servicio no suele ser ofrecido a los PT,
siendo necesaria una deteccion precoz de cualquier
anomalia del desarrollo para realizar la intervencion
adecuada y minimizar las secuelas a largo plazo.

En el desarrollo neuroldgico del prematuro tardio (PT)
influyen diversos factores que, en ocasiones, pueden
incluso asociarse. La genética, asi como la epigené-
tica (fendmenos ambientales, tdxicos o nutricionales
maternos, nutrigenoma) afectan al feto in dgtero. Por
otro lado, la causa de la prematuridad , el crecimiento
intrauterino restringido, la via de parto, la morbilidad
neonatal, la edad materna, el nivel de formacién de la
madre y la ausencia de lactancia materna, son factores
que se han asociado a déficits en el neurodesarrollo.

Es evidente que nacer antes de término comporta
unos riesgos al considerar que la maduracion del SNC
debera realizarse fuera del Gtero materno, lo que con-
dicionard su desarrollo. El cerebro del PT es 20-30%
mas pequeno que el del RN a término y con menor
mielinizacion en las imagenes de RM al llegar a la edad
de término. También se aprecian amplias alteraciones
microestructurales en la substancia blanca'. Todo ello
hace pensar en que estas alteraciones podrian afectar
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al neurodesarrollo a largo plazo, asi como a las capa-
cidades de aprendizaje.

En 2009, Petrini y cols.? pusieron de manifiesto que la
incidencia de paralisis cerebral y déficits en el desa-
rrollo neuroldgico eran superiores en el PT comparada
con los nacidos a término. Después, han sido numero-
sas las publicaciones que atribuyen a esta poblacion
un riesgo mayor de alteraciones en el neurodesarrollo.
La morbilidad asociada a la prematuridad tardia puede
persistir en la infancia y la edad adulta. Aunque su
incidencia es relativamente baja, es superior a la que
manifiestan los nacidos a término y afecta a una pobla-
ciéon muy numerosa, superior en nimeros absolutos a
la de los prematuros extremos. La tasa de paralisis
cerebral (PC) en PT en Noruega y EEUU hace que el
numero absoluto de nifos con PC sea similar a la de
los prematuros extremos?3.

Se ha descrito una hiperconectividad anormal en el
area prefrontal y en el cortex de la parte anterior del
cingulado, caracteristica de nifios con autismo y con
trastornos obsesivo-compulsivos, en PT a la edad de
10 anos. El riesgo de autismo a los 2 anos en los PT es
del 2,4% vs al 0,5% en los a término®.

A los 2 anos, los PT experimentan mayor incidencia
de alteraciones cognitivas que los nacidos a término
(6,6% vs 2,4%) y en el neurodesarrollo (7,3% vs 2,5%
respectivamente). La incidencia de retraso en el neu-
rodesarrollo, trastornos cognitivos y paralisis cerebral
a los 5 anos estd inversamente relacionada con la edad
gestacional®.

Se ha evaluado bajo rendimiento escolar en ninos
y adultos que fueron PT, precisando programas de
apoyo, con una incidencia inversa a la edad gestacio-
nal: de 35% en los nacidos a las 34 semanas a 11-12%
en los nacidos a las 39-41 semanas®.

Se atribuye un mayor riesgo de déficits en el desarro-
llo a aquellos PT con morbilidad neonatal asociada,
especialmente patologia respiratoria e hipoglucemia’.
Asi mismo, se ha mostrado significativa la asociacion
entre la ausencia de lactancia materna®y el nacimiento
por cesarea electiva'con repercusion negativa sobre la
evolucion en el neurodesarrollo. La educacién materna
inferior a escuela superior, el sexo masculino, las ano-
malias congénitas y la edad materna superior a los 40
anos son factores de riesgo asociados a la necesidad
de una intervencion precoz’.

Sin embargo, en PT considerados sanos, dados de alta
a los 3 dias 0 menos de edad, comparados con naci-
dos a término, también mostraban un mayor riesgo
de tener problemas en el neurodesarrollo, necesidad
de inclusion en programas de intervencion precoz y
problemas de escolarizacion. Este estudio sugiere que
las caracteristicas fetales (sexo, genétical, los acon-
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tecimientos in utero y las causas de la prematuridad
tienen un significativo impacto sobre la evolucion a
largo plazo, distinto del que pueda ejercer la morbili-
dad postnatal.

La prematuridad tardia tiene impacto también sobre
la conducta, problemas psiquiatricos y desarrollo
emocional. Son mas frecuentes (3-4 veces mas] los
problemas de ansiedad y psiquiatricos, esquizofrenia
y trastornos psicoldgicos que entre los nacidos a tér-
mino, asi como un significativo aumento de riesgo de
exclusion social a los 25-29 afos, incluyendo menor
nivel de formacion, de empleo y mayor dependencia de
vivir con los padres’®.

De todo ello se deduce la importancia de considerar
a la poblacidon de PT como de riesgo de alteraciones
en el neurodesarrollo. La gran mayoria de ellos seran
controlados por los pediatras de atencion primaria o
médicos de familia, y sin protocolos especificos que
detallen los criterios de riesgo de esta poblacion. Su
gran numero, hace necesaria la utilizacién de herra-
mientas de cribado que ayuden al diagnéstico precoz
de riesgo de anomalias en el desarrollo, sin ellas, tan
solo con el criterio clinico, pueden pasar desaperci-
bidos hasta un 40% de los nifios con déficits que se
beneficiarian de un programa de atencion temprana.

La herramienta de cribado mas usada en todo el
mundo, incluida en el protocolo de seguimiento del
PT de la SENeo, SEN34-36/ACUNA, es el cuestio-
nario ASQ-3 en version espafola, a responder por
los padres, de facil comprension y que les ocupa un
tiempo maximo de 15 minutos. Se evallian 5 dominios:
comunicacion, motor grueso, motor fino, resolucion de
problemas y socio-individual. Facilita la integracion de
la familia en el seguimiento y vigilancia del desarrollo
del nino’.

Actualmente, en el proyecto SEN34-36/ACUNA cons-
tan 486 PT evaluados a los 2 anos con este cuestio-
nario, detectados en 74 de ellos (15%) con valores de
riesgo de déficit en su desarrollo, 37 (50%) en el domi-
nio de la comunicacion. Ello conlleva su derivacion a
centros de diagndstico y/o tratamiento.

Considerando los 420.290 nacidos vivos en Espana en
2015, con una tasa de prematuridad del 7% (29.420
prematuros), de los cuales el 70% seran PT (20.590),
y que de ellos un 3,8% (722 anuales) a los 2 afios son
potencialmente de riesgo en su desarrollo neuroldgico
y 4,6% (947) con riesgo de alteraciones en el drea de
comunicacién ), podemos deducir la importancia del
seguimiento y deteccion precoz del riesgo de anoma-
lias para evitar, en lo posible, su repercusion en la
infancia y en la vida adulta®’.

Seria nuestro deber hacer extensiva a los obstetras
nuestra preocupacion por esta poblacién de riesgo
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infravalorado, a fin de evitar la banalizacion de fina-
lizar la gestacidn poco antes de término, y aplicar los
criterios mas rigurosos de evidencia para decidirlo, sin
repercutir en la mortalidad perinatal'.
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RECOMENDACIONES DE SEGUIMIENTO DEL PREMATURO TARDIO

Mercedes Garcia Reymundo
Unidad de Neonatologia. Hospital de Mérida, Badajoz

INTRODUCCION

La prematuridad continta siendo la primera causa
de morbimortalidad neonatal e infantil, y constituye
uno de los problemas de salud mas importantes de
la sociedad, especialmente en la mas industrializada.
La poblacién de prematuros tardios (PT], que incluye
a los ninos nacidos entre las 34 y 36 semanas de edad
gestacional (SEG), representa el 70-74% de todos los
prematuros y, de manera general, no se ha incluido en
la mayoria de los protocolos y/o recomendaciones de
seguimiento para ninos prematuros. Esto es debido a
que durante muchos anos los PT han sido manejados
como si de recién nacidos a término (RNT) se tratasen,
lo que ha llevado al desconocimiento de su evolucion
a largo plazo. Sin embargo, este grupo de prematu-
ros ha sido objeto de multiples estudios en la Ultima
década, dejando constancia de que se trata de ninos
con un desarrollo diferente al de los RNT, y no estan
exentos de riesgo de presentar secuelas a largo plazo.
La mayor incidencia de patologia que presentan los PT
al ser comparados con los RNT no se limita exclusiva-
mente al periodo neonatal, si no que continua siendo
mayor durante la infancia, con mayores tasas de
rehospitalizacion y consulta a los Servicios de Urgen-
cias, mayor riesgo de infecciones, de fallo de medro,
de problemas respiratorios y de trastornos del neuro-
desarrollo, y la mortalidad infantil entre los PT es 2-3
veces mayor que la de los RNT.

El grupo de trabajo SEN34-36 de la Sociedad Espa-
fola de Neonatologia (SENeo) en colaboracién con la
Asociacion Espanola de Pediatria de Atencion Prima-
ria (AEPap), han desarrollado estas recomendaciones
de seguimiento con el objetivo principal de disminuir
el impacto de la prematuridad en el desarrollo de los
PT. Estas recomendaciones se pueden consultar en
su version completa en www.seneonatal.es/Portals/0/
Publicaciones/Protocolo_Prematuro_tardio.pdf.  Los
objetivos secundarios de este trabajo son: sensibilizar
a neonatdlogos y pediatras de los posibles riesgos de
secuelas de los PT, determinar y unificar las evalua-
ciones y/o intervenciones que deberian realizarse a los
PT, ofrecer herramientas de seguimiento clinico para
detectar de manera precoz los déficits en el desarro-
llo y coordinar la atencion de todos los profesionales
implicados.
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JUSTIFICACION

Existe evidencia suficiente para afirmar que los PT
tienen mayor riesgo de déficits en su neurodesarrollo,
con una relacion inversamente proporcional a su edad
gestacional. Los factores involucrados son multiples,
pudiendo atribuirse por una parte a la genética y a
la epigenética. Pero, en los recién nacidos (RN) pre-
maturos, el desarrollo neurolégico hasta la edad de
término se alcanza fuera del Utero, y es probable que
sea perturbado por el cambio de medio ambiente. De
las 34 a las 40 semanas no solo aumenta el peso del
cerebro, sino que es también un periodo critico y muy
sensible en la maduracién de su estructura, pudiendo
verse afectada. Fuera del ambiente intrauterino, exis-
ten otros factores que también pueden influir: la mor-
bilidad asociada a la prematuridad, la ausencia de lac-
tancia materna (LM] y el bajo nivel socio cultural de
los padres, descritos como factores de riesgo para un
peor neurodesarrollo en los PT.

Los PT muestran un riesgo dos veces superior de pre-
sentar retraso en el desarrollo neurolégico que los
RNT, y mayor probabilidad de manifestar déficits en
la motricidad, la comunicacion y el funcionamiento
personal y social. El riesgo de tener un coeficiente
intelectual bajo y de padecer trastornos del aprendi-
zaje y dificultades de regulacidn cognitiva y emocional
es mayor en los PT que en los RNT. La prematuridad
tardia se ha asociado con puntuaciones mas bajas en
la memoria episodica, el funcionamiento ejecutivo y
el funcionamiento neurocognitivo general en la vida
adulta. Los adultos que fueron PT tienen un estatus
socioecondmico mas bajo, necesitan mas prestaciones
sociales, tienen un nivel de educacidn inferior y mayo-
res tasas de desempleo en comparacion con sus pares
de término.

La alimentacion es un aspecto clave en la atencion del
PT porque condiciona su crecimiento. Las ventajas de
la LM para los PT son incluso mayores que para los
RNT. Establecerla con éxito en este grupo poblacional
frecuentemente es mas problematico. La inmadurez
va asociada a una mayor somnolencia, menor fuerza
muscular y capacidad de succion, con dificultades en
la coordinacion succion-deglucion que predisponen a
una ingesta inadecuada y, a las madres, a una produc-
cién insuficiente de leche. Todo ello puede ser causa
de malnutricion, deshidratacion e hiperbilirrubine-
mia, particularmente en hijos de primiparas anosas
o en nacidos por cesarea. Su vulnerabilidad nutricio-
nal especifica, a menudo no reconocida, incrementa
la tasa de mortalidad y reingresos hospitalarios, 2-3
veces mayores que los RNT en los primeros 15 dias
de vida.

Elriesgo de restriccion del crecimiento del prematuro
moderado y del PT es 2,5 veces mas alto que el RNT.
La infranutricidn al inicio de la vida tiene efectos irre-
versibles en el SNC y puede provocar un peor desa-
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rrollo cognitivo. A su vez, una ganancia excesivamente
rapida de peso en los periodos de lactancia/primera
infancia se han asociado con el sindrome metabdlico
en la edad adulta.

La morbilidad respiratoria en el PT es frecuente tanto
en el periodo neonatal como a medio y largo plazo.
Las complicaciones neonatales respiratorias ocurren
en un 10,5% de los PT frente a un 1,13% de los RNT.
Distintos trabajos han sugerido que la administracion
de corticoides antenatales en esta poblacién supon-
dria una disminucion de las complicaciones respira-
torias en el periodo perinatal. Se ha identificado una
mayor riesgo en los PT de padecer bronquitis (RR 1°24)
y asma (RR 1'68), de precisar esteroides inhalados (RR
1°66), y de ingresar por problemas respiratorios en los
dos primeros afos de vida (RR 1'99]) al compararlos
con RNT.

Las infecciones son una causa importante de morbili-
dad y mortalidad en los PT, siendo uno de los princi-
pales motivos de consulta médica y de reingreso hos-
pitalario. En el PT las infecciones respiratorias son
sin duda las infecciones mas frecuentes, sequidas de
las gastrointestinales, y las que mayor tasa de con-
sultas médicas y reingresos provocan. El riesgo de
ingreso por infeccidn respiratoria es tres veces mayor
en el PT que en RNT durante el primer ano de vida
con mayores tasas de ingreso en unidades de cuida-
dos intensivos, necesidad de intubacidn y ventilacion
mecanica, y mayor duracion de la hospitalizacidon que
en el RNT.

La vacunacidn sistematica en la infancia es una de las
medidas que mayor impacto ha tenido en salud publica.
El consenso general es que los prematuros, y por ende
el PT, deben seguir el mismo calendario vacunal que
los nifios nacidos a término. La respuesta inmunolé-
gica a las vacunas en los prematuros es similar a la
obtenida en el RNT para DTPa, polio 1y 2, neumococo
y meningococo, pero inferior para hepatitis B, Hib y
polio. En general la reactogenicidad de las vacunas en
el RNP es baja, similar a las del RNT y la seguridad de
las vacunas satisfactoria.

La tasa de muerte subita es de 1,37 muertes por cada
1.000 PT frente a las 0,69 muertes por cada 1.000 RNT.
También los episodios amenazantes para la vida son
mas comunes entre los nifos prematuros (8-10%) que
entre los RNT (<1%).

RECOMENDACIONES

Recomendaciones generales

* Realizar un seguimiento especifico a todos los PT
programado desde el alta, teniendo en cuenta los
recursos de cada zona, entre atencidn primaria y
hospital. Grado de recomendacién C.
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Las visitas de seguimiento se realizaran segun la
EC hasta los dos anos de edad, y a partir de esa
edad, hasta los 6 anos, segun la edad cronoldgica.

Recomendaciones sobre neurodesarrollo

Identificar, previo al alta, los factores de riesgo
asociados a un peor neurodesarrollo asi como la
comprension por parte de la familia de las nece-
sidades para el cuidado de estos nifos. Grado de
recomendacion C.

Todos los PT deben someterse a pruebas senci-
llas de cribado del desarrollo neurolégico como la
prueba de Haizea Llevant, hasta al menos los dos
anos de EC, durante las visitas rutinarias de aten-
cién primaria o en el marco de programas especi-
ficos de seguimiento hospitalario del PT. Grado de
recomendacién C.

Completar el cuestionario ASQ® (3.2 edicidn, en
espafol, disponible en www.proyectoacuna.es) a la
edad de 2 de EC y a los 4 y 5 anos de edad crono-
ldgica, a todos los PT, o al menos a aquellos con
factores de riesgo asociados a un peor neurode-
sarrollo (distrés respiratorio, crecimiento intra-
uterino restringido, hipoglucemia sintomatica,
hiperbilirrubinemia con necesidad de fototerapia,
hipoxemia, hemorragia intraventricular, leuco-
malacia periventricular, lactancia artificial y/o bajo
nivel socioeducativo materno). Grado de recomen-
dacion C.

Con resultados por debajo de los puntos de corte
especificados para el ASQ3®, en la puntuacion
global o en mas de un dominio, se completara el
estudio en los centros hospitalarios de referencia
con cuestionarios especificos, como test de Bayley
[Il, el M-CHAT ante sospecha de trastorno del
espectro autista o el SNAP |V si se sospecha déficit
de atencidn. Grado de recomendacién B.

Si se detecta alguna alteracion en el desarrollo
neuroldgico se derivara a Atencién Temprana, con
el objetivo de minimizar secuelas a largo plazo.
Grado de recomendacion B.

Los PT con sospecha de trastorno del neurode-
sarrollo, deberan ser evaluados por el equipo de
orientacion del centro educativo, al comenzar la
escolarizacion primaria, para la detecciéon tem-
prana de déficits sutiles. Evaluar la memoria eje-
cutiva, la atencion, el lenguaje o las habilidades de
conducta, ya que déficits en estas areas pueden
tener un impacto significativo en el rendimiento
escolar. Grado de recomendacion B.

Desarrollar un enfoque multidisciplinario coordi-
nado por el pediatra y centrado en la familia y la
escuela. El desarrollo neurolégico de los PT debe

optimizarse creando un ambiente familiar de apoyo
seguro. Grado de recomendacién C.

Recomendaciones sobre nutricién y crecimiento

La leche materna es el alimento de eleccion, de
forma exclusiva hasta los seis meses de EC y, pos-
teriormente, complementada con otros alimentos,
hasta los dos anos o hasta que la madre y el nino
deseen. Grado de recomendacion A.

Los PT han de tener unas pautas de lactancia al
pecho especificas y diferentes de las de los RNT.
Hay que animar a la madre a efectuarse extraccion
de leche y suplementar al neonato con su propia
leche si es necesario. Suplementar con férmula
como ultimo recurso. Recomendar el método
canguro en casa después del alta; es un método
eficaz y facil de aplicar, que fomenta la lactancia
materna, la salud y el bienestar del RN y de sus
padres. Grado de recomendacion C.

Antes del alta hospitalaria hay que concienciar a
los padres de que su hijo tiene un riesgo aumen-
tado de dificultades de alimentacién, hiperbili-
rrubinemia y deshidratacion. La educacion debe
centrarse en desarrollar la habilidad de los padres
para reconocer estos problemas, especialmente
importante en las madres primerizas y, en oca-
siones, requiere una hospitalizacion al nacimiento
mas larga. Grado de recomendacion C.

Los padres deben ser remitidos a los grupos de
apoyo a la lactancia existentes en la comunidad.
Grado de recomendacion C.

Se ha de garantizar una valoracién pediatrica a las
24-48 horas del alta hospitalaria y se recomien-
dan revisiones semanales en atencion primaria
hasta las 40 semanas de edad postmenstrual o
hasta haberse establecido satisfactoriamente una
lactancia eficaz con ganancia de peso adecuada.
Grado de recomendacion C.

Después del alta hospitalaria, si el crecimiento es
suboéptimo, se debe revisar la técnica de lactan-
cia materna. Si después de asegurar una técnica
correcta el incremento de peso es <20 g/dia, deben
aportarse diariamente 2 o 3 tomas de féormula
enriquecida o férmula de prematuro hasta las 40
semanas de edad postmenstrual. Grado de reco-
mendacion C.

Introducir los alimentos sélidos no antes de los 6
meses de EC y cuando el nino muestre suficiente
madurez del desarrollo, y animar a continuar la LM
hasta al menos el ano de vida o mas alla junto a la
alimentacion complementaria. Grado de recomen-
dacion C.
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La monitorizacion del crecimiento es un com-
ponente esencial de buena practica clinica y es
un indicador facil del estado de salud y el estado
nutricional:

- Deben efectuarse mediciones seriadas de
peso, longitud-talla y perimetro cefalico en
cada una de las revisiones pediatricas y trasla-
darlas a las graficas de crecimiento. Grado de
recomendacién C.

- Para la evaluacion del crecimiento tras el alta
se recomienda el uso de las curvas de la OMS,
de acuerdo con la EC hasta los 2 anos. Grado
de recomendacion B.

Todos los PT deben recibir vitamina D y hierro.
Grado de recomendacion C.

- Vitamina D (prevencién de osteopenia y raqui-
tismo): En nifios que reciben LM, hasta la intro-
duccion de la alimentacion complementaria.
En los alimentados con formula, el suplemento
de vitamina D puede suspenderse cuando el
nino beba al menos 1 litro al dia de férmula
fortificada con vitamina D.

- Hierro (prevencion de anemia por déficit de
hierro): suplementar en forma de sal ferrosa,
desde las dos semanas y hasta los 6-12 meses.

Recomendaciones sobre respiratorio

Administrar corticoides antenatales a gestantes
con riesgo de parto inminente entre las semanas
34y 36 de gestacion. Grado de recomendacion A.

Identificar los PT con riesgo de morbilidad respira-
toria derivada del periodo neonatal precoz.

Establecer un circuito de seguimiento de patologia
respiratoria multidisciplinar (neumdlogo, neona-
tologo, pediatra de atencién primarial, especial-
mente entre aquellos pacientes con complicacio-
nes respiratorias en el periodo postnatal. Grado de
recomendacidn C.

Recomendaciones sobre prevencion de infecciones
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Asegurar la correcta formacion y la adecuada tras-
mision de los conocimientos a los padres sobre la
mayor vulnerabilidad a las infecciones de su hijo
y por ello la vital importancia de seguir las reco-
mendaciones para la prevencidn de las infecciones
respiratorias. Grado de recomendacion C.

La LM protege de las infecciones respiratorias de
vias bajas, incluida la bronquiolitis. Grado de reco-
mendacion A.

Mantener la LM mas de 4 meses ofrece mayor pro-
teccion contra las infecciones respiratorias de vias
bajas. Grado de recomendacion A.
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Cada unidad de neonatologia valorara seguir las
recomendaciones para la administracion de Palivi-
zumab de la Sociedad Espanola de Neonatologia u
otras. Grado de recomendacidn C.

Los PT deben recibir las mismas vacunas (dosis,
intervalos y lugar de administracion) que los RNT.
Fuerza de la recomendacion A.

La inmunizacion prenatal frente a la tosferina, a
través de la vacunacion materna durante la ges-
tacion con dTpa, es la medida mas efectiva para la
prevencion de la tosferina en los primeros meses
de vida.

Se recomiendan las vacunas frente al neumococo,
gripe y rotavirus en la poblacion de PT. Grado de
recomendacion B.

La vacuna frente al meningococo B también es
recomendada en PT.

Se recomienda evitar retrasos en la vacunacidn
para conseguir precozmente niveles de anticuer-
pos protectores suficientes y mantenidos en los
primeros meses de vida, que son los de mayor
riesgo. Posicionamiento .

Se recomienda la vacunacién con dTpa de los tra-
bajadores sanitarios que estén en contacto con
ninos prematuros. Posicionamiento .

Esimportante promocionar la “estrategia de nido”,
vacunando a los convivientes y cuidadores, tanto
en el seno de la familia como en las unidades neo-
natales. Posicionamiento .

Recomendaciones sobre prevencién del sindrome de
muerte subita del lactante

L]

Revisary afianzar los conocimientos de los padres
sobre las recomendaciones para la prevencion de
la muerte subita (Recomendaciones grado Ay B])
y la adherencia a las mismas mediante entrevista
corta en las visitas de seguimiento.

Recomendaciones para Atencién Primaria

Realizar el programa de seguimiento del prema-
turo de 34 a 36 semanas.Grado de la recomenda-
cién C.

Disefar estrategias desde Atencién Primaria para

evitar los abandonos del programa de seguimiento.
Grado de la recomendacion B.

Mantener un sistema de formacion continuada que
asegure la adecuada implantacion del programa
de seguimiento en Atencion Primaria. Grado de la
recomendacién C.
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Recomendaciones para la coordinacion Atencién
Hospitalaria-Primaria

En el informe de alta se especificaran las visitas
programadas a realizar en el hospital segun los
antecedentes del nino o por aquellas actuaciones
que precisen la atencion de unidades especializa-
das hospitalarias. Grado de la recomendacion C.

Valoracion por el pediatra de atencion primaria de
todos los PT dados de alta hospitalaria en un plazo
nunca superior a las 48 horas después del alta.
Grado de la recomendacion C.

En relacion con el carnet/cartilla de salud se reco-
mienda que ademas de cumplimentar los datos
correspondientes hasta el alta hospitalaria, se
adjunten los resguardos de los lotes de las vacu-
nas administradas y el nUmero de registro del test
de cribado endocrino-metabdlicoy el resultado del
cribado auditivo. La cartilla o carnet de salud es un
documento valido para especificar el calendario de
los controles posteriores. Grado de la recomenda-
cion C.

Se recomienda que los profesionales implicados
en el seguimiento del nino tengan acceso a una
historia clinica electrdonica comudn, para lo que
disponemos de la plataforma web Proyecto Acuna
(www.proyectoacuna.es), de acceso libre tras la
solicitud de acceso. Plataforma con titularidad de
la SENeo e inscrita en el Registro de la Agencia
Espariola de Proteccion de Datos. Mientras esto
no sea posible, se redactara un pequefo informe
de las visitas realizadas, especificando la valora-
cion clinica y las recomendaciones derivadas de la
situacion del nifo. Grado de la recomendacién C.

En situacion de riesgo socio-ambiental se reco-
mienda que el equipo del CAP confirme la impli-
cacion de los trabajadores sociales y que trabaje
de forma coordinada con ellos. Grado de la reco-
mendacion C.

El equipo de pediatria de los Centros de Atencion
Primaria (CAP) tiene un papel fundamental en el
seguimiento del PT. El programa de seguimiento
de los PT en los CAP, tiene como finalidad el apoyo
a los padres, facilitar unos habitos y unas actitu-
des de salud positivas y saludables en los ninos
y detectar precozmente sus problemas de salud,
facilitando su seguimiento y derivacion, si es
necesario. El programa de seguimiento comparte
muchos de los contenidos del programa de activi-
dades preventivas de la infancia.

En resumen, pediatras y neonatélogos debemos ser
conscientes de que el riesgo de secuelas entre los
PT, a pesar de ser menor en la mayoria de los casos
que el de aquellos de menor edad gestacional, es de

gran importanciay no lo debemos desestimar. Por eso,
nuestro objetivo final debe ser el poder realizar diag-
ndsticos e intervenciones precoces, principalmente a
nivel del neurodesarrollo, que incidirdn en una mejor
evolucion a largo plazo de la poblacidn de PT.
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MeSa Redenda

JUEVES 7 DE JUNIO « 17:45-19:15 H = ANFITEATRO

CONSENSO DE SOCIEDADES CIENTIFICAS SOBRE EL ABORDAJE DE LA ALERGIA A PROTEINAS

DE LECHE DE VACA NO IgE MEDIADA

Moderadora: Carmen Ribes-Konickx. Hospital Universitario y Politécnico La Fe, Valencia

ORIENTACION DESDE GASTROENTEROLOGIA PEDIATRICA

Carmen Ribes-Konickx
Hospital Universitario y Politécnico La Fe, Valencia

ORIENTACION DESDE ALERGOLOGIA PEDIATRICA
Celia Pinto Fernandez
Clinica Alpedia, Madrid

ORIENTACION DESDE ATENCION PRIMARIA
Cristébal Coronel Rodriguez
CS Amante Laffon, Sevilla

ALERGIA A LAS PROTEINAS DE LECHE DE VACA NO MEDIADA
POR IgE. DOCUMENTO DE CONSENSO DE LAS SOCIEDADES
SEGHNP, AEPap, SEPEAP, SEICAP

Sociedad Espafola de Gastroenterologia, Hepatologia y
Nutricion Pediatrica (SEGHNP): Beatriz Espin, Juan José
Diaz, José Ignacio Garcia Burriel, Enriqueta Roman, Carmen
Ribes-Konickx.

Asociacion Espanola de Pediatria de Atencién Primaria
(AEPap): Luis Blesa, M.2 José Garcia.

Sociedad Espanola de Pediatria Extrahospitalaria y Atencién
Primaria (SEPEAP): Cristébal Coronel, Anselmo Herndndez.

Sociedad Espariola de Inmunologia Clinica, Alergologiay
Asma Pediatrica [SEICAP): Angela Claver, Celia Pinto
Fernandez.

La alergia a proteinas de leche de vaca (APLV] no
mediada por IgE es una patologia frecuente en la edad
pediatrica en cuyo manejo estan implicados profesio-
nales de diferentes especialidades y en la que a dia de
hoy existe una gran variabilidad en la forma de abordar
su diagnostico y tratamiento.
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Con el objetivo de ofrecer pautas de actuacion en el
manejo de la APLV no mediada por IgE en ninos peque-
fos en Espana, tanto en Atencién Primaria como en
Atencidn Especializada, un grupo multidisciplinar de
expertos pediatricos en base a la bibliografia existente
ha elaborado un documento de consenso entre cuatro
Sociedades Pediatricas implicadas en el manejo de
esta patologia: la Sociedad Espanola de Gastroentero-
logia, Hepatologia y Nutricién Pediatrica (SEGHNP), la
Sociedad Espanola de Inmunologia Clinica, Alergologia
y Asma Pediatrica (SEICAP), la Asociacion Espafola de
Pediatria de Atencion Primaria (AEPap) y la Sociedad
Espafola de Pediatria Extrahospitalaria y Atencion
Primaria (SEPEAP). Dos representantes de las tres
Ultimas y 5 de la primera forman el grupo de trabajo
de 11 expertos que consensuan, a modo de guion, una
serie de preguntas que abordan los principales aspec-
tos de la APLV no mediada por IgE.

Sobre la base de una busqueda bibliografica inicial,
se distribuye la revision de cada una de las preguntas
planteadas en funcidon de la experiencia personal en
el dmbito laboral de cada uno de los co-autores. Tras
la discusion por el conjunto del grupo cada una de las
respuestas, se materializa en la elaboracion de decla-
raciones, fundamentos y recomendaciones practicas
referentes a cinco apartados: clinica, diagndstico, tra-
tamiento, seguimiento y prevencion.

Queda fuera del ambito de este documento el manejo
de la APLV mediada por IgE, la alergia alimentaria de
trastornos mixtos (dermatitis atépica, esofagitis y gas-
troenteritis eosinofilicas) y aquellas reacciones adver-
sas no mediadas por mecanismos inmunoloégicos.

El objetivo de la Mesa que se desarrollard durante el
66° Congreso de la AEP es presentar por una vision
preliminar de este documento por representantes de
las diferentes sociedades pediatricas implicadas en su
elaboracion.
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VIERNES 8 DE JUNIO « 08:00-09:30 H « AUDITORIO

;PODEMOS MEJORAR EL MANEJO DE LA CRISIS ASMATICA GRAVE?

Moderador: Javier Benito Fernandez. Hospital Universitario Cruces, Bilbao

PREVENCION DE LAS REAGUDIZACIONES GRAVES DEL ASMA

José Javier Korta Murua
Servicio de Pediatria. Hospital Universitario Donostia. San
Sebastian, Gipuzkoa. Universidad del Pais Vasco, Bilbao

A pesar de la amplia difusion de las guias y recomen-
daciones para el manejo del asma, menos de la mitad
de los pacientes alcanzan el objetivo del control de
la enfermedad vy, si bien la tasa de ingresos parece
situarse en una tendencia descendente, la frecuencia
de las consultas por reagudizaciones asmaticas en los
servicios de urgencias no esta disminuyendo. Aunque
muchas son leves o moderadas, el problema sigue
siendo de gran magnitud.

Las razones son muy diversas y difieren segln los
paises, sistemas de salud o centros sanitarios.

En todo paciente afecto de asma, la prevencion de las
exacerbaciones se sustenta en los siguientes pilares:
educacion basada en el autocontrol -en la que se ha
de incluir un plan de accion y medidas de evitacion-,
evaluacion y seguimiento tanto clinico como de la fun-
cion pulmonar, tratamiento farmacolégico adaptado y
manejo de las comorbilidades. Todo ello con dos obje-
tivos fundamentales: alcanzar un buen control de la
enfermedad y reducir el riesgo futuro. El control es el
grado en el que las manifestaciones del asma estan
ausentes o se ven reducidas por el tratamiento. Su
evaluacion se basa en los sintomas, la limitacion de
las actividades y el uso de medicacion de rescate. El
concepto de riesgo hace referencia a la presencia de
factores asociados a peor evolucion, derivado de la
enfermedad y del tratamiento utilizado, por tanto, del
riesgo de reagudizaciones, de pérdida de la funcion
pulmonary de los efectos secundarios.

Eltratamiento, tanto farmacoldgico como no farmacolé-
gico, se ajusta mediante un ciclo continuo de valoracion,
ajuste del tratamiento y evaluacion de la respuesta.

Si a pesar de aplicar un tratamiento de base correcto,
con una adherencia y técnica de inhalacién adecuadas,
no hay un buen control de la enfermedad o se produce
una exacerbacion, ademas de identificar rapidamente
a los pacientes con riesgo de asma grave o casi fatal e
instaurar el tratamiento farmacoldgico correcto de la
crisis, se pueden considerar otro tipo de medidas, algu-
nas de ellas, todavia con insuficiente nivel de evidencia
como modificar al alza la dosis de GCI precozmente o el
uso precoz de la combinacidn de un broncodilatador de
larga duracién pero de inicio de accion rapido (formo-
terol] junto con GGI (budesonida o beclometasona) en
un solo inhalador. EL uso y la aplicacidn de protocolos o
vias mejora los datos de morbimortalidad.

Es en los pacientes con riesgo elevado en los que,
especialmente, hay que insistir en los aspectos educa-
tivos para que aprendan a reconocer precozmente una
crisis o el deterioro de su enfermedad y actien en con-
secuencia, siguiendo lo dispuesto en el plan de acciéon
escrito que, obligatoriamente, deben disponer. Final-
mente, hay que dedicar especial atencion a la presen-
cia de comorbilidades o enfermedades concomitantes.

En términos de prevencion, es importante establecer
medidas que traten de evitar reconsultas o reingresos
tras una exacerbacion, fendmeno que ocurre con rela-
tiva frecuencia. Aun se necesitan mas estudios y prue-
bas que las avalen, pero algunas marcan la tendencia a
su aplicacion, como son: la educacion para automanejo,
la instauracion o modificacién del tratamiento de base
y una adecuada coordinacidon con la atencién primaria.

En resumen, los elementos clave para prevenir cual-
quier exacerbacion incluyen lo siguiente: educacion
para el automanejo, medidas de control ambiental,
tratamiento farmacoldégico de base y seguimiento
regular. En caso de deterioro o pérdida de control:
reconocimiento y tratamiento precoz de los sintomas
de deterioro, intervencion educativa en urgencias (pri-
maria u hospital), atencién coordinada con la atencién
primaria e instauracidon o modificacion del tratamiento
de base.
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EFICACIA'Y SEGURIDAD DE LOS TRATAMIENTOS DE SEGUNDO NIVEL
DE LA CRISIS ASMATICA GRAVE

Juan Mayordomo Colunga
Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo

El tratamiento de una crisis asmatica grave esta bien
establecido y se basa en el empleo de broncodilatado-
res inhalados/nebulizados y la corticoterapia, general-
mente por via parenteral en esta situacion clinica. En la
mayor parte de los casos, estos farmacos son suficien-
tes para controlar y revertir los fendmenos de bron-
coespasmo y edema de pared bronquial, causantes
del aumento de trabajo respiratorio que sufren estos
pacientes. Sin embargo, algunos enfermos no mues-
tran mejoria suficiente con este tratamiento y precisan
de otras medidas para intentar frenar la evolucion a
fracaso respiratorio. Existen diversas terapias coad-
yuvantes de soporte para la crisis asmatica grave en
el paciente pediatrico, si bien existe escasa cientifica
de su eficacia e incluso seguridad en muchas de ellas.
El objetivo fundamental de ellas es evitar la progresion
a fracaso respiratorio que precise un soporte respira-
torio invasivo. EL manejo ventilatorio invasivo de estos
pacientes es de alta complejidad, presentando un alto
riesgo de sindrome de fuga aérea por atrapamiento
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aéreo, y de hipercapnia grave. Ademas, el proceso de
intubacion endotraqueal es de alto riesgo y precisaria
de un manejo muy especializado por el riesgo de hipo-
volemia relativa por la presion positiva ejercida, que dis-
minuiria marcadamente el retorno venoso al corazon.
La necesidad de recurrir a ventilacion mecanica inva-
siva varia de forma significativa de unos paises a otros,
desde el uso de la misma de manera muy anecddtica
hasta series recientes que refieren cerca de 20% de los
ingresos en UCIP. La necesidad de ventilacion invasiva
en estos pacientes se ha asociado a un aumento signi-
ficativo de mortalidad en diversos trabajos.

Los tratamientos/farmacos de uso coadyuvante para
la crisis asmatica refractaria al tratamiento médico
convencional que intentan evitar la intubacion traqueal
incluyen: ventilacion no invasiva (VNI), oxigenoterapia
de alto flujo, mezcla de oxigeno y helio (heliox], keta-
mina, beta? agonistas intravenosos, teofilina intra-
venosa, sulfato de magnesio intravenoso e inhalado.
Otras medidas coadyuvantes en pacientes asmaticos
intubados incluyen los gases anestésicos volatiles y el
soporte extracorporeo (de lavado de diéxido de carbono
y ECMO], que no seran abordados en esta revision.

e La VNI es una de las técnicas de soporte respira-
torio mas extendidas para el estado asmatico. La
base tedrica de utilidad de esta técnica es, por una
parte, la capacidad de contrarrestar y el atrapa-
miento aéreo que provoca un aumento del trabajo
respiratorio necesario para iniciar la siguiente
inspiracion, y por otra parte, la disminucion del
trabajo respiratorio de los musculos inspiratorios
mediante la presidn inspiratoria. El uso de VNI en
el asma se ha extendido en muchos lugares del
mundo, si bien el uso es menos frecuente que en
otras patologias. Estudios como el de Wolfler y el
de Fanning muestran que hay mayor resistencia a
usar VNI en esta patologia que en otras. Tan solo
existe un ensayo clinico demuestra uso de VNI en
el paciente pediatrico es favorable y superior al uso
de la terapia estandar, siendo el resto de trabajos
en ninos criticos son meramente observacionales,
razon por la cual su eficacia de manera inequivoca
aun no se ha podido establecer.

Como ya se ha nombrado anteriormente, el papel
de la VNI en el estado asmatico ayuda a disminuir
el aumento del trabajo respiratorio de los muscu-
los inspiratorios, al tiempo que es capaz de con-
trarrestar la presion teleespiratoria intrinseca
(PEEPI) debida al atrapamiento aéreo. Por tanto, la
modalidad indicada en este tipo de paciente seria
la presion de soporte buscando la mayor sincronia
posible. Dado que esta patologia no ocurre en los
lactantes mas pequenos, el respirador mas ade-
cuado seria uno especifico de VNI, y la interfase a
emplear seria una facial completa o bien una nasal
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con buena adaptacion a la anatomia facial del
nino. Las presiones a emplear no precisarian ser
muy elevadas, con una presion espiratoria nunca
menor cuatro o 5 cmH:0 [y raramente seria nece-
saria mayor de 6-7 cmH:0), y una presion inspira-
toria y que podria oscilar entre 6 y 10 cmH20 por
encima de la presion espiratoria.

La oxigenoterapia de alto flujo se esta extendiendo
de forma exponencial los Ultimos anos, y se ha
empleado con éxito en comparacion con la terapia
estandar en algun trabajo reciente. El mecanismo
de accion no se conoce con exactitud, y se relacio-
naria con el lavado de didxido de carbono de vias
respiratorias superiores y en la generacion de un
pequefa presion teleespiratoria (PEEP). No hay
evidencia suficiente en la actualidad para apoyar
su empleo en esta situacion clinica.

El heliox (mezcla de helio y oxigeno, generalmente
70% He-30% oxigeno) es un gas muy poco denso
que favorece la formacion de flujo laminar, lo cual
podria ser favorable en el caso del broncoespasmo.
Su eficacia es dudosa y en la actualidad su uso es
infrecuente en el estado asmatico. Tiene la ventaja
de ser un gas inerte, con lo que los efectos secun-
darios son practicamente nulos, pero su coste es
elevado. Puede emplearse mediante mascarilla
reservorio, y también adaptarlo a la VNI.

El sulfato de magnesio inhalado se ha senalado en
algun estudio como capaz de acelerar la mejoria
cuando se asocia al tratamiento estadndar, si bien
no hay suficiente evidencia para apoyar su uso
generalizado. En cuanto al uso de sulfato de mag-
nesio intravenoso, parece que su uso puede dis-
minuir el porcentaje de ingresos hospitalarios en
cuadros moderados-graves, si bien la evidencia es
escasa en este momento.

El uso de beta? agonistas intravenoso tiene
escasa evidencia en cuanto a eficacia, e incluso
su uso debe ser cuidadoso por riesgo de toxici-
dad, a pesar de lo cual varias guias clinicas lo
incluyen para el tratamiento de crisis graves sin
respuesta al tratamiento estandar de broncodila-
tadores inhlalados/nebulizados y corticoides. La
teofilina es otro farmaco usado de forma ocasio-
nal, con eficacia no demostrada y con un indice
terapéutico muy estrecho.

La ketamina intravenosa (farmaco anestésico
disociativo) se ha usado en el paciente pediatrico
con crisis asmatica grave anadido a la terapia con-
vencional. Tampoco hay evidencia de su eficacia en
la actualidad, si bien la aparicion de efectos secun-
darios es muy baja, lo cual podria hacer considerar
su uso ante no mejoria suficiente con otros trata-
mientos.

Sesiones cientificas oficiales

En resumen, existen diferentes medidas y farmacos
coadyuvantes al tratamiento estandar de la crisis
asmatica grave refractaria, los cuales, a pesar de tener
un uso muy extendido en algunos casos, adolecen
en su mayoria de suficiente evidencia cientifica para
poder recomendar su empleo de forma generalizada.

El objetivo final de estas terapias es intentar evitar la
progresion del la crisis asmatica grave y la necesidad
de soporte ventilatorio invasivo.
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EVALUACION Y MANEJO INICIAL DE LA CRISIS ASMATICA GRAVE
EN URGENCIAS

Javier Benito Fernandez
Hospital Universitario Cruces, Bilbao

El asma es la enfermedad crénica mas frecuente de
la infancia y sus reagudizaciones constituyen el 6% de
las visitas a los servicios de urgencias, con una tasa de
ingreso en planta de hospitalizacion o en unidades de
observacion del 15-20%.

En la evaluacion inicial de una crisis asmatica, es
clave identificar rapidamente a aquellos nifios que se
encuentran en fallo respiratorio o dificultad respira-
toria grave, en los que se debe iniciar un tratamiento
inmediato. Para ello son Utiles el Triangulo de Evalua-
cidon Pediatrico y el abordaje siguiendo la secuencia
ABCDE. En estos pacientes va a ser preciso propor-
cionar un ambiente confortable, administrar oxigeno,
monitorizar, obtener un acceso venoso e iniciar el tra-
tamiento broncodilatador. Ademas, debe cuantificarse
el grado de dificultad respiratoria, utilizando escalas o
“scores” de gravedad validados que permitan propor-
cionar el tratamiento mas iddneo a su situacidn clinica
y monitorizar de una manera mas objetiva y cuantita-
tiva, la respuesta al tratamiento. Sin embargo, existe
controversia sobre cuando considerar globalmente
una crisis asmatica como grave. Algunos expertos
reservan esta categoria Unicamente a aquellos nifos
que han precisado tratamiento broncodilatador intra-
venoso o soporte respiratorio no invasivo o invasivo.

El tratamiento de las exacerbaciones asmaticas se
basa en dos pilares terapéuticos: alivio del bronco-
espasmo agudo con broncodilatadores y reduccion
de la inflamacion de la via aérea con corticoides. En
el caso de las crisis clasificadas inicialmente como
moderadas o graves, la primera linea de tratamiento
la constituyen tres dosis de salbutamol mas bromuro
de ipratropio inhalados y la administracion precoz de
corticoides sistémicos, todo ello en la primera hora de
tratamiento. La mayor parte de los pacientes experi-
mentaran una rapida mejoria que permitirad espaciar
el tratamiento, pero un pequeno porcentaje conti-
nuara con dificultad respiratoria grave que obligara
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a buscar otras opciones terapéuticas. En este punto,
farmacos intravenosos como el sulfato de magnesio,
los beta-2 adrenérgicos y ketamina y el soporte respi-
ratorio no invasivo, parecen como las opciones prefe-
ridas, aunque la evidencia de la eficacia de todas ellas
es débil.

Queda por dilucidar si alguno de estos tratamientos
debe ser iniciado con mayor precocidad en los ninos
con las crisis mas graves, a su llegada a urgencias, cual
es la escalada de tratamiento méas adecuada para estos
pacientes y si estos cambios modificaran la evolucion
a corto plazo de estos pacientes. Un estudio reciente
sobre la eficacia del oxigeno de alto flujo aplicado con
canulas nasales, en nifos con asma grave en urgen-
cias, ofrece resultados alentadores en este sentido.

En resumen, es clave identificar la poblacion de nifios
con una reagudizacion de asma grave que se puedan
beneficiar de un tratamiento inicial en urgencias dife-
renciado que incluya alguna de las opciones que en la
actualidad se consideran de segunda linea.
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LA BIOETICA SE SIENTA A LA MESA

Moderadora: M. Nieves Martin Espildora. CS Actur Sur, Zaragoza

BIOETICA, ;UNA OPORTUNIDAD PARA EL ACTIVISMO?

Inés del Rio Pastoriza
CS Pontecaldelas, Pontevedra

La Bioética es una disciplina tan poco conocida como
valorada, de la que incluso se llega a pensar que no es
preciso adquirir formacion especifica. Incluye entre sus
potencialidades la capacidad de permitir que nos apro-
ximemos al ideal de excelencia profesional. Ademas,
nos ofrece la posibilidad del aprendizaje necesario para
aplicar el método deliberativo de modo sistematico en
nuestras decisiones, lo que puede suponer importan-
tes ventajas incluso en el plano personal.

Y en base a estos argumentos, desde el Comité de
Bioética de la AEP nos hemos atrevido a realizar una
invitacion para iniciarse o profundizar en su formacion,
plantedndolo como una llamada al necesario “acti-
vismo” en Bioética, para rescatarla de su invisibilidad
y situarla en el lugar de notoriedad que considera-
mos le corresponde.

La idea surge del concepto de activista que propone la
autora gallega Maria Reimdndez en su libro “A alter-
nativa esta aqui”, frente al sobrevalorado concepto de
superhéroe, mostrado en clave realista, pero adere-
zado con unas notas de humor.

Esa propuesta de activismo formaria parte de la sen-
sibilizacion inicial que consideramos se precisa entre
los pediatras, como uno de los objetivos de la forma-
cion en Bioética. Se anadirian la pretension de cambiar
actitudes y la necesidad de incrementar conocimien-
tos. Todo ello, en su conjunto, con la intencién final de
lograr mejorar nuestras estrategias de pensamiento.

Se muestra también alguna herramienta para intentar
sensibilizar sobre la necesidad de aprender Bioética,
mediante un articulo con un titulo muy explicito: “; Por
qué dedicarse a la Bioética? Siete razones para comen-
zar a hacerlo”, de nuestros companeros internistas,
expertos en Bioética, Diego Real de Asta y Benjamin

Herreros, que nos aporta argumentos sobre las posi-
bles ventajas de adquirir dicha formacion.

Se anaden, ademas, reflexiones de personas rele-
vantes en el mundo de la Bioética, como pueden ser
Francesc Abel, fundador del Instituto Borja de Bioé-
tica, Francesc Borrell o Albert Jovell, que se convertia
en “activista del pensamiento” cuando nos hablaba,
como médico y paciente, y nos decia que se sentia
orgulloso de la importancia de la ética en nuestra pro-
fesion, del compromiso con los demas y la capacidad
de sacrificio.

A continuacién, se presenta la actualizacion de
la pagina Web del Comité de Bioética de la AEP, como
importante instrumento de formacién e informacion
en Bioética para los pediatras, tanto para acceder a
documentos de interés o enlaces a webs de referen-
cia, como para mostrar nuestra disponibilidad para
consultas (aunque nuestra mision no es la orientacion
de casos clinicos concretos, ofrecemos informacién o
respuestas a problemas generales y asesoramiento
sobre recursos de formacion).

Finalizamos animando al “activismo” desde la Bioética
con toda su potencialidad, mas alla del acercamiento a
la deseada excelencia profesional, o como invitacion a
incorporar los valores a la relacion clinica para intentar
lograr una asistencia sanitaria de calidad y con calidez,
con la estimulante pretension de convertir esta mate-
ria en un poderoso instrumento para transformar este
mundo.
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¢SE PUEDE SER UN BUEN PROFESIONAL SIN EMPATIA?
Isolina Riafo Galan
Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo

En las dltimas décadas hemos asistido a una “revo-
lucion copernicana” en la medicina con el cambio
del enfoque tradicional “centrado en el médico” a un
modelo “centrado en el paciente” donde las necesi-
dades, valores y expectativas del paciente juegan un
papel fundamental en su percepcién de la salud. En
Pediatria, supone una atencion centrada en el paciente
y la familia.

En este nuevo enfoque, la empatia es esencial, de tal
modo que la empatia se considera una de las compe-
tencias basicas en el aprendizaje de la medicina en
el siglo XXI. Diversos estudios relacionan la empatia
con mejor comunicacion y por tanto mejor relacion
médico-paciente y mejor competencia profesional.
Una mayor empatia del profesional facilita que los
pacientes [y su familia) expresen sus sintomas y preo-
cupaciones, lo cual permite realizar una mejor historia
clinica y lograr mayor precision diagnoéstica. Ademas,
se promueve mayor participacion del paciente, mas
adherencia terapéutica, con un impacto positivo en los
resultados clinicos y con mas satisfaccion y en general
mejor calidad de vida y reducciéon del estrés y angus-
tia en los pacientes. También, se relaciona con menor
conflictividad, lo que conlleva menos reclamaciones
legales.

Asimismo, mayores niveles de empatia se han relacio-
nado con menor estrés profesional, menos burn-out y
mas satisfaccion del profesional.

Por todo ello, hay un creciente interés en la bdsqueda
de instrumentos fiables que permitan medir la empatia
entre los profesionales de la salud en generaly en par-
ticular en el entorno clinico pediatrico'. Estas herra-
mientas investigan la capacidad del médico para: al
comprender la situacion del paciente, las circunstan-
cias familiares, perspectiva y sentimientos; b) comu-
nicarse de manera efectiva con la familia; c) actuar
con el paciente y su familia de modo que se aporte una
ayuda terapéutica integral.

¢QUE ENTENDEMOS POR EMPATIA?

Se trata de un constructo multidimensional que incluye
elementos cognitivos, morales y relacionales. En el
contexto de la practica clinica, los elementos cogniti-
vos son claves y permiten identificar y comprender las
experiencias, las preocupaciones y la perspectiva del
paciente. El elemento relacional se refiere a la capaci-
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dad para comunicar dicha comprension. La motivacion
interior para ayudar y aliviar el dolor y sufrimiento del
paciente seria el componente moral?.

Se puede definir como la capacidad para transmitir
comprension hacia las emociones de otras personas.
Por tanto, implica la capacidad para comprender como
se siente la otra persona y ademas para comunicarle
dicha comprensién.

Es por tanto distinta de la simpatia, la cual se caracte-
riza por un componente predominantemente afectivo
o emocional, y supone un sentimiento intenso ante el
dolor y sufrimiento de un paciente.

Por su naturaleza cognitiva, la empatia siempre
resulta beneficiosa en la relacion médico-paciente.
Por el contrario, un exceso de simpatia puede perju-
dicar dicha relacion e impedir la distancia necesaria
para la toma de decisiones clinicas. En este sentido, la
empatia es un factor preventivo del burn-out, conduce
a un crecimiento personal, a la satisfaccion profesio-
nal y a mejores resultados clinicos mientras que la
simpatia podria llevar al agotamiento, distrés emocio-
naly burn-out®.

LENGUAJE CORPORAL, NEURONAS ESPEJO Y EMPATIA

Todo nuestro cuerpo habla sin palabras. A través del
lenguaje corporal comunicamos nuestra actitud de
escucha activa y empatica o por el contrario de cierre
ante el otro. Las neuronas espejo son la base biold-
gica de esa conexion. Se trata de una estirpe de neuro-
nas que se activan en el cerebro al observar acciones,
emociones y sentimientos en los demas para sentirlos
como propios. Descritas en primer lugar en el cere-
bro de unos monos macacos, también estan presentes
en el ser humano, concretamente en la corteza cere-
bral frontal inferior, donde esta ubicado el centro del
lenguaje’. El sistema de espejo permite no solo imitar
movimientos, sentimientos o emociones (“contagio
emocional’), sino que posibilita acercarse a lo que
piensan otras personas, a la perspectiva del otro. De
este modo surge la empatia.

Aunque existan bases bioldgicas para esa escucha
empatica, también es una habilidad que se desarro-
lla con la practica y que tiene un elemento de volun-
tariedad. De ahi, el creciente interés por el desarro-
llo de la empatia en los estudiantes de medicina y el
periodo de la residencia. Algunos estudios muestran
un estancamiento o declive de la empatia durante la
formacion de los estudiantes de medicina, en concreto
a partir del tercer ano de carrera cuando se adentran
en los cursos mas clinicos®. En cambio, un estudio rea-
lizado en nuestro ambito encuentra que la empatia se
incrementa con los cursos de medicina en las muje-
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res, mientras que se mantiene estable y en niveles
mas bajos y menos modificables con la experiencia en
hombres. Asimismo, haber participado en actividades
de voluntariado social o haber vivido de cerca la enfer-
medad de un amigo son factores relacionados con el
grado de empatia®.

LA EMPATIA Y EL CINE

En nuestra cultura de la emocion y de la imagen, el
cine puede ser un medio para fomentar aptitudes y
actitudes que promuevan la reflexion, base del ejerci-
cio ético de la profesion médica. De modo especial, nos
transmite que no existe la enfermedad en abstracto
sino enfermos, hombres y mujeres, ninos y ancianos
con un rostro concreto, con sus valores y creencias,
con sus deseos y suenos, que sufren, que luchan, que
viven en un contexto concreto y seguin su proyecto vital.

También, nos presenta profesionales de la salud que
ejercen su saber de curary de cuidar de un modo con-
creto, que dan respuesta a los conflictos de valores
que se les presentan de una u otra manera, en sus cir-
cunstancias concretas. Narra perfiles de médicos de
todo tipo, desde abnegados profesionales comprome-
tidos con sus pacientes a otros que muestran un trato
frio, distante, tecnificado y poco humanizado, donde
es mas interesante el conocimiento de la enfermedad
que del enfermo, tdpicos que senalan las deficiencias
de los sistemas sanitarios y la aparente incapacidad de
empatizar y comprender a sus pacientes.

Asimismo, el cine refleja la evolucion que las rela-
ciones sanitarias han experimentado en los ultimos
anos y nos ofrece la oportunidad de reflexionar sobre
los cambios producidos®. Sirva de ejemplo, la actitud
paternalista, totalmente inaceptable hoy, recogida en
la famosa serie espanola Cuéntame (a principios de los
ochenta, el médico oculta a la protagonista el diagnoés-
tico de cdncer de mamay que se le realizara una mas-
tectomia, “por su bien”).

La pelicula El Doctor (The Doctor; 1991) de Randa
Haines, posiblemente la mas usada en educacion
médica’, se basa en el libro autobiografico “A taste
of my own medicine: when the doctor is the patient”,
publicado en 1988 por un médico jubilado, sobre
su experiencia tras ser diagnosticado de cancer de
laringe. Como espectadores nos permite adoptar la
doble perspectiva siguiendo las vicisitudes del Dr. Jack
Mackee, cirujano joven y brillante, que trivializa y se
protege del dolor ajeno. Varias escenas muestran su
comportamiento insensible y arrogante con un cinico
sentido del humor que aplica sin medida a sus pacien-
tes (a una mujer operada de mama, preocupada por
la cicatriz le replica “digale a su marido que tiene una
mufeca desplegable”]. Asi lo transmite a sus resi-
dentes: “Entras, lo arreglas y te largas”; "Mas que el
carino importa un corte limpio™.

La enfermedad le obliga a ponerse en lugar del otro,
se descubre vulnerable y se siente angustiado, se
identifica con los otros pacientes que también viven la
enfermedad. Se enfrenta con su doctora, cuyo trato es
distante, y en quien ha perdido la confianza (“los dos
sabemos cdmo es la cosa”; “si yo hubiera tenido un
paciente como yo cuando era médico como usted”) y
busca al cirujano, a quien antes ridiculizaba, y se pone
en sus manos: “eres el Unico en quien confio”. Todo
ello, le va humanizando y transformando pasando a
ser un profesional excelente. ; Es imprescindible tener
esa experiencia para realmente ponernos en el lugar
del otro? Asi lo considera el Dr. Jack MacKee quien
obliga a que los residentes pasen por esa experien-
cia para aprender a ponerse en el lugar del paciente
y potenciar la empatia: “Los pacientes tienen nombre,
se sienten asustados yvulnerables...con esa esperanza
nos confian sus vidas...explicarlo no serviria de nada”.

Otro perfil para la reflexion critica es el Dr. House (titulo
en inglés House MD], exitosa serie de television esta-
dounidense, estrenada en 2004 por la cadena Fox. Cabe
destacar que segun una encuesta realizada a jovenes
universitarios madrilenos su personaje favorito era
el Dr. House®. El personaje central es el Dr. Gregory
House, médico especialista en enfermedades infeccio-
sas que dirige una unidad encargada de pacientes que
han sido evaluados previamente por otros sin llegar
a un diagndstico. House evita hablar con los pacien-
tes, con el célebre argumento de “los pacientes siem-
pre mienten, el sintoma no”. Aquello que ocultan suele
resultar la pieza que resuelve el enigma de los diag-
nosticos complejos.

Se opone a la empatia del médico con el paciente,
subrayando que no es la “compasién” lo que un
enfermo requiere del médico, sino su competen-
cia profesional (le dice a un paciente: “; Preferiria un
médico que lo tome de la mano mientras se muere o uno
que lo ignore mientras mejora?”). Insiste en el caracter
dilematico de las decisiones médicas, agujereando la
figura del médico como infalible.

Algunos de los temas que aborda la serie son la difi-
cultad para la intimidad, la disolucion del mundo
moderno y sus certezas, la fluidificacion de las rela-
ciones humanas, la transformacion de las constelacio-
nes familiares, la opacidad y ambivalencia de los senti-
mientos en las relaciones; todas estas cuestiones son
expuestas en su contradiccion y dificultad.

El ya citado estudio realizado en estudiantes de medi-
cina de nuestro pais encuentra que aquellos que tienen
esta serie como preferida, tienen menor empatia, pero
también menor estrés emocional®. Este “efecto House”
podria explicarse tanto como causa o como efecto, es
decir, podria ser que el hecho de visualizar dicha serie
influya en tener menor empatia y menor estrés emo-
cional o bien podria deberse a que los estudiantes mas

49



Sesiones cientificas oficiales

AEP 2018-66 Congreso de la Asociacién Espafiola de Pediatria

“frios” emocionalmente, eligen esta serie por sentirse
identificados con ella.

¢SE PUEDE SER UN BUEN PROFESIONAL SIN EMPATiA?

El libro La maladie de Sachs, llevado al cine por Miche-
lle Deville en 1999 bajo el titulo en espanol Las confe-
siones del Dr. Sachs cuenta la historia de Bruno Sachs,
médico rural francés que contempla a sus pacientes
de forma global, sin reducirlos a la esfera puramente
bioldgica. Describe la duda, el cansancio, el burnout
pero también la satisfacciony el rico rango de emocio-
nes de un médico asistencial. La enfermedad de Sachs
consiste en la preocupacion excesiva por su trabajo y
la atencion de pacientes, que le impide disfrutar de su
propia vida. La pelicula aporta muchos mensajes que
nos dicen lo que somos los médicos o lo que deberia-
mos ser, lo que decimos o deberiamos decir y tam-
bién las palabras que jamas deberiamos pronunciar.
No obstante, ;hasta donde debe llegar nuestra impli-
cacion y compromiso con los pacientes?’. Se debe de
encontrar el equilibrio para evitar que vivamos y mura-
mos con la enfermedad de todos los pacientes y para
ser sensibles a sus sufrimientos, necesidades y sen-
timientos. Este equilibrio es dificil de conseguir, debe
encontrarlo cada uno (“el escudo invisible” y cual debe
ser su grosor). Cada uno debe encontrar ese punto
medio, prudencial, ni ser insensibles y arrogantes pro-
tegiéndonos tras un grueso escudo; ni quemarnos, con
una implicacién que nos incapacite para soportar ese
sufrimiento diario. La distinciéon, que hemos senalado,
entre empatia y simpatia podria ayudarnos en ese
equilibrio.

¢PUEDE EL CINE AUMENTAR NUESTRA EMPATIA Y HACERNOS
MEJORES PROFESIONALES?

El cine presenta muchas posibilidades tanto de infor-
macion y divulgacion como de creacion de espacios
de reflexion social sobre situaciones comprometidas
emocionalmente. Ademas, es capaz de transmitir los
sentimientos que generan la discapacidad y la enfer-
medad, asi como el temor, la soledad, el sufrimiento,
laangustia o el desamparoy la muerte. Para Inigo Mar-
zabal la verdadera funcién moral del cine es ensefar-
nos a ver lo que nos rodea de otra manera': ver al otro
de manera mas empatica, hacernos mas receptivos a
los demas y a sus circunstancias, elegir la compasion
no solo como sentimiento sino como virtud. Y eso es
esencial para un profesional de la salud. El cine nos
comunica experiencias. Moviliza a la razon, al afecto
y a varios sentidos a la vez, y a través de la empatia
que se construye entre el espectador y las vivencias
de los actores, es capaz de facilitar una mejor com-
prension del ser humano. Nos transmite una imagen
del mundo, una visién de la vida y del ser humano que
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permite conocer mejor el mundo, y por tanto, también
posibilita transformarlo. El cine nos “da que pensar”,
nos puede ayudar a pensar en perspectiva bioética, es
decir a deliberar. La ética es el arte de elegir lo mejor.
No trata de lo que es sino de lo que debe ser. Nos
ayuda a descubrir actitudes que podemos incorporar
a nuestro ser y quehacer profesional para mejorar y
acercarnos a lo que debemos ser. Cada uno de noso-
tros debe elegir que valores queremos encarnar, y cual
es nuestro compromiso y el espacio que otorgamos a
la empatiay a la compasion.

A MODO DE CONCLUSION

La empatia es un aspecto esencial de la atencidn cli-
nica, asociada con mayor satisfaccion del paciente,
mayor cumplimiento del tratamiento y menos quejas
por negligencia profesional. Estudios previos sugieren
que la empatia disminuye durante el entrenamiento
médico. Por todo ello, ha pasado a ser considerada
como una de las competencias mas importante reque-
rida por los profesionales de la salud y debe ser incor-
porada en los curricula de educacion médica.

En palabras de Peter F. Druncker, “los verdaderos
oyentes empaticos hasta pueden oir lo que se dice en
el silencio. Lo mas importante en la comunicacion es
oir lo que no se esta diciendo”
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¢SABEMOS INFORMAR PARA QUE PUEDAN CONSENTIR?

M. Nieves Martin Espildora
CS Actur Sur, Zaragoza

La expresion “consentimiento informado” (Cl) se
refiere al proceso de obtencién del consentimiento en
el paciente tras ser informado sobre un procedimiento
clinico o de investigacion. El calificativo “informado”
podria considerarse redundante, ya que esta implicito
en el término “consentimiento” que precisa volunta-
riedad y conocimiento, para el que resulta imprescin-
dible haber recibido una buena informacién. Ahora
bien, esta forma de expresarlo insiste en lo que -en
ocasiones- puede faltar en la relacion clinica.

En la bibliografia sobre Cl se considera que una per-
sona otorga un verdadero consentimiento informado
para una actuacion sanitaria cuando se han cumplido
los requisitos siguientes:

1. Recibe una informacion verdadera y suficiente.

2. Comprende el contenido de la informacion.

3. Consiente voluntariamente en el procedimiento
propuesto.

4. Posee capacidad suficiente (en realidad es un
requisito previo).

En Pediatria se anade la dificultad de que -habitual-
mente- la informacion se dirige a los padres o acom-
panantes ademas de al nifo, en cuanto éste empieza
a entender.

Dentro de este grupo se distingue claramente al menor
que ha adquirido cierta madurez (generalmente a

partir de 12 afios), y al nifio que tiene unos pocos afos,
al que se le informa para obtener su asentimiento.

INFORMACION VERDADERA Y SUFICIENTE

;Donde esta el limite hasta el que se debe informar? Si
se pretende que el paciente pueda decidir a partir de lo
que esta oyendo o leyendo, la informacién debe incluir,
como minimo, los siguientes puntos:

e Objetivos del procedimiento.

* Forma en que se realiza (este punto y el siguiente
son los que tienen mayor importancia para el nino,
y el resto también para sus padres).

* Molestias, riesgos y efectos secundarios.
* Beneficios esperados.

e Alternativas posibles.

No obstante, sigue siendo dificil determinar la canti-
dad de informacion necesaria para ser considerada
suficiente. Algunos expertos consideran preferible el
lamado criterio subjetivo, que adectUa la informacion
a las necesidades especificas de cada persona indivi-
dual. Desde el punto de vista ético lo mejor es que el
médico ofrezca toda la informacion que un paciente
necesite conocer, que en Pediatria vendria dada por la
que demanden los padres y el nino. Pero el uso exclu-
sivo de este criterio resulta insuficiente, tanto para
el derecho como para la ética, porque a menudo los
pacientes no saben qué informacién puede ser impor-
tante para su proceso de reflexidn. La cuestion prin-
cipal, por tanto, no es la cantidad de informacion que
debe proporcionarse, sino qué debe hacer el pediatra
para contribuir a la toma de decisiones informada.

En cuanto a los ninos, se debe transmitir la informa-
cion de manera que puedan comprenderla, teniendo
en cuenta su edad y su grado de madurez. Ignorar al
paciente cuando es pequeno a los efectos de informa-
cidn sobre su enfermedad o las pruebas o tratamien-
tos que se le aplican, puede causarle ansiedad e incer-
tidumbre, que no favorecen la relacion con los médicos
ni su participacion en el proceso terapéutico.

COMPRENSION DE LA INFORMACION

Lo mas importante en este proceso es la comprension
de la informacién por parte del paciente. El exceso
de informaciéon puede ser tan perjudicial como su
carencia, dando lugar a una toma de decisiones poco
ponderada por no haber comprendido bien lo que es
esencial en un caso concreto. El paciente puede tener
dificultades para procesar la informacion si ésta es
muy abundante, farragosa, o plagada de términos téc-
nicos. Cuando se pretende proporcionar al paciente
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una informacion “completa” sobre cualquier procedi-
miento de cierta importancia en una sola sesidn, no
se cumplen mejor los requisitos legales ni éticos. En
cuanto a los primeros, el profesional que actia de
forma negligente o incompetente no evita el riesgo
legal por cuantiosa que sea la informacidn; con rela-
cidn a los aspectos éticos, hay que facilitar al paciente
el entendimiento de lo que se le explica, es decir, dar
un tiempo (variable) para que lo asimile.

Para que se produzca una comprensidn aceptable es
necesario el correcto funcionamiento de tres com-
ponentes:

1. Elemisor, es decir el profesional.

2. La transmision de la informacion, tanto respecto
al contenido como a la forma de realizarla (inclu-
yendo el espacio fisico).

3. Elreceptor o paciente, que puede ser doble o triple
en el caso de Pediatria. Al decir “triple” no nos
referimos a otros acompanantes del nino como
abuelos o cuidadores (la informacién de importan-
cia deberia transmitirse a los progenitores siem-
pre que sea posible), sino a los casos de separa-
cion de los padres con las consiguiente duplicidad
y dificultades que se dan en los procesos de infor-
macion y consentimiento.

Respecto a las caracteristicas personales del médico,
seria interesante que tuviera capacidad de empatia, es
decir, de ponerse en el lugar del paciente, haciéndose
cargo de las caracteristicas y necesidades del nifio o
adolescente y su familia.

Por parte del paciente, no sélo puede tener problemas
de comprension si la madurez del menor es insufi-
ciente, sino que en los padres influyen notablemente
otras circunstancias. El nivel intelectual o de forma-
cidn cultural es perceptible facilmente en muchas oca-
siones, pero no es obvio en otras, debiendo tantear si
se comprende la informacion a medida que se va sumi-
nistrando. Hay que favorecer que pregunten lo que no
entiendan o deseen ampliar, dandoles el tiempo que
precisen (dentro de lo razonable) y sin precipitarse
para dar la conversacion por concluida. No siempre
las personas que demandan mas aclaraciones son las
menos preparadas, sino mas bien al contrario, ya que
para formular una pregunta se precisa cierta capaci-
dad de analisis y elaboracion. Por eso el pediatra debe
asegurarse de que el menor y sus padres han com-
prendido bien la informacidn, preguntandoles algunas
cuestiones o, en los casos de mayor trascendencia,
pidiéndoles que repitan lo que se les ha dicho.

Las dificultades pueden ser mayores con las familias
inmigrantes, que no siempre reconocen su falta de
comprension cuando ésta se da.
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VOLUNTARIEDAD DEL CONSENTIMIENTO

Un elemento de especial importancia para que el con-
sentimiento sea realmente valido es que se realice
con voluntariedad, es decir, libremente. El respeto al
paciente excluye la imposicion o coaccion, asi como
la manipulacion por parte del profesional; ésta puede
producirse (de forma voluntaria o involuntaria) sumi-
nistrandole una informaciéon sesgada, que practica-
mente lo induzca a tomar una opcién determinada. En
cambio, es admisible tratar de convencerle de lo que
se considera claramente beneficioso, o disuadirle de
elecciones que puedan perjudicar su salud. Aln mas:
un médico no debe limitarse a exponer una serie de
opciones dejando que el paciente decida solo, sino que
debe participar dandole su opinidn (si la tiene) sobre la
mejor opcion en ese caso, o exponerle sus dudas.

En el caso de adolescentes maduros se debe respe-
tar la decision del paciente, aunque no sea compar-
tida por el profesional, siempre que éste se asegure
de que el menor ha comprendido bien la informacion
suministrada y el alcance de su decision de consenti-
miento o rechazo. Ahora bien, en Pediatria el médico
es corresponsable -junto con los padres- del bien-
estar del nino, y no debe compartir las decisiones
que sean seriamente perjudiciales para el menor. La
experiencia profesional indica que en lo referente al
bien del nino -siempre que no haya un riesgo grave
proximo-, se consigue mas trabajando con la familia
desde el equipo de salud que con la intervencidon de las
instituciones oficiales.

Se comentaran algunas de las aportaciones de la Ley
26/2015, de modificacion del sistema de proteccion a la
infancia y a la adolescencia que pueden influir en el tipo
de informacion que se proporcionay en obtencion o no
del consentimiento:

I-en relacién a la infancia

Novedades:

e Los grupos vulnerables tienen que ser atendidos
obligatoriamente por las Administraciones Publi-
cas: “Los menores extranjeros que se encuentren
en Espana tienen derecho a la educacidn, asisten-
cia sanitaria y servicios y prestaciones sociales
basicas, en las mismas condiciones que los meno-
res espafoles” (art. 10-3).

e Se reconoce a los menores como victimas de la
violencia de género, y se prevé que los hijos de
mujeres maltratadas puedan permanecer con sus
madres (art. 12-3).

e Seregula en otro nuevo Capitulo (V) el ingreso en
centros de proteccidon especificos para menores
con problemas de conducta.
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Modificaciones / ampliaciones:

Ademas de considerar “El riesgo para la vida, salud
e integridad fisica del menor” (art. 18-c), también “El
riesgo para la salud mental del menor, su integridad
moral y el desarrollo de su personalidad debido al mal-
trato psicolégico continuado o a la falta de atencion grave
y cronica de sus necesidades afectivas o educativas por
parte de progenitores, tutores o guardadores (art. 18-d)
se valorara como un indicador de desamparo”.

Nombra especificamente a los profesionales sanitarios:

“La negativa de los progenitores, tutores, guardado-
res o acogedores a prestar el consentimiento res-
pecto de los tratamientos médicos necesarios para
salvaguardar la vida o integridad fisica o psiquica de
un menor constituye una situacion de riesgo. En tales
casos, las autoridades sanitarias pondran inmediata-
mente en conocimiento de la autoridad judicial, direc-
tamente o a través del Ministerio Fiscal, tales situa-
ciones” (art 17-10).

llI-en relacién a la adolescencia

Novedades:

e Art. 9 de la Ley 41/2002, Apdo. 4: Se otorgard el
consentimiento por representacion en los siguien-
tes supuestos: “Cuando se trate de menores
emancipados o mayores de 16 afios [...], no cabe
prestar el consentimiento por representacion. No
obstante (...), cuando se trate de una actuacidon
de grave riesgo para la vida o salud del menor,
segun el criterio del facultativo, el consentimiento
lo prestara el representante legal del menor, una
vez oida y tenida en cuenta la opinion del mismo”.

Antes decia que en estos casos no cabe prestar el
consentimiento por representacion. Sin embargo,
en caso de actuacion de grave riesgo, segun el cri-
terio del facultativo, los padres serdn informados y
su opinion sera tenida en cuenta para la toma de la
decision correspondiente.

* Apdo. 7: “La prestacion del consentimiento por
representacion sera adecuada a las circunstancias
y proporcionada a las necesidades que haya que
atender, siempre en favor del paciente y con res-
peto a su dignidad personal. El paciente participara
en la medida de lo posible en la toma de decisiones
a lo largo del proceso sanitario. Si el paciente es
una persona con discapacidad, se le ofreceran las
medidas de apoyo pertinentes, incluida la informa-
cion en formatos adecuados.

Modificaciones / ampliaciones:

* Apdo. 6: “En los casos en los que el consentimiento
haya de otorgarlo el representante legal o las
personas vinculadas por razones familiares o de
hecho en cualquiera de los supuestos descritos en
los apartados 3 a 5, la decision debera adoptarse
atendiendo siempre al mayor beneficio para la vida
o salud del paciente. Aquellas decisiones que sean
contrarias a dichos intereses deberan ponerse en
conocimiento de la autoridad judicial, (...) para que
adopte la resolucion correspondiente, salvo que,
por razones de urgencia, no fuera posible recabar
la autorizacion judicial, en cuyo caso los profesio-
nales sanitarios adoptaran las medidas necesarias
en salvaguarda de la vida o salud del paciente,
amparados por las causas de justificacion de cum-
plimiento de un deber y de estado de necesidad”.
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Mesa Redonda

VIERNES 8 DE JUNIO « 10:30-12:00 H « AUDITORIO

S TE INTERESA LA INVESTIGACION? ENSAYOS CLINICOS EN PEDIATRIA. ;YO PUEDO O DEBO PARTICIPAR?

Moderadora: Lourdes Cabrera Garcia. Hospital Clinico San Carlos, Madrid

:POR QUE SON NECESARIOS LOS ENSAYOS CLINICOS EN PEDIATRIA?
;QUIEN, COMO Y DONDE SE DEBEN LLEVAR A CABO?

Federico Martinén Torres, Cristina Serén, Carmen
Rodrllguez—Tenreiro

Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compostela,

A Coruna

El ensayo clinico aleatorizado es sin duda un para-
digma en la investigacion médica. Expresiones tales
como “basandome en mi experiencia”, “de acuerdo a
mi trayectoria”, “después de haber tratado multitud
de pacientes con mi protocolo”...han llevado a muchos
pacientes a una via sin retorno. La medicina basada en
la evidencia busca la utilizacion consciente, explicita
y juiciosa de la mejor evidencia cientifica disponible
para tomar decisiones sobre el cuidado y manejo de
los pacientes individuales. Y la mejor fuente de eviden-
cia cientifica son los ensayos clinicos, una herramienta
necesaria, considerada por muchos uno de los avan-
ces mas importantes de la ciencia, y que ha permitido
paliar la escasa capacidad humana para evaluar obje-
tivamente los resultados de cualquier intervencion.

A pesar de lo expuesto, los ninos han estado tradicional-
mente excluidos de este abordaje, y en muchos casos,
la aplicacion de tratamientos se realiza por extrapola-
cion o adaptacion de lo investigado en adultos, y es que
muy pocas intervenciones completan el desarrollo cli-
nico especifico requerido en el paciente pediatrico.

Esto debe de cambiar, y de hecho, esta cambiando,
pero para lograrlo, los pediatras debemos implicar-
nos, a través de la investigacion clinica pero también
mediante exigiendo y practicando la pediatria basada
en evidencias.

;POR QUE?

Hasta hace escasamente una década, los nifios eran
considerados un sector vulnerable y por tanto, queda-
ban excluidos automaticamente de la investigacion cli-
nica, y en consecuencia, de los avances médicos. Los
ninos se consideraban adultos pequenos en el ambito
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médico, de modo que pocas eran las estrategias tera-
péuticas disenadas especificamente para ellos. En
la mayor parte de los casos el calculo de la dosis de
los tratamientos se llevaba a cabo directamente por
extrapolacion de los datos disponibles para la pobla-
cion adulta y no se adaptaban las formulaciones a la
forma farmacéutica mas adecuada para la edad pedia-
trica. Sin embargo, el continuo y rapido proceso de
crecimiento y maduracion que experimentan los nifios,
conlleva la necesidad de considerar los diferentes
estadios del desarrollo de la vida del nifo, ya que con
la simple extrapolacion de los datos de adultos sola-
mente llegaremos a conclusiones apropiadas en el 6%
de los casos'? La investigacion clinica pediatrica es
el la herramienta que garantiza que los ninos no sean
expuestos a problemas de seguridad debidos a dosis
muy altas, o de ineficacia debido a dosis insuficientes.

Fue en el mes de enero del ano 2007, con la entrada
en vigor el Reglamento Europeo por el que se regula
la investigacion con medicamentos para uso pedia-
trico, cuando se produjo un cambio de paradigma en
la investigacion clinica pediatrica, asumiendo que la
Unica forma posible de garantizar la proteccién de la
poblacidn infantil es disponer de medicamentos pre-
viamente estudiados y adaptados a las necesidades de
los ninos.

Desde ese momento muchos organismos interna-
cionales se han hecho eco de estas carencias y han
lanzado sus propias campanas de sensibilizacion
como por ejemplo la OMS que a través de su campana
“Medicamentos a la medida de los nifos”, lanzada el 6
de diciembre de 2007, pretende aumentar la sensibili-
zacion y acelerar las acciones destinadas a mejorar la
disponibilidad y el acceso a medicamentos especificos
para los menores de 15 anos.

El aho pasado, con motivo del décimo aniversario de la
entrada en vigor del Reglamento, la Agencia Europea
del Medicamento publicaba un informe el que se eviden-
cia un aumento considerable en el nimero de Planes
de Investigacion Pediatrica (PIPs) puestos en marcha.
Sin embargo, y pese a que estos datos son positivos, los
esfuerzos han sido insuficientes, ya que segun datos del
mismo informe solamente el 30% de los medicamentos
comercializados en Europa incluyen autorizacion pedia-
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trica y menos del 50% de los farmacos autorizados en
ninos han sido adecuadamente testados en la poblacidn
infantil®. Este escenario pone de manifiesto las nume-
rosas deficiencias y carencias que todavia existen y nos
hace reflexionar sobre la necesidad de invertir mas
tiempo y recursos para llevar a cabo una investigacion
clinica pediatrica segura y de calidad.

Otro aspecto a destacar es el papel que las enferme-
dades raras juegan en la etapa infantil, segun datos
de la Federacion Espanola de Enfermedades Raras
(FEDER), entre el 6% y el 8% de la poblaciéon mundial
estd afectada por estas enfermedades, es decir mas
de 3 millones de espanoles y 30 millones de ciuda-
danos europeos. Las enfermedades raras son, en su
mayor parte, cronicas y degenerativas, siendo el 65%
de las mismas graves e incapacitantes. Especialmente
relevante en el tema que nos ocupa, es el hecho de
que 2 de cada 3 enfermedades raras aparecen antes
de que el paciente cumpla los dos afos*.

No podemos tampoco olvidar, el papel que la inves-
tigacion clinica pediatrica juega en el desarrollo de
las vacunas, uno de los logros de salud publica mas
importantes de la humanidad, y es que entre el pasado
siglo y el ano 2000 las enfermedades evitables se han
reducido en mas del 95% alli donde se han implantado
los programas de vacunacion.

A nivel nacional, segun los datos presentados por la
Agencia Espanola del Medicamento y Productos Sani-
tarios (AEMPs] en noviembre de 2017, Espana es el
cuarto pais de la Unién Europea con mayor niumero de
ensayos clinicos con medicamentos®. Sin embargo, y
pese a los diferentes esfuerzos que se estan llevando a
cabo, solamente el 15% de los ensayos incluye pobla-
cion pediatrica, por debajo de la media europea que se
sitla en el 18%:®.

Investigamos porque el bienestar de nuestros pacien-
tes es el fin Ultimo de nuestra profesion, invertir
nuestro tiempo y recursos en una investigacion cli-
nica pediatrica segura, eficaz y eficiente garantiza el
bienestar de los mas pequefos y su acceso a los far-
macos y terapias mas innovadoras. Investigamos tam-
bién, porque nos sitla en la vanguardia de los avances
médicos, nos abre las puertas al desarrollo de farma-
cos innovadores y nos permite compartir nuestra for-
macidn y experiencia con otros profesionales en todo
el mundo.

¢QUIEN, COMO Y DONDE?

La investigacion clinica pediatrica afronta mas limi-
taciones que su analoga en adultos debido a las par-
ticularidades de la poblacion a la que nos referimos.
Los dilemas éticos, las bajas tasas de reclutamiento y
la mayor supervision de las autoridades reguladoras,
entre otras, suponen retos que sélo pueden ser aco-

metidos por investigadores, instituciones y redes de
investigacion experimentadas y consolidadas. Espana
es un pais consolidado en el ambito de la investigacion
clinica, con hospitales e instituciones punteras que
llevan a cabo un gran ndmero de ensayos clinicos cada
ano. Sin embargo, reducir el tiempo necesario para
dar acceso a medicamentos innovadores a la pobla-
cidn pediatrica, minimizar la incertidumbre y el riesgo,
y garantizar la seguridad y eficacia de los ensayos cli-
nicos, solo es posible mediante una accion coordinada
y eficiente, que reduzca la burocracia y homogenice
los procedimientos comunes para todos los centros e
investigadores en Espana. Por este motivo, en Noviem-
bre de 2016, nace la Red Espanola de Ensayos Clinicos
Pediatricos (RECLIP;www.reclip.org), una red super-
especializada, profesionalizada, multidisciplinar y con
una estructura estable en la que se integran las uni-
dades de investigacion pediatrica mas importantes de
Espana. RECLIP lleva a cabo su actividad a través de la
cooperacidn con todos los actores involucrados en el
proceso de la investigacion clinica: pacientes, investi-
gadores, companias farmacéuticas, autoridades regu-
ladoras y comités éticos. El trabajo en red favorece
que aquellos investigadores y centros que ya estaban
haciendo las cosas bien, sigan haciéndolas bien o muy
bien, y que aquellos investigadores y centros menos
experimentados tengan la oportunidad de aprender e
implementar buenas practicas y modos de trabajo que
ya han demostrado éxito y estan consolidados. El obje-
tivo de RECLIP es que entre todos consigamos que la
pediatria espanola ocupe el lugar que le corresponde
en investigacion dentro de Espana y a nivel europeo, y
paraello el papel de la AEP esta siendo y sera esencial.
Tenemos que fomentar el instinto investigador en las
nuevas generaciones de pediatras, ponerlo en valor, y
preparar a nuestros pediatras para poder competir al
mismo nivel que otras especialidades y otros paises.
La premisa clave es que un clinico que investiga, es en
general mejor clinico, y la excelencia asistencial va de
la mano de la excelencia investigadora.

Si bien la coordinacidon a nivel nacional a través de
RECLIP es fundamental, el alcance debe tener una
mayor proyeccion y por ese motivo nos hemos involu-
crado en la macro-convocatoria europea IMI-2 para la
creacion de una red pan-europea de ensayos clinicos
pediatricos. Los objetivos de dicha red son analogos a
los de RECLIP, pero con alcance europeo, y en el con-
sorcio participan entidades del ambito investigador, de
la industria farmacéutica y redes de investigacion cli-
nica pediatrica en toda Europa.

CONCLUSIONES

La medicina en general, y la investigacidn clinica en
particular, viven en los ultimos anos una revolucion
compleja e ilusionante: las nuevas tecnologias, la
medicina personalizada y la involucracion del paciente
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de manera activa han cambiado y continudn cambiando
el escenario tradicional. Los datos clinicos ya no sélo
se recogen cuando el paciente acude a la consulta del
pediatra, sino que se reportan en tiempo real mediante
aplicaciones y wearables; la clasificacion de las pato-
logias y la eleccidn de los tratamientos ya no obedece
solamente a la clasificidn tradicional sino que tiene en
cuenta otros aspectos como las mutaciones genéti-
cas y la presencia o ausencia de biomarcadores; y los
pacientes y sus padres son ahora pacientes expertos,
con formacién e informacion, que los convierte en los
mejores asesores y guias de la investigacion pediatrica.

Tu involuracidn activa es esencial, y si no lo haces, pri-
varas a tu paciente de las mejores opciones diagnos-
ticas, terapéuticas y preventivas, no sélo de entre las
disponibiles, sino también de las que estan en desa-
rrollo o de las que todavia tendremos que buscar entre
todos. La investigacion clinica no solo salva pacientes,
sino que tambien salva profesionales: previniendo el
acomodamiento a la rutina, incentivando la busqueda
de las mejores evidencias, obligando al médico a su
actualizacién constante, y empujando al pediatra a la
excelencia asistencial.

BIBLIOGRAFiA

1. Williams K, Thomson D, Seto |, Contopoulos-
loannidis DG, loannidis JP, Curtis S, et al. Stan-
dard 6: Age Groups for Pediatric Trials. Pediatrics.
2012;129:5153-60.

2. Dunne J, Rodriguez WJ, Murphy MD, Beasely BN,
Burckart GJ, Filie JD, et al. Extrapolation of adult
data and other data in pediatric drug-development
programs. Pediatrics. 2011;128:e1242-9.

3. Report from the Comission to the European Parlia-
ment and the Council - State of Paediatric Medici-
nesin the EU - 10 years of the EU Paediatric Regu-
lation, Oct 2017.

4. Datos Federacion Espanola de Enfermedades
Raras - https://www.enfermedades-raras.org/
index.php/enfermedades-raras/preguntas-fre-
cuentes

5. Datos AEMPs - Segunda Edicion Jornada “La
investigacion se quita la bata”, Nov 2017.

6. Datos AEMPs - Jornada sobre Investigacion Cli-
nica en Pediatria, Sep 2017.

56

ETICA EN ENSAYOS CLINICOS. PARTICULARIDADES DE LOS ENSAYOS
EN LA POBLACION PEDIATRICA. BUENAS PRACTICAS CLINICAS

Lourdes Cabrera Garcia
Servicio de Farmacologia Clinica. Hospital Clinico San Carlos,
Madrid

La investigacion clinica tiene como principal objetivo la
generacion de conocimiento que suponga una mejora
en la salud, debiendo garantizarse un equilibrio entre
el avance de la ciencia y la proteccion de los derechos
y el bienestar en los participantes de la investigacion.

iPor qué es necesaria la ética en Investigacion? La
ética se refiere a la ciencia de desarrollar teorias y
reglas con respecto a las acciones humanas. En ética
de lainvestigacion, la pregunta es: ;Como deberia com-
portarse el investigador con aquellos sujetos que son
voluntarios para participar en la investigacién en particu-
lar, y con la sociedad en general?

En relacidon a los aspectos éticos, la realizacion de
cualquier estudio en seres humanos en general y en
la poblacion pediatrica en particular por su vulnera-
bilidad, debe estar cuidadosamente balanceada con
la necesidad de protegerle de los posibles riesgos e
inconvenientes derivados de la participacion. Sin duda
alcanzar un adecuado equilibrio entre los posibles
beneficios para la sociedad que puede originarse en
la investigacidn en esta poblacion y un nivel de pro-
teccion adecuado para los participantes constituye un
reto importante para los investigadores y otros agen-
tes involucrados en la investigacion: miembros de
Comités Eticos de Investigacién, Compafias Farma-
céuticas'?...

Aunque la normativa legal varia entre los distintos
paises, los principios éticos basicos de respeto a las
personas (autonomia), beneficiencia, no maleficiencia
y justicia son constantes. Estos principios fundamenta-
les se traducen en la voluntariedad de la participacion
y obtencion del consentimiento informado, la minimi-
zacion del riesgo, asegurar la validez cientifica de un
proyecto y una distribucidon equitativa de las cargas y
beneficios de la investigacion.

El ensayo clinico constituye la mejor herramienta dis-
ponible para evaluar la eficacia y la seguridad de los
medicamentos; si bien, la realizacion de ensayos cli-
nicos en menores presenta ciertas consideraciones
“especiales” de tipo ético, cientifico y practico que
deben ser tenidas en cuenta. Estamos antes un grupo
vulnerable, siendo necesario por tanto extremar la
proteccion, y se plantean ciertas dificultades a la hora
de hacer investigacion, entre estas se incluyen: un
numero limitado de pacientes afectos de determina-
das patologias, la necesidad de desarrollar variables
de resultado especificas para este grupo de edad y en
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muchos casos para cada uno de los distintos subgru-
pos de la edad pediatrica, la complejidad de hacer par-
ticipes a los padres en la toma de decisiones en rela-
cion a la participacion de los menores en los estudios®.

La normativa actual que regula los ensayos clinicos
con medicamentos en nuestro entorno, el Regla-
mento Europeo de ensayos clinicos con medicamen-
tos 536/2014 y el Real Decreto de Ensayos Clinicos
1090/2015, dedican sendos articulos a los ensayos
en la poblacion pediatrica*®. Ademas son numerosas
las guias elaboradas por distintos organismos inter-
nacionales y asociaciones profesionales que facilitan
recomendaciones respecto a la investigacion en los
menores. En septiembre del afo 2017, fue publicada
la guia de consideraciones éticas en la realizacion de
ensayos clinicos en poblacion pediatrica de acuerdo a
las recomendaciones del grupo de expertos de ensa-
yos clinicos coordinados por la Comision europea®. En
ésta se exponen distintos aspectos éticos particulares
de los ensayos en menores que merecen una conside-
racion diferencial.

Entre otros destacan: el proceso de consentimiento
informado y asentimiento, el uso del placebo, el con-
cepto de beneficio, la evaluacion del riesgo y las cargas
para los participantes de los ensayos y el balance
beneficio-riesgo. A continuacién se describen breve-
mente estos aspectos de la mencionada guia:

1) Consentimiento Informado y Asentimiento

Sin lugar a dudas la obtencion del consentimiento
“libre e informado” por parte de los participantes
en la investigacidn constituye un elemento clave en
los principios éticos de la investigacidn clinica. Esto
implica que el sujeto decide participar de forma
voluntaria, sin coacciones externas y que tiene la
suficiente informacidén sobre la investigacion pro-
puesta y las implicaciones de su participacion. El
responsable de otorgar el consentimiento cuando
el participante en una investigacién es menor es
su representante legal, que en la mayoria de los
paises de nuestro entorno se corresponde con los
padres, respetando siempre la voluntad del parti-
cipante. Los nifios en funcién de su edad, madurez
y desarrollo psicoldgico, deben dar su conformidad
(“asentir”) tras aportar la suficiente y comprensi-
ble informacidn sobre la investigacion propuesta. A
la necesidad de asentimiento por parte del menor
reflejo del respeto por su autonomia; se suma la
necesaria conformidad con la decisién del mismo
de no participar en una investigacion.

En cualquier caso, resulta incierto y no existe
acuerdo sobre a qué edad se debe requerir el
asentimiento y si la voluntad de no participar por
parte de un nino debe respetarse en cualquier
situacion. Algunos autores’®sefalan que la capa-
cidad para otorgar el asentimiento es completa por

3)

encima de los 14 anos, siendo muy limitada en los
menores de nueve. Es en este rango de edad (9-14
afos) donde existe gran variabilidad en la madu-
rez, y donde se deben extremar las precauciones a
la hora de obtener un adecuado asentimiento por
parte del nino.

Uso del placebo

El placebo puede utilizarse en ensayos pedia-
tricos si su uso no implica un aumento de riesgo
para los menores’ mientras que no deberia acep-
tarse cuando su empleo suponga abandonar un
tratamiento activo eficaz. En tanto en cuanto el
nivel de evidencia a favor de un tratamiento eficaz
aumenta, la justificacion para el uso del placebo
se debilita. No obstante, tal y como sucede con la
poblacion adulta existen algunas circunstancias,
donde el uso del placebo puede estar éticamente
justificado:

a. cuando no existe tratamiento eficaz o la terapia
existente tiene una eficacia cuestionable,

b. si el tratamiento empleado se asocia a una
elevad frecuencia de efectos adversos y los
riesgos superan los beneficios del mismo,

c. cuando la patologia en estudio se caracteriza
por exacerbaciones y remisiones frecuentes y
espontaneas y no se ha podido demostrar la
eficacia de una terapiay

d. encaso de unimportante efecto placebo®™.

Concepto de Beneficio

La normativa actual establece que sdlo se podran
hacer ensayos clinicos en poblacion pediatrica
si se espera un beneficio directo para el menor
participante (ie: ensayos confirmatorios de efica-
cia) o bien para la poblaciéon representada por el
menor afectado y dicho ensayo clinico entrane solo
un riesgo y una molestia minimas para el paciente
en comparacion con el tratamiento estandar del
problema de salud que padece. Son fundamen-
talmente estos estudios sin beneficio directo para
el participante los que generan numerosas con-
troversias, tanto en el seno de los Comités Eticos
de Investigacion que evaluan la factibilidad de los
estudios como entre los propios investigadores.

La guia define el beneficio como una mejora en el
tratamiento, en el diagndstico o en la prevencion
en menores. Este puede obtenerse bien por un
incremento en la eficacia y seguridad de un medi-
camento que ofrece un mejor balance beneficio/
riesgo o bien aportando tratamientos alternati-
vos, con similar balance a los existentes. También
podemos considerar beneficio, las mejoras en los
cuidados de los pacientes, por ejemplo: disponer
de formulaciones apropiadas para los distintos
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grupos de edad, disminuir los errores de medi-
cacion, reducir la duracion de un tratamiento,
mejorar la via de administracion....Lo que resulta
fundamental es que el beneficio sea clinicamente
relevante, teniendo en cuenta un balance adecuado
con los riesgos y las cargas para los participantes
en el ensayo.

Evaluacién riesgo y molestias para los participantes
de los estudios

Laevaluacion delriesgoy las molestias (o “cargas”)
de la investigacion son fundamentales tanto en la
evaluacion como en la realizacion del ensayo. El
riesgo se define como la probabilidad y la magni-
tud de un dano anticipado en un ensayo clinico. La
carga es definida como las molestias subjetivas que
afectan a los menores, sus padres y familiares que
originan dolor, malestar, temor en sus vidas y en
sus actividades personales, en definitiva que origi-
nan una experiencia desagradable. Es, por defini-
cion, determinada principalmente por la persona
que soporta la misma. Para los menores, estas
incomodidades pueden suponer una pérdida de la
vida social, escolar, actividades deportivas y para
sus progenitores la pérdida de dias de trabajo, la
necesidad de encontrar tiempo para asistir a las
visitas, cumplimentar cuestionarios o diarios... Sin
duda, estas molestias, son factores determinan-
tes a la hora de decidir participar ten un estudio
o abandonar el mismo, especialmente en aquellos
sin beneficio directo para los participantes.

Ambos aspectos, riesgos y molestias pueden ser
fisicas, psicoldgicas o sociales, inmediatas o dife-
ridas y evidentemente varian en funcién de la edad,
duracion del estudio, experiencia previa, repeticion
o acumulacién.

Balance beneficio-riesgo-molestias

La identificacidon de los beneficios en relacion con
los niveles de riesgo y molestias son la base para
la aprobacién ética. Como la valoracion de los
beneficios, riesgos y cargas se basan en probabi-
lidades, la gravedad de la patologia de estudio y el
beneficio, los riesgos y la incomodidad de los tra-
tamientos alternativos deben tenerse en cuenta a
la hora de valorar el balance beneficio-riesgo de la
participacion en un determinado ensayo.

Tal y como se ha comentado previamente, de
acuerdo a la nueva normativa se podran realizar
ensayos en menores si hay motivos cientificos
por los que cabe esperar que la participacion del
menor en el ensayo clinico genere:

a. un beneficio directo para el participante supe-
rior a los riesgos y molestias que supone, o
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b. algun beneficio para la poblacién representada
por el menor afectado y dicho ensayo clinico
entrane solo un riesgo e incomodidad minimos
para el menor afectado en comparacion con el
tratamiento estandar del problema de salud
que padece.

Respecto a los ensayos con perspectiva de bene-
ficio directo para los menores participantes, es
necesario que el beneficio esperado supere a los
posibles riesgos y molestias derivadas de la par-
ticipacion. En cualquier caso, esta perspectiva de
beneficio directo no debe utilizarse nunca para
inducir a la participacion o generar falsas expecta-
tivas en los pacientes o sus familias.

En aquellos ensayos sin beneficio para la participan-
tes pero si para la poblacion representada por éstos,
el Reglamento ha introducido un criterio, que no con-
templaba la Directiva previa, con objeto de garantizar
la proteccidn de los participantes.

De acuerdo a la nueva regulacion: los riesgos y moles-
tias debe ser minimos en comparacidn con el trata-
miento estandar. El riesgo minimo se define como
la probabilidad la probabilidad de dafo o lesion no
es mayor que la derivada de la actividad cotidiana o
durante un examen fisico-psicoldgico de rutina. Esto
implica que el nivel de riesgo y molestias para los par-
ticipantes debe ser evaluado en relacion con y razo-
nablemente proporcional al tratamiento estandar, el
estado de salud, las experiencias previas de los parti-
cipantes....Incluso si tras la revision ética se concluye
que el nivel de riesgo y molestias es minimo en com-
paracion con el tratamiento estandar, esto no significa
necesariamente que el ensayo sea éticamente acepta-
ble. Los riesgos y molestias previsibles deben siempre
justificarse y minimizarse.

CONSIDERACIONES FINALES

Los nifios constituyen una poblacion vulnerable con
caracteristicas fisicas y psicoldgicas particulares, con
una importante variabilidad entre los distintos grupos
de la edad pediatrica y ademas presentan enferme-
dades que pueden ser exclusivas de la infancia o bien
comportarse de una forma diferente a como lo hacen
en los adultos. Por tanto es necesario investigar los
medicamentos en la poblacién pediatrica para obtener
datos que permitan optimizar los posibles beneficios
y minimizar los riesgos inherentes a los farmacos en
esta poblacion.

El ensayo clinico constituye la mejor herramienta dis-
ponible para evaluar la eficacia y la seguridad de los
medicamentos; si bien, la realizacion de ensayos cli-
nicos en menores presenta ciertas consideraciones
“especiales” de tipo ético que deben ser tenidas en
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cuenta. Existe un marco legal excepcional para hacer
ensayos clinicos en los ninos, éticamente aceptablesy
metodoldgicamente viables.

La nueva normativa de ensayos clinicos establece una
serie de premisas para la realizacion de ensayos cli-
nicos en menores, distinguiendo entre: 1) aquellos en
los que existe un beneficio directo para el participante
superior a los riesgos y molestias, o 2) se espera algin
beneficio para la poblacion representada por el menor
afectado y el ensayo clinico entrana sélo un riesgo y
una molestia minimas para el paciente en compa-
racion con el tratamiento estandar del problema de
salud que padece.

Resulta fundamental valorar el balance beneficio-
riesgo de la participacién de un menor en un estudio,
teniendo en cuenta ademas de los riesgos inherentes
al tratamiento en investigacidn, la gravedad de la pato-
logia en estudio, los riesgos del tratamiento habitual y
las molestias que suponen las actividades propias del
ensayo tanto para los menores como para sus familias.
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EL ADOLESCENTE EN LOS ENSAYOS CLINICOS

Joana Claverol Torres
Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona

La medicina centrada en el paciente requiere de la
participacion de los mismos en los diferentes ambitos
que afectan a su salud. El establecimiento de grupos
de jovenes pacientes expertos (YPAGs) puede ser la
mejor manera de incluir la perspectiva del paciente
pediatrico, en especial del adolescente, en las diferen-
tes actividades de investigacion de los de hospitales
pediatricos, asi como en la actividad de los regulado-
res del proceso de estudio y autorizacion de farmacos
innovadores.

Los nifios y jovenes se consideran fundamentales para
el disenoy la ejecucion de la investigacion clinica como
participantes activos y reflexivos y se ha demostrado
ya que su participacion en la investigacion clinica tiene
muchos beneficios'?2.

Es particularmente importante articular sus opinio-
nes, por su participacion en la planificacion y la toma
de decisiones®*“.

Los adultos simplemente no pueden volver a ser ninos,
porque no pueden descartar el bagaje adquirido y
siempre van a plantear los estudios de investigacion
a través de filtros para adultos, incluso si estos son
filtros subconscientes?.

El objetivo de los YPAG es fomentar la participacion y
la influencia de los nifios y sus familias / cuidadores en
diferentes etapas a lo largo del desarrollo de la inves-
tigacidon clinica y ensayos clinicos.

ELYPAG del Hospital Sant Joan de Déu recibe el nombre
de KIDS Barcelona y esta integrado por 15 jévenes.
Se formo en enero de 2015 y durante este periodo ha
recibido una formacién especializada de la mano de
reconocidos médicos de nuestro hospital, y que les ha
permitido conocer en primera persona la labor que
llevamos a cabo en el ambito biomédico, de investiga-
cidén clinica, de innovacion y de ensayos clinicos .
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Actualmente los YPAGs proporcionan comentarios y
sugerencias de mejora vinculadas con la metodologia
de estudio y de disefio de los proyectos de investigacion
clinica, sobre cuestiones éticas, formularios de asen-
timiento informado, documentos informativos para los
pacientes, asi como también respecto a los métodos
para comunicarse o acercarse a los pacientes pedia-
tricos. La idea de involucrar a los jovenes adolescen-
tes en la investigacidon clinica es una nueva direccion
tomada por las organizaciones de salud publica, los
reguladores® y otros actores involucrados en la inves-
tigacion clinicay desarrollo de farmacos. Incorporar la
voz del paciente permite que los proyectos se adapten
mas a sus necesidades, rompiendo el dogma de que el
paciente debe adaptarse al ensayo.

Sus aportaciones en cuanto al disefo de un estu-
dio pueden ser tan relevantes que pueden contribuir
a conseguir la adherencia del tratamiento durante la
fase de estudio del mismo y también con posterioridad
a su autorizacion. Considerar las formulaciones del
tratamiento, las pruebas médicas a las que someter
al paciente, la palatabilidad en el caso de farmacos
administrados por via oral, etc. seguin la perspectiva
del paciente pediatrico serad de relevante importancia
para los resultados de la investigacion.

La medicina del presente no es posible sin el enfoque
en la perspectiva de los pacientes. La Unica forma de
tener este enfoque es con la participacion activa de los
pacientes expertos.
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SOBRE LA MEDICINA APROPIADA, ESA QUE TODOS LLEVAMOS DENTRO

Moderador: Javier Gonzalez de Dios. Hospital General Universitario de Alicante, Alicante

¢QUE ES LA MEDICINA APROPIADA?

Javier Gonzalez de Dios
Hospital General Universitario de Alicante, Alicante

HACIA UNA MEDICINA APROPIADA EN EL SIGLO XXI

El futuro de la medicina actual debe caminar hacia
una sanidad mas segura, eficiente y sostenible. Una
practica clinica que intenta resolver de la mejor forma
posible la ecuacion entre “lo deseable, lo posible y lo
apropiado”, teniendo presente que la medicina es una
ciencia sembrada de incertidumbre, variabilidad en la
practica clinica, sobrecarga de informacion, aumento
de demanda y limitacion de recursos'?. Un modelo de
medicina cercana, cientifica y humana, una medicina
que intente ofrecer la maxima calidad con la minima
cantidad (de intervenciones] y en el lugar mas cercano
al paciente.

Y el camino para conseguir esto en la medicina del
siglo XXI se basa en varios pilares, como los programas
de calidad y seguridad del paciente, la participacion de
los ciudadanos en el debate sanitario, la humanizacidn
de la practica clinica, asi como el profesionalismo vy la
Medicina Apropiada (Right Care).

Y aqui surge un concepto aparentemente nuevo, la
Medicina Apropiada, pero que no es tal, pues en rea-
lidad consiste en revisar lo que hacemos en sanidad
por el bien del paciente y de la sociedad, en cuestio-
nar nuestras practicas rodeadas de exceso de pruebas
diagndsticas, intervenciones terapéuticas y progra-
mas de prevencion. Porque en la Medicina Apropiada
se intenta que el paciente sea el verdadero centro de
la asistencia y que su seguridad guie la practica sani-
taria, siempre en un entorno de las mejores pruebas
cientificas que nos lleven a adoptar la mejor toma de
decisiones clinicas.

Y para abordar el concepto ampliado de la Medicina
Apropiada cabe establecer la conexion de diver-
sos campos, incluso paradigmas ya. Alrededor del
paciente como centro de la asistencia nos adentramos
en el campo de la Medicina centrada en el paciente y

de la Evidencia basada en la medicina (como contra-
punto de la tan repetida Medicina basada en la eviden-
cia). Y alrededor de la seguridad en la practica clinica
conviene revisar los conceptos de Prevencion cuater-
naria y diversas campanas (Choosing Wisely, Do Not
Do, etc.).

MEDICINA BASADA EN LA EVIDENCIA, EVIDENCIA BASADA EN LA
MEDICINA Y MEDICINA CENTRADA EN EL PACIENTE

Se acaban de cumplir las bodas de plata de un arti-
culo que prodigé una cierta revolucién conceptual
en medicina: porque en 1992 se publicd en la revista
JAMA un articulo firmado por el Evidence-Based Medi-
cine Working Group de la Universidad de McMaster en
el que se llamaba la atencidn sobre la necesidades de
un “nuevo paradigma” para la practica de la medicina
frente al “viejo” paradigma fisiopatolégico®. A partir de
ahi exploto el paradigma de la Medicina Basada en la
Evidencia (MBE), un incémodo anglicismo que se ha
intentado modificar -sin mucho éxito- por otros (como
Medicina Basada en Pruebas), pues no hay nada menos
“evidente” que la MBE, donde todo se cuestionay pone
a juicio, desde la validez cientifica a la aplicabilidad en
la practica médica, pasando por la importancia clinica.

En Medicina, que se ha definido como “la ciencia de la
incertidumbre y el arte de la probabilidad”, la MBE ha
aportado un poco mas de ciencia al arte de la medi-
cina y nos ha dejado un buen recurso para no perder
el horizonte: la reflexion sobre el modelo de toma de
decisiones clinicas. Un modelo basada en cuatro cir-
culos (tres periféricos -la evidencia procedente de la
investigacion, el estado clinico y circunstancias, la
preferencia y acciones de los pacientes- y uno central
-la experiencia clinica-) y dos triangulos (uno referido
al de beneficios-riesgos-costes, de verdadero valor
cientifico; y otro referido al paciente-médico-industria
farmacéutica, de verdadero valor ético). La incorpo-
racion de este modelo ha cambiado incluso la rela-
cion médico-paciente: actualmente se preconiza un
modelo deliberativo (el paciente es consciente de su
enfermedad, tiene interés y esta informado), que lima
los inconvenientes de los anteriores modelos (pater-
nalista y cientifico-elitista).
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Esta es una situacion ideal de la MBE. Porque ense-
guida nos percatamos el uso de la MBE ha ido unido a
su abuso y mal uso. Y, como todo paradigma, tiene su
auge y su crisis, sus luces y sus sombras. Y hace anos
realizamos un analisis DAFO de este ya no tan nuevo
paradigma, realizando un anélisis interno (debilidades
y fortalezas) y externo (amenazas y oportunidades).
Porque si en la MBE sélo se piensa en sus fortalezas
y oportunidades y no se balancea con sus debilidades
y amenazas, corremos el riesgo de que aparezcan
nuevas tribus urbanas alrededor de la misma, y defi-
niamos cuatro potenciales: Cochranitas, Metanofilos,
Casperos y Uptodateros®.

Es decir, en la toma de decisiones basadas en prue-
bas se comparte la decisidn con el paciente, aunque es
posible que conceptualmente las caracteristicas de la
MBE se centraran, erréneamente, en el ensayo clinico,
la revision sistematica y metanalisis, modelos concep-
tuales de investigacion que buscaban la generalizacion
de los resultados, o el mejor resultado para el paciente
promedio en las condiciones “ideales” de la experi-
mentacion. Pero lo cierto es que, aunque hay muchos
pacientes parecidos, todos son diferentes y esa dife-
rencia es la base de la practica clinica y constituye la
esencia del arte de la medicina. Y esta es la base de
la convivencia de la investigacion y la clinica, o lo que
es lo mismo la convivencia y complementariedad de la
MBE vy de la evidencia basada en la medicina (EBM).
Porque esta ultima, como complementaria de la MBE,
subraya el beneficio de considerar la “evidencia de la
vida real” y a través del analisis del gran acimulo de
datos obtenidos (macrodatos o “big data”) se puedan
generar evidencias que complementen a las proce-
dentes de experimentos y ya en un entorno de practica
clinica “habitual”"®.

Por ello, después de la MBE surgid el concepto de la
Medicina centrada en el paciente (MCP), en la que se
reivindicaba la necesidad de volver la mirada hacia
el paciente individual, en base a conceptos como la
toma de decisiones compartidas (“shared decision
making”) o la capacitacion de los pacientes (“patient s
empowerment”). Porque lo cierto es que la MBE y la
MCP, al igual que la investigacidn y la practica clinica,
son las dos caras de la misma moneda, que debieran
ser complementarias y nutrirse mutuamente. Porque
no debiera practicarse una MCP que no estuviese
basada en la mejor evidencia disponible, ni es posible
imaginar una MBE cuyo objetivo final esté alejado del
paciente individual®.

En resumen, la MBE busca tomar decisiones en hechos
firmemente establecidos, idealmente procedentes de
experimentos bien disenados. Pero ello conlleva dos
limitaciones fundamentales: los experimentos se rea-
lizan en condiciones ideales (que con frecuencia no
reproducen la complejidad de la practica clinica habi-
tual) y parten siempre de una hipétesis (y eso hace
que, a menudo, se parta también de una solucién). En
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cambio, la EBM pone el enfoque en el paciente indivi-
dual, tanto en la generacion de evidencias, como en la
incorporacion de preferencias. Y la EBM es el camino
de la MCP, que complementa la MBE, pues reivindica
el humanismo médico a través de la toma de decisio-
nes compartidas y el empoderamiento de pacientes®’.

Porque si lo que hizo avanzar la medicina en el siglo
XX fueron los avances cientificos y tecnoldgicos, lo que
salvard la medicina en el siglo XX| es la humanizacion. Y
eso implica compaginar la medicina cientifica, basada
en evidencias (MBE), con la medicina humanista, cen-
trada en el paciente (MCP). De hecho, la MBE consi-
deraba al paciente en la toma de decisiones (recordar
el modelo de cuatro circulos y dos triangulos definido
antes), pero la MCP apuesta firmemente por esta
toma de decisiones compartidas. Porque esta toma de
decisiones compartidas es especialmente interesante
cuando se plantea el dilema de que los datos pobla-
cionales llegan a un conclusién y las preferencias del
paciente son otras.

PREVENCION CUATERNARIA Y ESTRATEGIAS DE MEJORA: DEL NO
HACER AL MENOS ES MAS

Mas alla de las conocidas prevencion primaria, secun-
dariay terciaria esta la prevencion cuaternaria, enten-
diendo como tal el conjunto de actividades sanitarias
que atenuan o evitan las consecuencias de las inter-
venciones innecesarias o excesivas del sistema sanita-
rio, ese exceso de celo diagndstico, terapéutico y pre-
ventivo de nuestra medicalizada sociedad.

Muchos autores, fueray dentro de nuestro pais®'?, han
tratado este tema. Y valga la pena recordar estos heu-
risticos de Gervas y cols® que conducen a una practica
sanitaria menos dafina: “Toda intervenciéon sanitaria
conlleva beneficios y danos. Solo algunas ofrecen mas
beneficios que dafos”, “La prevencion es mejor que
la curacion cuando la intervencidon preventiva hace
menos dafo que la intervencidn curativa”, “Las casca-
das son inevitables, salvo en su origen”, “"Hace menos
dafio un “no” razonable que un “si” complaciente”,
“Hay muchos problemas para los que no tenemos res-
puesta” o “Todo paciente tiene alguna conducta sana”.

Por la creciente capacidad de la medicina para produ-
cir mas iatrogenia que nuncay por el riesgo de insos-
tenibilidad de los sistemas sanitarios, en los paises
desarrollados se ha desarrollado este nuevo concepto
de prevencion (la prevencion cuaternarial, cuyo obje-
tivo es contener la medicalizacion. La prevencion cua-
ternaria es imprescindible en el fendmeno llamado
“disease mongering” que podria traducirse por mer-
cantilizacion de las enfermedades’™.

Potenciar este tipo de prevencion y frenar las conse-
cuencias del “disease mongering” requiere desarrollar
todo el potencial institucional de la prevencién y toda la
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voluntad personal de la contencion; implica separarnos
de la tutela innecesaria de la industria, ser criticos con
nuestro trabajo basandonos en las mejores evidencias
cientificas, no ser maleficentes, respetar el principio de
justicia sabiéndonos gestores de los limitados recursos
publicos, y sentirnos responsables del coste social de
oportunidad de las decisiones médicas'.

Es el concepto de prevencion cuaternaria preciso para
evitar la sobreutilizacion innecesaria en sanidad, que
se define como la prestacion de una asistencia sani-
taria en ausencia de evidencia o cuando el beneficio
potencial del procedimiento o tratamiento no supera
sus riesgos'!. Esta sobreutilizacion de recursos diag-
nosticos, preventivos y terapéuticos esta presente en
todas las especialidades y en todos los sistemas sani-
tarios, y amenaza a la seguridad de los pacientes y a
la sostenibilidad de los sistemas sanitarios'?. Y luchar
frente a ello es apostar por una Medicina Apropiada. Y
son diversos y variados los movimientos para luchar
frente a la sobreutilizacion y en favor de la Medicina
Apropiada. Asi, en los Ultimos afos, la extension mun-
dial del movimiento Menos es Mas Medicina' ha propi-
ciado identificar parte de esta sobreutilizacion merced
a las iniciativas de instituciones y sociedades cientifi-
cas que han elaborado recomendaciones de lo que No
hay que hacer.

El National Institute for Health and Care Excellence
(NICE)" presenté hace diez afios una serie de reco-
mendaciones sobre practicas relativamente frecuen-
tes, pero sobre las que existia evidencia suficiente para
considerarlas inadecuadas (Do not Do recomenda-
tions). NICE ha identificado hasta ahora 850 practicas
para las cuales hay evidencia cientifica de que no son
coste-efectivas. Archives of Internal Medicine viene
publicando, bajo el titulo Less is Mores, una coleccidn
de articulos sobre practicas que no aportan ningun
beneficio a los pacientes, o que suponen un mayor
riesgo sin una suficiente contrapartida de beneficios,
con el proposito de erradicarlas. La revista Bristish
Medical Journal lidera, por su parte, la campana Too
Much Medicine' con el propdsito de llamar la atencidn
sobre los problemas derivados del sobrediagnéstico y
del mal uso de recursos sanitarios.

De forma similar, otras instituciones y organismos
han elaborado también propuestas definiendo lo que
no hay que hacer. Entre las mas conocidas cabe citar
el proyecto Do not Harm'” 11 en Colorado (EEUU), Slow
Medicine' en Italia, o Smarter Medicine' en Suiza. La
campana Elegir con cabeza, sabiamente (Choosing
Wisely) de la Fundacién ABIM? (Advancing Medical
Professionalism to Improve Health Care), que se ha
llevado a cabo en EEUU y Canad3, y que hasta ahora
es la que ha tenido mas difusion y la Unica que ha sido
evaluada para determinar el impacto entre los profe-
sionales, concluia que eran necesarias intervenciones
adicionales para una implementacion mas amplia de
estas recomendaciones.

En Espana, en 2013, a propuesta de la Sociedad Espa-
nola de Medicina Interna, el Ministerio de Sanidad,
Servicios Sociales e Igualdad lanzd la iniciativa Com-
promiso por la calidad de las Sociedades Cientificas
(ICC) al que se han sumado, hasta ahora, un total de 49
sociedades con el propdsito de disminuir las interven-
ciones que no han demostrado eficacia, tienen escasa
o dudosa efectividad, o no son coste-efectivas.

EN BUSCA DE LA MEDICINA APROPIADA

Mézclese a dosis justas y con prudencia la MBE, la
EBM, la MCP, la prevencion cuaternaria y cualquiera
de los movimientos para mitigar la sobreutilizacion
en sanidad, y estaremos en el camino de la Medicina
Apropiada. De hecho, todos estamos en ese camino.
Pues como dice el titulo de esta mesa redonda, ya uti-
lizado hace tres afos en una editorial?’, es la Medicina
Apropiada que todos llevamos dentro. Unos de forma
mas consciente que otros. Y el objetivo de las dos
siguientes ponencias intentaran crear un poco de mas
conciencia sobre ello.

El Dr. Carlos Ochoa defenderd la ponencia “Cuando
el “siempre lo hemos hecho asi” no vale” y el Dr. Roi
Pifeiro expondrd su trabajo “Comprobando lo que
hacemos. Proyecto Apropiado”. Y todos estaremos
con ello en busca de la Medicina Apropiada: porque
se lo merecen los pacientes y la sociedad, porque es
lo correcto para la sanidad y los sanitarios, porque es
bueno ponerlo en practica en el siglo XXI.

BIBLIOGRAFIA

1. Gonzalez de Dios J. De la Medicina basada en la
evidencia a la Evidencia basada en la medicina. An
Esp Pediatr. 2001;55:429-439.

2. Bufuel Alvarez JC. Medicina basada en la eviden-
cia: una nueva manera de ejercer la pediatria. An
Esp Pediatr. 2001;55:440-452.

3. Evidence-Based Medicine Working Group. Evi-
dence Based Medicine: a new approach to teaching
the practice of medicine. JAMA. 1992;268:2420-5.

4. Gonzalez de Dios J, Ortega Paez M, Molina Arias
M. Analisis DAFO de la Medicina basada en prue-
bas y nuevas tribus urbanas. Rev Pediatr Aten Pri-
maria. 2014;16:347-59.

5. Sacristan JA. Evidencias y preferencias: la revolu-
cién de los macrodatos (Big Data) en los sistemas
sanitarios. Rev Occidente. 2017;436:73-84.

6. Sacristdn JA. Medicina basada en la eviden-
cia y medicina centrada en el paciente: algunas
reflexiones sobre su integraciéon. Rev Clin Esp.
2017;213:460-464.

63



Sesiones cientificas oficiales

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

A

Hoffmann TC, Montori VM, Del Mar Ch. The con-
nection between evidence-based medicine and
shared decision making. JAMA. 2014;312:1295-
1296.

Gerva J, Gavilan E, Jiménez de Gracia L. Preven-
cién cuaternaria: es posible y deseable) una asis-
tencia sanitaria menos danina. AMF. 2012;8:312-
317.

Gervas J, Pérez M, Gonzalez de Dios J. Problemas
practicos y éticos de la prevencion secundaria. A
propdsito de dos ejemplos en Pediatria. Rev Esp
Salud Publica. 2007;81:345-52.

Martinez Gonzalez C, Riano Galan |, Sdnchez Jacob
M, Gonzalez de Dios J. Prevencion cuaternaria.
La contencion como imperativo ético. An Pediatr
(Barc). 2014;81:396.e1-396.€8.

Chassin MR, Galvin RW. The urgent need to
improve health care quality. Institute of Medicine
National Roundtable on Health Care Quality. JAMA.
1998;280:1000-1005.

Brownlee S, Chalkidou K, Doust J, Elshaug AG,
Glasziou P, Heath |, et al. Evidence for overuse
of medical services around the world. Lancet.
2017;390:156-168.

Grady D, Redberg RF. Less is more: how less health
care can result in better health. Arch Intern Med.
2010;170:749-750.

National Institute for Health and Care Excellence.
NICE “do not do” recommendations. http://www.
nice.org.uk/savingsandproductivity/collection.
Consultado 24 de marzo de 2018.

American Medical Association. The JAMA Network
Less is more. http://jamanetwork.com/ collec-
tions/6017/less-is-more. Consultado el 25 de
marzo de 2018.

The BJM. Too much medicine. http://www.bmj.
com/specialties/too-much-medicine. Consultado
el 25 de marzo de 2018.

Combs B, Caverly T. The Do Not Harm Project. 2014;
University of Colorado School of Medicine. https://
lowninstitute.org/wp-content/uploads/2014/05/
The-Do-No-Harm-Project-Intro-Slides.pdf. Con-
sultado el 25 de marzo de 2018.

Bonaldi A, Vernero S. ltaly’'s slow medicine: a
new paradigm in medicine. Recenti Prog Med.
2015;106:85-91.

Cohidon C, Selby K, Cornuz J, Gaspos JM, Senn N.
Smarter medicine in ambulatory care: beliefs and
practices of family doctors and training of future
clinicians. Rev Med Suisse. 2017;13:285-287.

AEP 2018-66 Congreso de la Asociacién Espafiola de Pediatria

20. ABIM Foundation. Choosing Wisely. http://www.
choosingwisely.org/. Consultado el 24 de marzo de
2018.

21. Pineiro Pérez R. Sobre la Medicina Apropiada, esa
que todos llevamos dentro. Rev Pediatr Aten Pri-
maria. 2015;17:11-12.

CUANDO EL “SIEMPRE LO HEMOS HECHO ASI” NO VALE
Carlos Ochoa Sangrador
Hospital Virgen de la Concha, Complejo Asistencial, Zamora

INTRODUCCION

Los pediatras nos enfrentamos al desafio de propor-
cionar una asistencia de calidad en un entorno cam-
biante, en el que se incrementan dia a dia las opciones
terapéuticas y diagndsticas y aumentan las expectati-
vas de los familiares de nuestros pacientes. En con-
traposicion, soportamos una importante presion para
limitar el consumo de recursos y controlar su ges-
tion. En este escenario complejo, surge una pregunta:
itomamos las mejores decisiones clinicas posibles?

De un analisis critico de la practica clinica podemos
concluir que ésta ha consagrado el uso de procedi-
mientos diagnosticos y terapéuticos que no han pro-
bado su eficacia en estudios cientificos'. Por otra
parte, existe una injustificada variabilidad en la prac-
tica médica y con frecuencia ésta se realiza de forma
inapropiada®®.

La mayoria de los médicos reconocen la importancia
de basar su ejercicio profesional en la evidencia cien-
tifica y confian en que este hecho mejorara la asisten-
cia de sus pacientes’. Sin embargo, en el ejercicio de
la pediatria nos encontramos algunos problemas que
dificultan el proceso de aplicacion de la investigacion®:
escasez de ensayos clinicos pediatricos, predominio
de los estudios de pequefio tamafo y heterogéneos,
escasa efectividad de muchas intervenciones, caren-
cia de guias de practica clinica apropiadas, problemas
de acceso a la evidencia, sobrecarga de informacion,
falta de formacion, presiones familiares, interferen-
cias sociales, etc.

Resulta curioso cdmo estamos mas abiertos a incor-
porar a nuestra practica procedimientos diagnosti-
cos o terapéuticos novedosos que a reconsiderar la
adecuacion de los que utilizamos rutinariamente. El
“siempre lo hemos hecho asi” se constituye como la
principal barrera para cuestionar lo que aprendimos
durante nuestro periodo de formacion o lo que consa-
gramos en nuestra practica diaria.
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El primer paso para superar esta barrera sera recono-
cer que nuestras decisiones no son siempre las mas
apropiadas. El segundo paso sera analizar la adecua-
cidon de nuestra practica clinica, contrastar los proce-
dimientos diagndsticos y terapéuticos que empleamos
con la mejor evidencia disponible. El tercer paso sera
elaborar estrategias para mejorar su adecuacion. Sélo
siguiendo estos pasos conseguiremos ejercer una
“Medicina Apropiada”.

ESTUDIOS DE EVALUACION DE LA PRACTICA CLINICA

Evaluar la idoneidad de la practica clinica supone
determinar si se provee la asistencia apropiada, al tipo
correcto de paciente, por las razones fundadas, y en el
momento y lugar adecuados’. Al valorar estas cues-
tiones estamos examinando la calidad del proceso
clinico. Si este proceso se hace adecuadamente debe-
ria reflejarse en los resultados de salud de nuestros
pacientes, por lo que también éstos podrian ser objeto
de estudio. Sin embargo, considerando que los resul-
tados de salud pueden variar en funcion de multiples
factores, habitualmente centraremos la evaluacion de
la practica clinica en la valoracion del proceso asisten-
cial y no tanto en sus resultados, que son objeto de
otros tipos de estudio.

Los métodos usados en los estudios de idoneidad de la
practica clinica comparten una estrategia similar?3 1013,
En la tabla 1 se recogen los pasos que se deberian seguir
en este tipo de estudios™.

Si revisamos los trabajos publicados sobre idoneidad
de la practica clinica podemos comprobar que son muy
heterogéneos™'7. Encontramos revisiones retrospec-
tivas de historias clinicas, analisis de bases de datos
de proveedores sanitarios, encuestas telefdnicas y
por correo y ensayos comunitarios. Se echa en falta
en muchos de ellos criterios explicitos de idoneidad.
Aunque se mencionan como fuente de evidencia guias
de practica clinica de referencia, sus recomendaciones
no siempre se han adaptado y formulado como crite-
rios de idoneidad. La mayoria de los estudios han sido
promovidos por grupos de profesionales con interés
clinico. Los promotores institucionales han mostrado
mas interés en estudios comparativos de consumo,
que de idoneidad.

Una revision sistematica sobre variabilidad injustifi-
cada de la practica pediatrica ha analizado 63 estudios
en los que se describe su frecuenciay los factores aso-
ciados a la misma'’. En esta revision se diferencian los
escenarios de variabilidad en:

* Procedimientos efectivos que no son usados
(ejemplo: no usar soluciones azucaradas para la
analgesia en lactantes) o procedimientos inefecti-

vos que si emplean (ejemplo: antibidticos o bron-
codilatadores en bronquiolitis).

* Procedimientos con opciones alternativas que son
elegidas por preferencias de los médicos, pacien-
tes o su entorno.

* Procedimientos que son indicados bajo limitacio-
nes de recursos o politica sanitaria.

Veamos algunos ejemplos de trabajos recientes que
ilustran el margen de mejora de muchas de nuestras
decisiones clinicas:

Tabla 1. Metodologia de evaluacion de la adecuacion de
la practica clinica

1.- Definir y documentar el aspecto de la practica
clinica a estudio:

e Seleccionar un problema clinico, intervencién
o procedimiento diagndstico.

e Plantearse interrogantes concretos que deban
ser contestados.

e Realizar una adecuada y profunda blsqueda
bibliografica.
2.- Valorar la evidencia cientifica y definir los crite-
rios de evaluacion.
e Valorary resumir los estudios disponibles.
e Jerarquizar la evidencia:

- Métodos de consenso (panel de expertos
multidisciplinario)

- Guias de practica clinica.
e Definir unos criterios de evaluacion usando la
mejor evidencia.
3.- Evaluar la practica clinica.

e Realizar una auditoria clinica, valorando varia-
bilidad e idoneidad.

e Buscar areas y acciones de mejora.

Uso de pruebas y tratamientos en pacientes con
bronquiolitis aguda

Aunque el uso de broncodilatadores ha descendido
en los ultimos anos, en una reciente serie, publicada
por una red colaborativa internacional de servicios
de urgencias, se observé que el 29% de los pacientes
habian recibido adrenalina, salbutamol, suero salino
hipertdnico o corticoides (el 58% en Espaiiay Portugal)
y que al 24% se les habia realizado radiografia de torax
(el 12% en Espaia y Portugal]. Asimismo, méas de un
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30% de los pacientes fueron ingresados sin recibir tra-
tamiento de soporte: fluidos parenterales o suplemen-
tos de aire y/o oxigeno'®. En una muestra de casos de
servicios de urgencias espanoles aproximadamente el
60% de los tratamientos se consideraron inadecuados
(la mayoria corticoides y broncodilatadores)'. Aunque
en el momento actual se desaconseja el uso de bron-
codilatadores, éstos siguen usandose. Guias de prac-
tica clinica publicadas hace una década recomendaban
suspender los broncodilatadores si no se constataba
mejoria y buena tolerancia clinicas; se ha visto que la
implementacidon de un protocolo, dirigido a exigir la
comprobacidn de eficacia para continuar su adminis-
tracion, puede reducir su uso?.

Uso de antiacidos (inhibidores de la bomba de protones
[IBP] y antagonistas de receptor de la histamina-2)

Asistimos a un uso creciente de farmacos inhibi-
dores de la bomba de protones (IBP] y antagonistas
de receptor de la histamina-2. A pesar de la falta de
informacion sobre su eficacia y el riesgo de efectos
adversos asociados, se ha observado que los neonatos
ingresados en una unidad de cuidados intensivos uni-
dades de cuidados intensivos recibieron antiacidos,
de media, el 44,7% de los dias. La implementacion de
una guia de prescripcidn consiguidé reducir a la mitad
este tratamiento?'. Otra fuente de prescripcion injusti-
ficada es la indicacion de IBP en lactantes con sospe-
cha de reflujo gastroesofagico?; en un estudio previo
a una intervencion formativa, recibieron IBP el 45,2%
de los casos con llanto y/o intranquilidad y el 37,1% de
los casos con vdmitos y regurgitaciones sin complica-
ciones asociadas®.

Uso de radiografias de abdomen en el estrefiimiento
funcional

A pesar de que las guias de practica clinica recomien-
dan no realizar radiografias en el manejo rutinario del
estrefimiento funcional, es una practica habitual?.
La interpretacidn de la radiografia es frecuentemente
discordante y no se correlaciona con los sintomas o el
grado de retencion fecal?®. Asimismo, repercute muy
poco en la toma de decisiones, cuando la anamnesis,
la clinica y la exploracidon sugieren un determinado
plan de accion?.

Uso de hemocultivos y de radiografias de térax en
pacientes ingresados con neumonia

Se ha observado que la mayoria de los pacientes ingre-
sados con neumonia se les solicitan hemocultivos, con
frecuencia repetidos, y que a mas de la cuarta parte se
les pide radiografias de control, que no repercuten en
el manejo clinico ni benefician al paciente?.
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Uso de antieméticos en gastroenteritis agudas

En una encuesta realizada en 1999, mas del 60% de
los médicos de urgencias prescribian regularmente
antieméticos para las gastroenteritis agudas?®, a pesar
de las incognitas sobre su utilidad y, especialmente,
su seguridad. Por motivos de seguridad, diversos anti-
emeéticos que veniamos usando rutinariamente han
sido contraindicados o restringidos. En este sentido,
debemos llamar la atencion sobre la tendencia a un
uso generalizado de ondansetrdn, tanto en servicios
de urgencias como en pacientes hospitalizados, lo que
indica que hemos asumido, sin pruebas, su perfil de
seguridad.

Patrén de prescripcion de antibiéticos

En un estudio transversal en un hospital tercia-
rio pediatrico espafnol se estimo que el 39,1% de las
prescripciones eran inapropiadas, fundamentalmente
por eleccion de antibidticos de mas amplio espectro
del necesario, dosificacion insuficiente o demasiado
prolongada®. En pacientes ingresados con neumonia
apenas se prescriben ampicilina o penicilina, frente al
uso mayoritario de cefalosporinas de tercera genera-
cion?. EL 60% de los nifios ingresados reciben antibid-
ticos, el 20% de amplio espectro, estando expuestos
de media casi la mitad de los dias de ingreso; la varia-
bilidad inexplicada en el uso de antibiédticos entre hos-
pitales estadounidenses se ha estimado en un 44%3%.
El margen de mejora se ve reflejado en el efecto de un
formulario electrénico de prescripcion en la reduccion
de las prescripciones inadecuadas hospitalarias®'.

El uso de antibioticos en atencidn primaria es también
alto; en un estudio realizado en un area de salud espa-
fola se estimd un consumo de antibidticos cercano a
20 dosis por cada 1000 habitantes y dia, que se redujo
casi 5 dosis tras una intervencion educativa®. Aproxi-
madamente el 60% de los ninos menores de 4 anos
recibieron al menos una prescripcion antibidtica en un
ano®. Ademas de existir una alta prescripcion, muchas
de ellas son inadecuadas. Resulta dificil entender que
mas del 70% de las faringoamigdalitis reciban anti-
bidticos, incluso entre los menores de 2 anos, entre
los que la infeccion estreptococica es muy poco pro-
bable®. Asimismo, entre las faringoamigdalitis trata-
das resulta dificil de justificar el frecuente empleo de
amoxicilina-clavulanico o cefalosporinas®.

Uso de medicacién de control en pacientes con asma

Muchos ninos asmaticos presentan un control defi-
ciente de su asma, recurriendo a broncodilatadores
con frecuencia, sin recibir tratamiento antiinflamatorio
de mantenimiento. En una base de datos norteame-
ricana solo el 39% de los ninos que usaban frecuen-
temente broncodilatadores de accidon corta recibian
tratamiento antiinflamatorio inhalado®.
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Monitorizacién continuada de saturacion de oxigeno en
pacientes con dificultad respiratoria

Es habitual que los pacientes ingresados con asma
o bronquiolitis tengan un monitor de pulsioximetria
de forma mantenida a pesar de que ya no necesitan
soporte respiratorio o son capaces de respirar aire
ambiente; en una unidad de hospitalizacion se estimo
este tiempo innecesario en una media de 11 horas por
paciente®. Parece existir una asociacion entre el man-
tenimiento de la pulsioximetria y una prolongacion de
la estancia hospitalaria o un aumento de los procedi-
mientos diagnosticos y terapéuticos a que son someti-
dos. En un estudio reciente se monitorizd la saturacion
de oxigeno de forma esmascarada a 118 lactantes con
bronquiolitis remitidos a su domicilio desde un ser-
vicio de urgencias; la mitad de los lactantes tuvieron
al menos tres episodios de desaturacion, la mayoria
con periodos de mas de un minuto por debajo del 80%,
a pesar de los cual no requirieron mas consultas o
ingresos posteriores que los que no tuvieron®.

Manejo de la infeccién urinaria

A pesar del alto riesgo de contaminacion y falsos posi-
tivos de las orinas recogidas con bolsa perineal en el
lactante sin miccidn voluntaria, sigue siendo muy alto
el porcentaje de diagndsticos de infeccidén urinaria
basados en urocultivos recogidos con bolsa, sin con-
firmacion®. Otras practicas frecuentes son el diag-
ndstico de infeccion urinaria sin urocultivo previo y la
prescripcidn antibidtica empirica sin tener en cuenta
el patron local de resistencias.

Uso de pruebas no selectivas de alergia a alimentos

Con frecuencia, a los pacientes con sospecha de aler-
gia a alimentos, se les solicita la determinacion de
inmunoglobulinas IgE especificas. Frente a la peti-
cion selectiva de IgE a los alimentos que la historia
clinica sugiere que estan implicados, a menudo se
solicitan paneles de multiples alimentos, que suponen
una extraccion de sangre y un gasto innecesario; con
frecuencia sus resultados pueden llevar a confusidn,
cuando aparece sensibilizaciéon a alimentos no rela-
cionados con la clinica. En una revision retrospectiva
de registros médicos se observo que la mayoria de las
pruebas selectivas habian sido solicitadas por aler-
goélogos, mientras que la mayoria de los paneles por
médicos de atencion primaria®.

Otros

A pesar de la existencia de evidencia de la eficacia
analgésica de distintos procedimientos no farmacold-
gicos, como la succion del pecho o soluciones azucara-
das, en procedimientos dolorosos en el recién nacido
o lactante (vacunas, extracciones venosas, etc.) su uso
es claramente insuficiente®.

Aunque en el manejo inicial de la cetoacidosis diabé-
tica la mayoria de los pacientes reciben suero salino
fisioldgico y posteriormente insulina en perfusion con-
tinua, todavia algunos pacientes reciben sueros hipo-
tédnicos y bolos de insulina“'.

ESTRATEGIAS DE MEJORA: “CHOOSING WISELY",
“DO NOT DO”, POPI

De la lectura de la literatura disponible podemos
tomar conciencia de que nuestra practica clinica es
mejorable. Como respuesta a esta toma de conciencia
han surgido diversas iniciativas que persiguen la ela-
boracion y difusion de recomendaciones de optimiza-
cion de la toma de decisiones. Una de estas iniciativas
es la campana “Choosing Wisely"*. Iniciada en el afo
2012 en Estados Unidos de América, posteriormente,
otros paises han ido adaptando y desarrollando la
misma estrategia: la elaboracion de recomendaciones
de “No hacer”. La idea principal es que muchas veces
“Menos es Mas”, y que un porcentaje importante de las
pruebas y tratamientos que hacemos no aportan nada
al paciente, pudiendo originar perjuicios y, ademas,
consumo innecesario de recursos®.

Como extension de esta iniciativa, se ha puesto en
marcha la campana “Choosing Wisely” Things We Do
for No Reason (TWDFNRJ“, que promueve la discusion
de las cosas que hacemos sin motivo, procedimientos
empleados sin evidencia ([PESE) de su utilidad o eficacia.

En la elaboracidn de estas propuestas se han empleado
procedimientos de consenso, basados en procesos
mas o menos sistematicos de revision de la eviden-
cia o de recomendaciones de guias de practica clinica
relacionadas. Vamos a destacar a continuacién una
seleccion de propuestas de “No hacer” que diferentes
instituciones han desarrollado.

En Espana, a iniciativa de la Sociedad Espanola de
Medicina Interna (SEMI,) el Ministerio de Sanidad ha
apoyado una campafa tipo “Choosing Wisely”, con
amplia participacién de las sociedades cientificas. En
2014 la Asociacion Espanola de Pediatria emitid las
siguientes cinco recomendaciones®:

* No retrasar la antibioterapia empirica ante la sos-
pecha de enfermedad meningocdcica invasiva, por
el hecho de obtener cultivos (sangre o liquido cefa-
lorraquideo).

e No realizar, de forma rutinaria, electroencefalo-
grama ni estudios de neuroimagen (tomografia
computerizada o resonancia magnética) en nifios
y nifias con convulsion febril simple.

* No dar antibidticos de forma rutinaria a nifios y
ninas con gastroenteritis.
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* No utilizar test seroldgicos para el diagndstico de
la enfermedad celiaca en ninos y ninas antes de
que el gluten haya sido introducido en la dieta.

* No usar rutinariamente la radiografia de torax en
la bronquiolitis aguda.

La version de 2015 de las recomendaciones de la Aca-
demia Americana de Pediatria (AAP) incluye:

* No deben usarse antibiéticos para las enfermedades
viricas respiratorias (sinusitis, faringitis, bronquitis).

* Nosedeben dar antitusigenos y descongestivos en
ninos menores de cuatro anos con enfermedades
respiratorias.

* En la evaluacion inmediata de lesiones cranea-
les menores no son necesarias las pruebas de
imagen. Deben aplicarse criterios de riesgo para
su indicacion.

* No se necesitan técnicas de neuroimagen (Tomo-
grafia, Resonancia) para los nifios con una convul-
sion febril simple.

* No es necesario realizar tomografias computari-
zadas en la evaluacion de rutina de un dolor abdo-
minal.

La misma AAP ha promovido listas de especialidades
pediatricas. Como ejemplo mencionamos las propues-
tas para la atencidn neonatal®:

e Evitar el uso rutinario de medicamentos antirre-
flujo para el tratamiento de la enfermedad por
reflujo gastroesofagico o para el tratamiento de la
apneay desaturacion en prematuros.

e FEvitar la continuacidon rutinaria del tratamiento
antibidtico mas de 48 horas para los recién nacidos
inicialmente asintomaticos sin evidencia de infec-
cidon bacteriana.

e Evitar la realizacidn rutinaria de registros cardio-
rrespiratorios (neumografia) para la evaluacién
previa al alta de prematuros con antecedente de
apneas mantenidas y/o prolongadas.

» Evitar las radiografias de torax diarias de rutina sin
una indicacion para recién nacidos intubados.

» Evitar la realizacion rutinaria de resonancia mag-
nética cerebral en prematuros a la edad equiva-
lente a término o al alta.

EL2016 el Hospital for Sick Children de Toronto propuso®:

* No solicite rutinariamente determinacién de virus
en frotis nasofaringeos para enfermedades respi-
ratorias tipicas, a no ser que vaya a influir en el
manejo del paciente.
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* No realice rutinariamente una cistouretrografia
miccional seriada en lactantes tras una primera
infeccion de tracto urinario febril.

* No use pulsioximetria continua rutinariamente en
ninos hospitalizados con una enfermedad respira-
toria aguda a menos que estén recibiendo oxigeno
suplementario.

* No dé automaticamente inmunoglobulinas intra-
venosas como tratamiento de primera linea para
ninos con purpura trombocitopénica idiopatica de
nuevo diagndstico.

e No pida radiografia rutinaria en nifios con lesiones
agudas de tobillo que cumplen criterios de bajo
riesgo de lesion.

La Sociedad Italiana de Inmunologia y Alergia Pediatrica*’
ha emitido recomendaciones especificas de no hacer:

e Evite contraindicar rutinariamente la vacunacion
en caso de alergias.

e Evite realizar rutinariamente pruebas de alergia
en nifos con urticaria aguda.

e Evite la prescripcion de mucoliticos en nifos con
asma bronquial.

e Evite prescribir pruebas inmunoldgicas rutinarias
en ninos con infecciones respiratorias recurrentes.

e Evite descartar un alimento de la dieta solo por
la positividad de las pruebas cutaneas y/o la IgE
sérica especifica.

El Colegio Canadiense de Médicos Genetistas ha reali-
zado también recomendaciones especificas*:

* No pedir una secuenciacion completa del exoma
sin asesoramiento genético previo.

e No tomar decisiones médicas basadas en los
resultados de pruebas genéticas sin tener una
clara comprension de la limitacion y validez de la
prueba especifica utilizada.

e No pedir estudios de portadores en pacientes
pediatricos si estos resultados no van a afectar a
su manejo en el periodo pediatrico.

* No basar el diagndstico en pruebas no invasivas de
diagndstico prenatal sin confirmacion.

e No realizar cariotipos estandar en pacientes con
retraso en el desarrollo (ya que el microarray es
ahora el estandar diagndstico).

El Colegio Americano de Reumatologia ha propuesto
estas cinco recomendaciones de reumatologia pedia-
trica®’:

* No pedir paneles de autoanticuerpos a no ser que se
encuentren anticuerpos antinucleares (ANA] positi-
vos o haya evidencia de enfermedad reumatica.
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* No pedir serologia de enfermedad de Lyme como
causa de sintomas musculo-esqueléticos sin una
historia de exposicion o hallazgos sugestivos en la
exploracion.

* No realizar rutinariamente radiografias articula-
res para monitorizar la actividad de la artritis idio-
patica juvenil.

* No realizar analisis de toxicidad por metotrexato
mas frecuentemente que cada 12 semanas, cuando
el paciente tenga una dosificacion estable.

* No repetir los ANA en paciente con anticuerpos
positivos confirmados con diagndsticos estableci-
dos de artritis idiopatica juvenil o lupus eritema-
toso sistémico.

Otra interesante iniciativa, inspirada en la estrategia
STOPP/START, disefiada para poblacién anciana, es la
propuesta POPI (pediatria: omisiones y prescripciones
inadecuadas), desarrollada en Francia, que contiene
propuestas de prescripciones inadecuadas por exceso,
tratamientos usados no avalados por guias de practica
clinica, y por defecto, prescripciones recomendadas
que no se indican® 5", De la amplia lista de propuestas
destacamos algunas de ellas:

* Dolor y fiebre. Inapropiado: prescripciéon de dos
antipiréticos alternos como tratamiento de pri-
mera linea. Omision: realizacion de punciones
venosas en recién nacidos y lactante menores de
cuatro meses sin dar dos minutos antes una solu-
cion azucarada.

e Infeccidon urinaria. Inapropiado: inicio de profilaxis
antibidtica tras una primera infeccidn urinaria sin
complicaciones.

* Nauseas, vomitos o reflujo gastroesofagico. Ina-
propiado: uso de inhibidores de la bomba de pro-
tones asociado a ciclos cortos de antiinflamatorios
no esteroideos en pacientes sin factores de riesgo;
uso de antisecretores gastricos para el tratamiento
del reflujo gastroesofagico, la dispepsia, el llanto
del recién nacido (en ausencia de otros signos o
sintomas) o los desmayos del lactante. Omision:
rehidratacion con soluciones orales.

* Diarrea: Inapropiado: loperamida antes de los tres
anos de vida o en diarreas invasivas. Omision: rehi-
dratacion con soluciones orales.

e Tos. Inapropiado: uso de mucoliticos o antitusige-
nos. Omisién: vacunacidn o revacunacion frente a
tosferina de futuros padres y su entorno familiar.

* Bronquiolitis. Inapropiado: beta-2-agonistas o cor-
ticoides en la bronquiolitis (primer episodio). Omi-
sion: suero salino fisiolégico para aliviar la con-
gestion nasal.

* Infecciones otorrinolaringoldgicas. Inapropiado:
antibiotico diferente de amoxicilina como trata-
miento de primera linea de otitis, faringitis o sinu-
sitis; antibioticos en nifos menores de tres anos
con faringitis, sin un test de diagnostico rapido
positivo; antibidticos para tratar la otitis serosa.
Omision: paracetamol combinado con antibidtico
para tratar otitis dolorosas.

e Asma. Inapropiado: cromoglicato, ketotifeno o
antitusigenos. Omisidn: tratamiento preventivo
(corticoides inhalados) en casos con asma persis-
tente.

CONCLUSIONES

Ofrecer a nuestros pacientes una asistencia de cali-
dad, en condiciones de trabajo no siempre dptimas,
constituye un reto para todo pediatra. Si queremos
tomar las decisiones clinicas mas correctas y elegir
los procedimientos diagndsticos y terapéuticos mas
adecuados para cada situacion clinica, tendremos que
integrar nuestros conocimientos y experiencia con la
mejor evidencia disponible. Sin embargo, realizando
un andlisis critico de nuestra practica clinica, podemos
comprobar como una parte importante de nuestras
decisiones no siempre se sustenta en una evidencia
cientifica valida.

Si bien verificar la idoneidad de todos los procedimien-
tos que empleamos puede resultar una tarea inabar-
cable, no deberiamos renunciar a valorar algunos de
ellos, a través de la aplicacion de recomendaciones
de “No Hacer”, los listados POPI (omisiones y proce-
dimientos inapropiados), o adaptando a nuestro medio
las recomendaciones de las guias de practica clinica
que se publican o actualizan.

Pero no vale con evaluar la adecuacidon de nuestras
decisiones clinicas. Si asumimos el margen de mejora
que tienen los diferentes procedimientos que emplea-
mos, es el momento de realizar intervenciones para
adecuarlos a la evidencia disponible. Debemos desa-
rrollar indicadores y sistemas de evaluacion, con obje-
tivos concretos cuantificables y estrategias de comuni-
cacion e incentivacion.

Superar los problemas que interfieren en la realiza-
cion de una “Medicina Apropiada” y poner en marcha
estrategias de mejora requerird un esfuerzo impor-
tante. Aunque, sin duda, es una obligacién irrenuncia-
ble, que tendrad un impacto directo y positivo sobre la
atencion a nuestros pacientes.
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COMPROBANDO LO QUE HACEMOS: PROYECTO APROPIADO
Roi Pineiro Pérez
Hospital General de Villalba. Collado-Villalba, Madrid

INTRODUCCION Y JUSTIFICACION

Dos y dos son cuatro, es algo indudable. Ni siquiera
Denis Diderot se atreveria a cuestionar la certeza
y exactitud de una ciencia pura y formal como las
Matematicas. Sin embargo, en Medicina no podemos
afirmar nada con semejante rotundidad. Si acaso,
podriamos sentarnos delante de nuestros pacientes y
explicarles que, con un intervalo de confianza del 95%,
el resultado de la suma es un valor comprendido entre
3,9y 4,1.Y, ante el asombro de padres y ninos, anadi-
riamos: “aunque todo es posible”.

Por si no fuera suficiente la imprecision de nuestro
arte curativo, nos rodean profesionales e instituciones
que, cebados de experiencia, orgullo y una pizca de
pavoneo, afirmaran que dos y dos son cinco. Porque
la suma “siempre la hemos hecho asi, y aqui nos ha
ido bien”. Parece evidente que este resultado no es
apropiado, por lo que habria que revisar qué es lo que
se estd haciendo mal, encontrar la manera de apro-
ximarnos al cuatro y respetar la evidencia cientifica
actual. El escepticismo es el primer paso, y el mas difi-
cil, hacia la verdad. Solo el que dude del resultado de
nuestras propias cuentas llegara a demostrar al resto
del mundo que estdbamos equivocados.

En esto consiste la Medicina Apropiada. En revisar lo que
hacemos. En cuestionar nuestras practicas. En evitar
pruebas diagnésticas innecesarias y tratamientos
ineficaces. En preguntarnos si realmente necesitamos
pedir esa radiografia de torax y prescribir ese antitu-
sigeno. No cabe duda de que vivimos una Medicina de
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excesos, de sobrediagnosticos y sobretratamientos, de
sistemas sanitarios enfermos cuya salud econdmica
es cada vez mas precaria. En el mejor de los casos
buscamos racionalizar los recursos. No racionarlos,
sino adecuar nuestros actos teniendo en cuenta la evi-
dencia cientifica y las caracteristicas de cada paciente.
Debemos sentarnos y encontrar nuestro camino hacia
lo que los ingleses llaman el right care. Pero ;cémo
ajustarnos a este cuidado apropiado?

Tenemos que conversar mas con padres y nifos e
invitarles a cuestionar nuestros axiomas, a elegir
con sabiduria (choosing wisely). Debemos aprender a
hacer menos, a no hacer (do not do), entender que no
es mejor médico quien mas pruebas pide y mas medi-
camentos prescribe. Es necesario asimilar que si no
sabemos qué buscamos nunca podremos interpre-
tar lo que encontramos, que muchas veces solicitar
menos es mas (less is more), y que nuestra obligacién
es centrarnos solo en lo esencial (essential).

Un lactante menor de un afo, tratado con procinéticos e
inhibidores de la bomba de protones para controlar un
reflujo fisioldgico, microenemas y laxantes osmoticos
para un estrenimiento funcional, corticoides inhalados
por un episodio aislado de sibilancias, profilaxis antibio-
tica por dos infecciones de orina mal diagnosticadas y
sales de hierro por una anemia que no es tal y nadie
sospechd un rasgo talasémico. ; Por qué a tantos pedia-
tras no les llama la atencion esto? ;Por qué no dedi-
car un minuto a reevaluar lo que estamos haciendo? A
buscar informacion, a encontrar evidencias.

La Asociacién Espafiola de Pediatria (AEP) lo tiene
claro, y en abril de 2013 inicia el proyecto Compromiso
por la Calidad de las Sociedades Cientificas en Espana,
con el objetivo principal de disminuir la utilizacion de
intervenciones sanitarias innecesarias, entendiendo
por innecesarias aquellas que no han demostrado
eficacia, tienen efectividad escasa o dudosa, no son
coste-efectivas o no son prioritarias. Elabora un docu-
mento con recomendaciones de “no hacer” en Pedia-
tria, del que la web del Ministerio de Sanidad, Servicios
Sociales e Igualdad se hace eco en 2014.

En cada sociedad cientifica pediatrica participante se
conformé un panel de expertos, encargado de estable-
cer las 5 recomendaciones de “no hacer” mediante el
Método Delphi. Cada panel trabajé con un listado pre-
liminar de recomendaciones de “no hacer” basadas en
la evidencia cientifica, obtenidas de Guias de Practica
Clinica como fuente principal.

Las cinco recomendaciones de la Asociacidn Espanola
de Pediatria son:

* No retrasar la antibioterapia empirica ante la sos-
pecha de enfermedad meningocécica invasiva por
el hecho de obtener cultivos (sangre o liquido cefa-
lorraquideo).
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e No realizar, de forma rutinaria, electroencefalo-
grama ni estudios de neuroimagen (TAC, RM] en
ninos y ninas con convulsion febril simple.

e No dar antibidticos de forma rutinaria a nifios y
ninas con gastroenteritis.

* No utilizar test serolégicos para el diagndstico de
la enfermedad celiaca en ninos y ninas antes de
que el gluten haya sido introducido en la dieta.

* No se recomienda el uso rutinario de la radiografia
de torax en la bronquiolitis aguda.

A pesar de dichas recomendaciones, no se estable-
cen indicadores de evaluacion que permitan analizar
la adecuacion a dichas indicaciones. Tampoco existen
publicaciones cientificas que estudien de forma directa
la practica de una Medicina Apropiada en poblacién
infantil.

De tal manera, el Servicio de Pediatria del Hospital
General de Villalba propone un andlisis prospectivo
de la adecuacion a las recomendaciones de la AEP,
y a otras indicaciones de otras sociedades cientifi-
cas, desde el 31 de diciembre de 2016 hasta el 31 de
diciembre de 2017, concretando indicadores de eva-
luacién y medidas de mejora a implementar en el ser-
vicio en caso de resultados negativos.

Ademas de tales recomendaciones, se analizaran tam-
bién los siguientes aspectos, también relacionados
con la Medicina Apropiada en Pediatria y sugeridos por
otras sociedades cientificas:

* No usar antitusigenos, mucoliticos ni medicamen-
tos conocidos como “anticatarrales” en menores
de 2 anos diagnosticados de infeccion respiratoria
de vias altas, laringitis, bronquiolitis, neumonia o
broncoespasmo.

* No realizar urocultivos de control en pacientes
diagnosticados de infeccidon urinaria con buena
evolucidn clinica.

* Encasos de neumonias o infecciones respiratorias
de vias bajas con mala evolucion clinica, sustituir
la radiografia de control por ecografia de torax.

* No realizar radiografia de craneo en traumatismos
craneoencefalicos leves.

* No tratar con antibiéticos ninguna faringoamig-
dalitis ni ninguna infeccidn urinaria sin recogida
previa de test rapido de estreptococo o urocultivo.

En total se trata de 10 recomendaciones que se dan
a conocer al Servicio como el “Decalogo de practi-
cas apropiadas del Servicio de Pediatria del Hospital
General de Villalba”.

0BJETIVOS

Objetivo principal:

e Analizar la adecuacion en nuestro Servicio de
Pediatria a las recomendaciones actuales de “no
hacer” de la Asociacion Espanola de Pediatria y
otras sociedades cientificas.

Objetivos secundarios:

* Implementar medidas de mejora en el Servicio en
caso de resultados negativos.

e Examinar si las conductas no apropiadas son debi-
das a una actitud global del servicio o bien a actua-
ciones individuales de determinados pediatras.

e Conocer el tiempo transcurrido desde la primera
consulta en urgencias pediatricas por un cuadro
clinico de sospecha de sepsis y el inicio de la anti-
bioterapia empirica.

e Cuantificar el numero de electroencefalogramas
o estudios de neuroimagen (TAC, RM] solicitados
en ninos y ninas tras una convulsion febril simple
tipica no complicada.

* Registrar el porcentaje de ninos diagnosticados de
gastroenteritis aguda que han recibido antibidticos.

* Investigar el nimero de test seroldgicos para el
diagnodstico de la enfermedad celiaca solicitados
en ninos y ninas antes de que el gluten haya sido
introducido en la dieta.

* Averiguar el porcentaje de ninos diagnosticados de
bronquiolitis aguda a los que se les ha realizado
una radiografia de térax.

* Medir el porcentaje de ninos menores de 2 anos a los
que se les ha prescito antitusigenos, mucoliticos y/o
medicamentos conocidos como “anticatarrales”.

e Determinar el porcentaje de ninos diagnosticados
de infeccidn urinaria con buena evolucién clinica a
los que se les ha solicitado un urocultivo de control.

e Detallar el porcentaje de ninos diagnosticados
de neumonias o infecciones respiratorias de vias
bajas con mala evolucion clinica, a los que se les
ha realizado una prueba complementaria de con-
trol basada en radiaciones ionizantes antes de rea-
lizar una ecografia de torax.

* Analizar el porcentaje de ninos diagnosticados de
traumatismo craneoencefalico leve a los que se les
ha realizado una radiografia de craneo.

* Conocer el porcentaje de ninos en tratamiento
con antibiéticos por una faringoamigdalitis o una
infeccion urinaria a los que no se les ha solicitado
previamente un test rapido de estreptococo o un
urocultivo.
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METODO

Tipo de estudio:

Estudio descriptivo de tipo transversal, con reco-
gida prospectiva de datos, de ambito local y uni-
céntrico.

Poblacién de estudio:

Menores de 16 afnos que consultan en urgencias o
consultas externas, o se encuentran ingresados en
nuestro hospital, por sintomas o signos que hagan
sospechar alguna de las patologias que se anali-
zan en el estudio.

Criterios de inclusion:

Pacientes menores de 16 anos que consultan en
urgencias o consultas externas, o se encuentran
ingresados en nuestro hospital, por uno o mas de
los siguientes motivos:

- Sospecha de enfermedad meningocécica/sepsis.
- Convulsion.

- Gastroenteritis aguda.

- Sospecha de enfermedad celiaca.

- Bronquiolitis aguda.

- infeccion respiratoria de vias altas.

- Laringitis.

- Neumonia o infeccidn respiratoria de vias bajas.
- Broncoespasmo.

- Infeccidn urinaria.

- Traumatismo craneoencefalico.

- Faringoamigdalitis aguda.

Criterios de exclusion:

Ninos en los que los tratamientos han sido prescri-
tos, o las pruebas complementarias han sido soli-
citadas, desde Atencién Primaria u otros centros
sanitarios distintos al nuestro.

Nifios que no cumplen los criterios de inclusidn.

Fuente de informacion del estudio:

T4

Recogida de datos mediante analisis retrospectivo
de las historias clinicas de los pacientes que cum-
plen los criterios de inclusidn, con una periodici-
dad mensual.
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Desarrollo del estudio:

L]

Se designa un investigador del hospital por cada
recomendacion a analizar, salvo el investigador
principal que se encargara de analizar dos reco-
mendaciones.

El primer lunes de cada mes, cada investigador, en
funciéon de la recomendacion a analizar, realizara
una revision de las historias clinicas correspon-
dientes y emitira un informe al IP del Proyecto. El
método para analizar las historias se especifica en
el apartado de variables y analisis estadistico.

Mensualmente, se realizara un analisis estadistico
de los datos. En caso de conductas no adecuadas a
las recomendaciones establecidas, se realizara un
analisis de los hechos por parte de los investiga-
dores del estudio, implementando mejoras en un
plazo inferior a una semana.

Las recomendaciones a analizar son las siguientes:

- No realizar urocultivos de control en pacientes
diagnosticados de infeccidn urinaria con buena
evolucion clinica.

- No tratar con antibiéticos ninguna faringoa-
migdalitis ni ninguna infeccidén urinaria sin
recogida previa de test rapido de estreptococo
o urocultivo.

- Nodar antibidticos de forma rutinaria a nifnos y
ninas con gastroenteritis.

- No realizar radiografia de craneo en trauma-
tismos craneoencefalicos leves.

- No realizar, de forma rutinaria, electroencefa-
lograma ni estudios de neuroimagen (TAC, RM)
en ninos y ninas con convulsion febril simple.

- No retrasar la antibioterapia empirica ante la
sospecha de enfermedad meningocécica inva-
siva por el hecho de obtener cultivos (sangre o
liquido cefalorraquideo).

- No utilizar test seroldgicos para el diagnés-
tico de la enfermedad celiaca en ninos y ninas
antes de que el gluten haya sido introducido en
la dieta.

- No usar antitusigenos, mucoliticos ni medica-
mentos conocidos como “anticatarrales” en
menores de 2 anos diagnosticados de infeccion
respiratoria de vias altas, laringitis, bronquio-
litis, neumonia o broncoespasmo.

- No se recomienda el uso rutinario de la radio-
grafia de térax en la bronquiolitis aguda.

- En casos de neumonias o infecciones respira-
torias de vias bajas con mala evolucion clinica,
sustituir la radiografia de control por ecografia
de torax.
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Variables:

En funcidn de cada recomendacion analizada:

No retrasar la antibioterapia empirica ante la sos-
pecha de enfermedad meningocdcica invasiva por
el hecho de obtener cultivos (sangre o liquido cefa-
lorraquideo).

- Se analizara el tiempo de prescripcion del
primer antibiético en urgencias desde la lle-
gada a urgencias de nifos con sintomas o
signos compatibles con enfermedad meningo-
cécica / sepsis.

No realizar, de forma rutinaria, electroencefalo-
grama ni estudios de neuroimagen (TAC, RM] en
ninos y ninas con convulsion febril simple.

- Comprobar la peticion de pruebas comple-
mentarias en ninos que han sido valorados en
urgencias, consultas externas u hospitaliza-
cion tras una primera convulsién febril tipica
no complicada.

No dar antibiéticos de forma rutinaria a nifios y
ninas con gastroenteritis.

- En ninos diagnosticados de gastroenteritis
aguda en urgencias, consultas externas u hos-
pitalizacion, se analizaran aquellos a los que
se ha prescrito un antibidtico, estudiando si los
motivos de dicha prescripcion se ajustan o no
a lo recomendado en las guias clinicas nacio-
nales sobre manejo de la gastroenteritis aguda
(Protocolos Diagnésticos y Terapéuticos de la
Asociacion Espafiola de Pediatria).

No utilizar test seroldgicos para el diagndstico de
la enfermedad celiaca en ninos y ninas antes de
que el gluten haya sido introducido en la dieta.

- Se analizaran los test seroldgicos solicitados
en lactantes menores de 6 meses, en urgen-
cias, consultas externas u hospitalizacion,
investigando si ya se habia introducido o no el
gluten al realizar la peticidn.

No se recomienda el uso rutinario de la radiografia
de torax en la bronquiolitis aguda.

- Enaquellos ninos diagnosticados de bronquio-
litis aguda, se analizaran aquellos a los que se
solicitd una radiografia de térax, estudiando si
los motivos de dicha peticidn se ajustan o no
a lo recomendado en las guias clinicas nacio-
nales sobre manejo de la bronquiolitis aguda
(Protocolos Diagndsticos y Terapéuticos de la
Asociacién Espanola de Pediatria).

No usar antitusigenos, mucoliticos ni medicamen-
tos conocidos como “anticatarrales” en menores
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de 2 anos diagnosticados de infeccion respiratoria
de vias altas, laringitis, bronquiolitis, neumonia o
broncoespasmo.

- Analizar el tratamiento al alta de urgencias,
consultas externas u hospitalizacion, de todos
aquellos nifos menores de 2 anos diagnostica-
dos de infeccion respiratoria de vias altas, larin-
gitis, bronquiolitis, neumonia o broncoespasmo.

No realizar urocultivos de control en pacientes
diagnosticados de infeccion urinaria con buena
evolucion clinica.

- En pacientes de diagnosticados de infeccion
urinaria y con buena evolucion clinica, se ana-
lizard que en ningun caso se soliciten urocul-
tivos de control en urgencias, consultas exter-
nas u hospitalizacion.

En casos de neumonias o infecciones respiratorias
de vias bajas con mala evolucién clinica, sustituir
la radiografia de control por ecografia de torax.

- En pacientes con neumonias o infecciones res-
piratorias de vias bajas que consulten en urgen-
cias, consultas externas u hospitalizacion y ya
tengan realizada previamente una radiografia
de tdrax, se analizard si antes de realizar una
nueva prueba con radiacion ionizante se solicito
previamente una ecografia de térax.

No realizar radiografia de craneo en traumatismos
craneoencefalicos leves.

- En pacientes que consulten en urgencias por
un traumatismo craneoencefalico leve, se ana-
lizaran aquellos a los que se solicitd una radio-
grafia de craneo, estudiando si los motivos de
dicha peticion se ajustan o no a lo recomen-
dado en las guias clinicas nacionales sobre
manejo de la bronquiolitis aguda (Protocolos
Diagndsticos y Terapéuticos de la Asociacion
Espafiola de Pediatria).

No tratar con antibidticos ninguna faringoamig-
dalitis ni ninguna infeccién urinaria sin recogida
previa de test rapido de estreptococo o urocultivo.

- En aquellos ninos diagnosticados de faringoa-
migdalitis o infeccion urinaria, se analizaran
aquellos a los que se prescribid antibioterapia,
comprobando si previamente se realizd test
rapido de estreptococo o se solicité urocultivo.

Calculo del tamafo muestral y analisis estadistico:

Segun la recomendacion a analizar se incluirdn men-
sualmente los siguientes pacientes:

No retrasar la antibioterapia empirica ante la sos-
pecha de enfermedad meningocécica invasiva por
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el hecho de obtener cultivos (sangre o liquido cefa-
lorraquideo).

- Todos los pacientes valorados en urgencias
con sospecha diagnédstica de enfermedad
meningocdcica o sepsis.

No realizar, de forma rutinaria, electroencefalo-
grama ni estudios de neuroimagen (TAC, RM] en
ninos y ninas con convulsion febril simple.

- Todos los pacientes valorados en urgencias,
consultas externas u hospitalizacion por una
convulsion febril tipica no complicada.

No dar antibidticos de forma rutinaria a nifios y
ninas con gastroenteritis.

- En 2016, el nUmero de nifios diagnosticados al
alta de urgencias, consultas externas u hospi-
talizacion de gastroenteritis aguda fue de 852.
De tal manera, se considera suficiente una
muestra de 120 pacientes en el arfio 2017 para
obtener resultados significativos y extrapola-
bles a la poblacion de nuestro hospital, con un
nivel de confianza del 95%, un error estimado
del 5% y una heterogeneidad del 90%. Para
obtener dicha muestra, el investigador anali-
zard al azar un dia del pasado mes, incluyendo
todos los casos diagnosticados de gastroente-
ritis aguda. Para evitar sesgos en la eleccion
del dia por parte del investigador, el dia sera
asignado por el IP del Proyecto.

No utilizar test seroldgicos para el diagndstico de
la enfermedad celiaca en ninos y ninas antes de
que el gluten haya sido introducido en la dieta.

- Todos los lactantes menores de 6 meses, valo-
rados en urgencias, consultas externas u hos-
pitalizacion, a los que se les haya solicitado un
test seroldgico para el diagnéstico de la enfer-
medad celiaca.

No se recomienda el uso rutinario de la radiografia
de torax en la bronquiolitis aguda.

- Todos los pacientes diagnosticados en urgen-
cias, consultas externas u hospitalizacion de
bronquiolitis aguda.

No usar antitusigenos, mucoliticos ni medicamen-
tos conocidos como “anticatarrales” en menores
de 2 anos diagnosticados de infeccion respiratoria
de vias altas, laringitis, bronquiolitis, neumonia o
broncoespasmo.

- En 2016, el nimero de nifos diagnostica-
dos al alta de urgencias, consultas externas
u hospitalizacién de infeccion respiratoria de
vias altas, laringitis, bronquiolitis, neumonia
o broncoespasmo fue de 3413. De tal manera,
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se considera suficiente una muestra de 120
pacientes en el ano 2017 para obtener resulta-
dos significativos y extrapolables a la poblacién
de nuestro hospital, con un nivel de confianza
del 95%, un error estimado del 5,3% y una
heterogeneidad del 90%. Para obtener dicha
muestra, el investigador analizara al azar un
dia del pasado mes, incluyendo todos los casos
diagnosticados de gastroenteritis aguda. Para
evitar sesgos en la eleccidon del dia por parte
del investigador, el dia sera asignado por el IP
del Proyecto.

No realizar urocultivos de control en pacientes
diagnosticados de infeccion urinaria con buena
evolucidn clinica.

- Todos los pacientes diagnosticados en urgen-
cias, consultas externas u hospitalizacion de
infeccion urinaria.

En casos de neumonias o infecciones respiratorias
de vias bajas con mala evolucidn clinica, sustituir
la radiografia de control por ecografia de torax.

- Todos los pacientes atendidos en urgencias,
consultas externas u hospitalizacion a los que
se les ha repetido una prueba de imagen tora-
cica basada en radiaciones ionizantes.

No realizar radiografia de craneo en traumatismos
craneoencefalicos leves.

- Todos los pacientes diagnosticados en urgen-
cias, consultas externas u hospitalizacion de
traumatismo craneoencefalico leve.

No tratar con antibidticos ninguna faringoamig-
dalitis ni ninguna infeccion urinaria sin recogida
previa de test rapido de estreptococo o urocultivo.

- Todos los pacientes diagnosticados en urgen-
cias, consultas externas u hospitalizacion de
infeccion urinaria y/o faringoamigdalitis aguda.

El andlisis descriptivo de las variables cualitativas se
concretard mediante el calculo de las distintas fre-
cuencias relativas con sus correspondientes intervalos
de confianza. El analisis de heterogeneidad se reali-
zarad mediante el test de la x2 o el test exacto de Fisher
para frecuencias esperadas menores de 5. No esta
previsto realizar analisis multivariante.

El analisis de los datos se realizard mediante el pro-
grama estadistico SPSS v23.0.

Limitaciones del estudio:

La principal limitacion del estudio es que no exis-
tird una fase pre-intervencion. El decalogo de
buenas practicas apropiadas se establece desde el
1 de diciembre de 2016 para todos los facultativos
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del servicio, pues se pretende que desde esa fecha
el seguimiento de las recomendaciones sea una-
nime en todo el Servicio.

* Existe también un sesgo de intervencion, pues la
aplicacion del decalogo de buenas practicas apro-
piadas al principio del proyecto dara lugar a que
los facultativos del servicio traten de seguir las
recomendaciones sugeridas.

CONSIDERACIONES ETICAS

Normas Generales y Particulares para los Investigadores

Los investigadores se atendran estrictamente a lo dis-
puesto en este proyecto. El estudio se llevara a cabo de
acuerdo a las recomendaciones que figuran en la Decla-
racion de Helsinki, revisada en las sucesivas asambleas
mundiales (Ultima en Fortaleza, Brasil, Octubre de 2013)
y las Normas de Buena Practica Clinica.

Dispositivos de Seguridad y Confidencialidad

Se trata de un estudio observacional, transversal,
con recogida retrospectiva de datos a gran escala.
La informacidon difundida y obtenida por la puesta en
marcha del presente estudio es considerada confi-
dencial y serd tratada en todo momento de acuerdo
a la LOPD 15/1999. Los investigadores principales del
estudio seran los Unicos que tenga acceso a los datos
de la historia clinica, recogidos Unicamente con fines
estadisticos.

Memoria Econémica

Este estudio surge de una iniciativa independiente de
los investigadores y no cuenta con financiacién espe-
cifica. No se contempla ningun tipo de remuneracion
econdémica ni para el paciente ni para los investigado-
res del estudio.

PLAN DE TRABAJO Y AGENDA DE IMPLANTACION

Periodo de estudio:

* EL31dediciembre de 2016 se muestra a todo el ser-
vicio el Decalogo de buenas practicas apropiadas.

* Desde entonces, y hasta el 31 de diciembre de
2017, se realizara el desarrollo del estudio pro-
puesto.

e A partir de esa fecha, se propondra continuar con
un analisis de los datos y continuar con la imple-
mentacion de medidas de mejora y formativas en
Atencidn Especializada, si es necesario. Ademas
se propondra extender el proyecto a los centros

de Atencion Primaria de la zona de influencia del
Hospital General de Villalba.

RESULTADOS OBTENIDOS

Los resultados obtenidos son los siguientes:

Estructura: Recomendacion / Anélisis realizado /
Muestra / Porcentaje de adecuacidn.

1. No retrasar la antibioterapia empirica ante la
sospecha de sepsis por el hecho de obtener cul-
tivos (sangre o liquido cefalorraquideo) / Todos los
pacientes valorados en urgencias / N=10 / Ade-
cuacion 100%. Tiempo de demora en iniciar anti-
bioterapia 30 minutos (rango 10-60 minutos). En
ningun caso se demord el inicio de antibidticos por
el hecho de obtener cultivos.

2. No realizar, de forma rutinaria, electroencefalo-
grama ni estudios de neuroimagen (TAC, RM] en
nifios y nifas con convulsién febril simple / Todos
los pacientes valorados en urgencias, consultas
externas u hospitalizacion / N=24 / Adecuacién
100%.

3. No dar antibidticos de forma rutinaria a ninos y
nifas con gastroenteritis / Se analizan los casos
en urgencias u hospitalizacidon de un dia cada mes,
seleccionado al azar por parte del investigador
principal / N total=1398. N seleccidn al azar: 214.
IC 95%. Error estimado del 5% / Adecuacion 100%.

4. No utilizar test seroldgicos para el diagndstico de
la enfermedad celiaca en ninos y ninas antes de
que el gluten haya sido introducido en la dieta /
Todos los lactantes menores de 6 meses, valora-
dos en urgencias, consultas externas u hospitali-
zacion / N=0/ Adecuacién 100%.

5. No se recomienda el uso rutinario de la radiogra-
fia de térax en la bronquiolitis aguda / Todos los
pacientes diagnosticados en urgencias, consultas
externas u hospitalizacion / N=297 / Adecuacion:
92%. Se solicitaron radiografias de térax en 38
pacientes con bronquiolitis aguda. En 14 de estos
38 casos se consider6 que la radiografia estaba
bien indicada por las caracteristicas clinicas de los
casos.

6. No usar antitusigenos, mucoliticos ni medicamen-
tos conocidos como “anticatarrales” en menores
de 2 anos diagnosticados de infeccion respirato-
ria de vias altas, laringitis, bronquiolitis, neumo-
nia o broncoespasmo / Se analizan los casos en
urgencias u hospitalizacion de un dia cada mes /N
total=4265. N seleccion al azar: 256. IC 95%. Error
estimado del 5,5% / Adecuacién: 100%.

7. No realizar urocultivos de control en pacientes
diagnosticados de infeccion urinaria con buena
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10.

evolucién clinica / Todos los pacientes diagnosti-
cados en urgencias, consultas externas u hospita-
lizacion / N=122 / Adecuacion: 100%.

En casos de neumonias o infecciones respiratorias
de vias bajas con mala evolucién clinica, sustituir
la radiografia de control por ecografia de térax /
Todos los pacientes con mala evolucién clinica en
urgencias, consultas externas u hospitalizacion /
N total neumonias=378. De ellas 20 tuvieron mala
evolucion / Adecuacion: 20%. Se decidid realizar
ecografia toracica en lugar de radiografia de torax
solo en 4 pacientes. Las peticiones fueron realiza-
das por diferentes facultativos del servicio.

No realizar radiografia de craneo en traumatismos
craneoencefalicos leves / Se analizan los casos en
urgencias u hospitalizacién de un dia cada mes /
N= 198 / Adecuacién: 100%.

No tratar con antibiéticos ninguna faringoamig-
dalitis ni ninguna infeccidon urinaria sin recogida
previa de test rapido de estreptococo o urocultivo
/ Todos los pacientes diagnosticados en urgencias,
consultas externas u hospitalizacion / N faringoa-
migdalitis=624 (44% uso antibidticos). N infeccion
urinaria=122 (100% uso antibidticos) / Adecuacion:
94%. Se trataron 40 faringoamigdalitis sin recogida
previa de test rapido de estreptococo y seis infec-
ciones urinarias sin recogida previa de urocultivo.
El facultativo que llevd a cabo esta practica inapro-
piada fue el mismo en el 90% de los casos.

CONCLUSIONES

Conclusiones particulares

1.
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La adecuacion es del 100% en 7 de las recomenda-
ciones estudiadas, mayor del 90% en otras dos, y
muy baja en una.

Los resultados son satisfactorios y muestran una
elevada adecuacidn en nuestro servicio.

No obstante, se identifican areas de mejora.

Se objetiva la necesidad de implementar medidas
formativas especificas en uno de los facultativos
del servicio, asi como mejorar el uso de las radia-
ciones ionizantes en todo el servicio, para lo que se
desarrollaran también sesiones docentes.

Todo ello se implementa a partir del 1 de enero de
2018, una vez terminada la primera fase del Pro-
yecto.

Posteriormente, se llevara a cabo un segundo anali-
sis de datos para comprobar si las medidas formati-
vas han conseguido mejorar nuestros resultados.

AEP 2018-66 Congreso de la Asociacién Espafiola de Pediatria

Conclusiones generales

1.

Las recomendaciones actuales de “no hacer” de la
Asociacion Espanola de Pediatria y otras socieda-
des cientificas estadn claramente establecidas.

Sin embargo, la mayoria de los centros sanitarios en
nuestro pais no han desarrollado herramientas para
medir la adecuacion a dichas recomendaciones.

De tal manera, y sin obtener dichos datos, no es
posible implementar medidas formativas para
mejorar aquellas practicas que se alejen de las
recomendaciones actuales.

Se presenta el primer estudio pediatrico espanol
que ha analizado 10 practicas clinicas comunes
en pediatria y ha comparado sus resultados con
las recomendaciones propuestas por la evidencia
cientifica y la Medicina Apropiada.

Se trata de analisis relativamente sencillos con
soluciones eminentemente practicas, dirigidas a
aumentar la formacion especifica en determina-
dos facultativos.

En nuestra experiencia, es el camino que se debe
tomar en nuestro pais para conseguir el uso jui-
cioso, racional y apropiado de pruebas comple-
mentarias y tratamientos en ninos.
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COOPERACION EN PEDIATRIA

Moderadora: Mercedes Rivera Cuello. Hospital de la Axarquia. Area de Gestion Sanitaria Este, Mélaga

COOPERACION SANITARIA. ;POR QUE? ;POR DONDE EMPEZAR?

Mercedes Rivera Cuello
Hospital de la Axarquia. Area de Gestion Sanitaria Este, Malaga

Partiendo de un marco histérico y normativo, fundante
y que no debe perderse del horizonte, la Declaracion
Universal de los Derechos Humanos (ONU 1948), en su
articulo 25, sefala que “toda persona tiene derecho a
un nivel de vida adecuado que le asegure, asi como a su
familia, la salud y el bienestar, y en especial la alimenta-
cion, el vestido, la asistencia médica y los servicios socia-
les necesarios”.

La idea de la buena salud como derecho humano fun-
damental, actualmente se enmarca en el concepto
“salud global”, que constituye un desafio perenne y
que se sustenta en un conjunto universal de valores y
principios que son comunes a todas las culturas.

Hoy en dia ha quedado demostrado que la salud no
es un problema exclusivo del ambito de los servicios

de salud y del sector salud de los Estados. Numero-
sos actores (instituciones privadas, organizaciones no
gubernamentales, de la sociedad civil, organizaciones
religiosas, académicas, entre otras) participan activa-
mente en los analisis y disefio de propuestas para res-
ponder de forma efectiva y eficiente a las necesidades
de salud de la poblacidn, siendo en este contexto donde
se encuadran las iniciativas de cooperacion sanitaria
desde el ambito local, nacional y/o internacional.

El concepto de salud global ha ido consolidandose en
los ultimos anos fruto de las iniciativas y progresos
en materias de salud publica e internacional que han
centrado su actividad en continuos esfuerzos locales
y globales por combatir enfermedades que han afec-
tado a la humanidad, pero también por lograr el grado
maximo posible de bienestar y vida sana para todas las
personas de este mundo.

En el cuadro a continuacion, publicado en el Lancet en
2009, se comparan los tres conceptos entre si apre-
ciandose que no existen diferencias sustantivas entre
los tres.

Salud global Salud internacional Salud publica
Alcance geografico Focaliza en aspectos que Focaliza en aspectos de Focaliza en aspectos que
directa o indirectamente salud de paises, afectan la salud de la
afectan la salud, pero que principalmente de bajos y poblacion de una
trascienden las fronteras medianos ingresos comunidad o pais en
nacionales particular
Nivel de cooperacion Desarrolio e Desarrollo e Desarrollo e

Individual o poblacional

Acceso a la salud

Rango de disciplinas

implementacion de
soluciones que requieren
de la cooperacion global

Abarca tanto acciones
prevencién en grupos de
poblacién como atencion
clinica individual

La equidad en salud entre
los paises y entre toda la
poblacion es su principal
objetivo

Altamente interdisciplinaria
y multidisciplinaria en el
marco de las ciencias de la
salud y més allé de estas.

implementacion de
soluciones que usualmente
requiere de cooperacion bi-
nacional

Abarca tanto acciones
prevencién en grupos de
poblacién como atencion
clinica individual

Procura ayudar a la
poblacion de ofros paises

Abarca varias disciplinas
pero no enfatiza en la
multidisciplinaridad

implementacion de
soluciones que usualmente
no requieren de la
cooperacion global

Principalmente se focaliza
en programas de
prevencién de salud

poblacional

La equidad en salud al
interior de los paises o
comunidades es el principal
objetivo

Estimula el abordaje
multidisciplinario,
particularmente dentro de
las ciencias de la salud y
las ciencias sociales
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SITUACION DE LA SALUD GLOBAL EN LA INFANCIA

Los progresivos avances en aspectos de salud
materno-infantil en los diferentes niveles de aten-
cion en las ultimas décadas han favorecido importan-
tes mejoras en la salud infantil a nivel global; Como
ejemplos el descenso en la tasa de mortalidad infantil
a nivel mundial en menores de 5 anos que ha pasado
de 93.4/1000 en 1990 a 40.8/1000 en 2016, asi como, el

Tasa de mortalidad neonatal (2016)
ea = romuws

Tasa de mortalidad en menores de 5 anos (2016)

= uUnno

A\
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descenso de la mortalidad neonatal que ha pasado de
36.8/1000 a 18.6/1000 en el mismo periodo.

Sin embargo las desigualdades en salud entre los dife-
rentes paises hacen que estos avances no se produz-
can de forma equitativa y asi, como reflejan los mapas
a continuacion, existen tasas de mortalidad superiores
a 26/1000 neonatos y 73.3/1000 menores de cinco afios
en los paises mas pobres de la tierra.

<6.20

6.20 - 12.80

12.80-19.00
B 19.00-26.00
M >26.00

<11.40

11.40 - 26.40

26.40 - 47 40
B 47.40-7330
W >7330
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Las principales causas de mortalidad infantil segun
datos publicados en 2015 son: neonatales (44%),
neumonia (12.8%), diarrea (8.6%) y malaria (7%). Es
importante resenar que dichos porcentajes se han
mantenido practicamente invariables desde el ano
2003 lo que obliga a seguir poniendo la atencion y los
esfuerzos en la implementacion y mejora de progra-
mas destinados a dar respuesta a este grupo de enfer-
medades, denominadas enfermedades prevalentes de
la infancia.

Atendiendo a otros aspectos de la salud infantil, los
amplios programas de inmunizacion han sido un éxito
en la lucha contra diversas enfermedades graves de la
infancia, salvando millones de vidas. La polio ha sido
casi erradicada pese a las bolsas de resistencia que
aun persisten. Ha habido grandes avances en la lucha
contra el sarampién y en la cobertura con 3 dosis de
la vacuna DPT3. La transparencia lograda en el precio
de compra de las vacunas es un logro importante. No
obstante, ain uno de cada 5 nifios en Africa no esté
vacunado.

El sida infantil es un ejemplo dramatico de desigual-
dad entre paises ricos y pobres. La probabilidad
de transmision del VIH de madre a recién nacido es
menor del 1% en los paises ricos, sin embargo en
Africa subsahariana muchas madres seropositivas no
saben que los son sin existir cribaje univesal ni acceso
al tratamiento. Mas de 3 millones de menores de 15
anos viven con VIH-SIDA en el mundo, la mayor parte
de ellos en Africa.

COMPROMISO INTERNACIONAL. AGENDA Y OBJETIVOS
A DESARROLLAR

Los acuerdos alcanzados en la conferencia interna-
cional sobre atencion primaria en salud en Alma-Ata
(1978) suponen los cimientos de las estrategias poste-
riores y consecutivas que se han ido acordando a nivel
internacional para la mejora de la salud global a nivel
mundial. Dichas estrategias han sido la estrategia
mundial “Salud Para Todos en el Afio 2000" en 1981y
“Objetivos de desarrollo del milenio” en el 2000.

En el momento actual se cuenta en la agenda inter-
nacional con los 17 Objetivos de Desarrollo Sostenible
(ODS) aprobados por la ONU en agosto de 2015 y que
persiguen “transformar nuestro mundo con la agenda
2030 para el desarrollo sostenible”. Dichos objetivos
estimularan durante los proximos 15 afos la accion en
las siguientes esferas de importancia critica para la
humanidad y el planeta.

1. Las personas: poner fin a la pobreza y el hambre
en todas sus formas y dimensiones, y a velar por
que todos los seres humanos puedan realizar su
potencial con dignidad e igualdad y en un medio
ambiente saludable.

2. El planeta: proteger el planeta contra la degrada-
cion, incluso mediante el consumo y la produccion
sostenibles, la gestion sostenible de sus recursos
naturales y medidas urgentes para hacer frente al
cambio climatico, de manera que pueda satisfacer
las necesidades de las generaciones presentes y
futuras.

3. Laprosperidad: velar por que todos los seres huma-
nos puedan disfrutar de una vida prosperay plena, y
por que el progreso econémico, social y tecnoldgico
se produzca en armonia con la naturaleza.

4. La paz: propiciar sociedades pacificas, justas e
inclusivas que estén libres del temory la violencia.
El desarrollo sostenible no es posible sin la paz, ni
la paz puede existir sin el desarrollo sostenible.

5. Las alianzas: movilizar los medios necesarios para
implementar esta Agenda mediante una Alianza
Mundial para el Desarrollo Sostenible revitalizada,
que se base en un espiritu de mayor solidaridad
mundial y se centre particularmente en las nece-
sidades de los mas pobres y vulnerables, con la
colaboracion de todos los paises, todas las partes
interesadas y todas las personas.

Objetivos de desarrollo sostenible

Objetivo 1. Poner fin a la pobreza en todas sus formas en todo el mundo

Objetivo 2. Poner fin al hambre, lograr la seguridad alimentaria y la
mejora de la nutricién y promover la agricultura sostenible

Objetivo 3. Garantizar una vida sana y promover el bienestar para todos
en todas las edades

Objetivo 4. Garantizar una educacién inclusiva, equitativa y de calidad y
promover oportunidades de aprendizaje durante toda la vida para todos

Objetivo 5. Lograr la igualdad entre los géneros y empoderar a todas las
mujeres y las niflas

Objetivo 6. Garantizar la disponibilidad de agua y su gestion sostenible v
el saneamiento para todos

Objetivo 7. Garantizar el acceso a una energia asequible, segura,
sostenible y moderna para todos

Objetivo 8. Promover el crecimiento econdmico sostenido, inclusive y
sostenible, el emplec pleno y productivo y el trabajo decente para todos

Objetivo 9. Construir infraestructuras resilientes, promover la
industrializacién inclusiva y sostenible y fomentar la innovacién

Objetivo 10. Reducir la desigualdad en y entre los paises

Objetivo 11, Lograr que las ciudades y los asentamientos humanos sean
inclusivos, seguros, resilientes y sostenibles

Objetivo 12, Garantizar modalidades de consumo y produccién
sostenibles

Objetivo 13. Adoptar medidas urgentes para combatir el cambio
climatico y sus efectos®

Objetivo 14, Conservar y utilizar en forma sostenible los océanos, los
mares v los recursos marinos para el desarrollo sostenible

Objetivo 15, Proteger, restablecer y promover el uso sostenible de los
ecosistemas terrestres, gestionar los bosques de forma sostenible, luchar
contra la desertificacion, detener e invertir la degradacion de las tierras y
poner freno a la pérdida de la diversidad biologica

Objetivo 16. Promover sociedades pacificas e inclusivas para el
desarrollo sostenible, facilitar el acceso a la justicia para todos y crear
instituciones eficaces, responsables e inclusivas a todos los niveles

Objetivo 17, Fortalecer los medios de ejecucion y revitalizar la Alianza
Mundial para el Desarrollo Sostenible

* Reconociendo que la Convencién Marco de las Naciones Unidas sobre el
Cambio Climitico es el principal foro intergubernamental internacional para
negociar la respuest; dial al bio cl o
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Todas estas lineas estratégicas se concretan en 17
objetivos que quedan recogidos en la resolucion de
agosto de 2015 de la ONU como muestra el cuadro
tomado del original del documento final.

Los vinculos entre los Objetivos de Desarrollo Soste-
nible y su caracter integrado son de crucial importan-
cia para cumplir el propdsito de la nueva Agenda. Si
se consigue todo lo que se ambiciona en todos y cada
uno de los aspectos de la Agenda, mejoraran notable-
mente las condiciones de vida de todas las personasy
el mundo se transformara en un lugar mejor.

A finales de noviembre de 2016, se firmo la Declara-
cion de Shanghai, una declaracion sobre la promocion
de la salud en la Agenda 2030 para el Desarrollo Sos-
tenible, en el marco de la 92 Conferencia Mundial de
Promocion de la Salud. En esta Conferencia, dirigentes
politicos de gobiernos y ciudades, representantes de
Naciones Unidas y de ONG y expertos en salud alcan-
zaron un acuerdo para trabajar la promocidn de la
salud como elemento crucial para alcanzar los ODS de
la Agenda 2030.

En la Declaracién se reafirman en “no dejar a nadie
atréas” y que “la salud es un derecho universal, un
recurso esencial para la vida diaria, un objetivo social
compartido y una prioridad politica para todos los
paises”. Se considera que solo se puede garantizar
una vida sanay mejorar el bienestar de todos en todas
las edades promoviendo la salud en relacidn con todos
los ODS e implicando al conjunto de la sociedad en el
proceso de desarrollo sanitario, teniendo como base la
denominada “Carta de Otawa” de 1986. Implica priori-
zar el trabajo con los determinantes de salud y empo-
derar a las personas en relacion a la toma de decisio-
nes que afectan a su salud.

En esta Declaracién se afirma que el crecimiento eco-
nomico no mejora la salud por si mismo, que hay que
tomar medidas innovadoras para cubrir las necesida-
des de las poblaciones mas vulnerables y fortalecer la
buena gobernanzay la accion local en salud. Para ello
se comprometen a:

a.1. Aplicar plenamente los mecanismos de que dispo-
nen los gobiernos para proteger la salud y promover el
bienestar mediante politicas publicas;

a.2. Reforzar la legislacion, la reglamentacion y la fis-
calidad de los productos no saludables;

a.3. Aplicar politicas fiscales como herramienta pode-
rosa para posibilitar nuevas inversiones en la salud
y el bienestar, especialmente en sistemas sélidos de
salud publica;

a.4. Introducir la cobertura sanitaria universal como
forma eficaz de lograr la proteccién sanitaria y finan-
ciera;
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a.b. Velar por la transparencia y la responsabilidad
social y posibilitar una participacion amplia de la
sociedad civil;

a.6. Reforzar la gobernanza mundial para abordar
mejor las cuestiones sanitarias transfronterizas;

a.7. Considerar la importancia y el valor crecientes
de la medicina tradicional, la cual podria contribuir a
mejorar los resultados sanitarios, incluidos los con-
templados en los ODS.

Las ciudades y las comunidades se consideran ele-
mentos clave y cercanos para conseguir la mejor salud
posible de las personas. En este sentido los compro-
misos son:

b.1. Dar prioridad a las politicas que generen bene-
ficios conjuntos para la salud y el bienestar y a las
politicas urbanas en otros ambitos, aprovechando al
maximo las tecnologias de innovacion e interaccion
sociales;

b.2. Ayudar a las ciudades a promover la equidad y la
inclusion social, aprovechando los conocimientos, las
capacidades y las prioridades de sus diferentes pobla-
ciones mediante un fuerte compromiso comunitario;

b.3. Reorientar los servicios sanitarios y sociales para
optimizar el acceso equitativo y dar a las personas y
las comunidades un papel preponderante.

El ultimo elemento clave que aparece en esta Declara-
cion es el empoderamiento de las personas en cues-
tiones de salud (incluyendo especialmente a aquellas
que toman decisiones y a los que invierten en salud),
pues se considera que les posibilita una mayor y mejor
participacion en las tomas de decisiones sobre promo-
cion de la salud. Este empoderamiento debe ser una
parte integrante de las capacidades y competencias
desarrolladas a lo largo de la vida, principalmente a
través de los planes de estudio escolares. Los compro-
misos en este apartado son:

c.1. Reconocer los conocimientos sanitarios como un
determinante fundamental de la salud e invertir en su
desarrollo;

c.2. Formular, aplicar y hacer un seguimiento de las
estrategias intersectoriales nacionales y locales para
reforzar los conocimientos sanitarios de todas las
poblaciones y en todos los entornos educativos;

c.3. Aumentar el control de los ciudadanos sobre su
propia salud y sus determinantes mediante el aprove-
chamiento del potencial de la tecnologia digital;

c.4. Asegurarnos de que los entornos de consumo
promuevan elecciones saludables mediante politicas
de fijacidon de precios, informacidn transparente y un
etiquetado claro.
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Desgraciadamente, estas afirmaciones no han venido
secundadas posteriormente de compromisos finan-
cieros y de recursos que puedan hacer realidad esta
Declaracion, ni tampoco de asumir y consensuar los
elementos y procesos que puedan servir a conseguir
lo acordado. Pero es un primer paso, que esperamos
que sirva para darle a la dimensidn de la promocidn de
la salud el papel que realmente debe de tomar para el
cumplimiento de los ODS.

Y NOSOTROS ;POR QUE?

No es posible permanecer como espectadores pasivos
ante la situacion de injusticia e inequidad en el acceso
a los recursos basicos de millones de nifos y nifas.
Constatar la realidad expuesta en los apartados ante-
riores y el nuevo marco normativo actual debe llevar-
nos a renovar esfuerzos aprendiendo de la experiencia.

La cooperacion internacional no es un asunto exclu-
sivo de instituciones, de medios y/o de técnica. Es
mas bien un camino de compromisos entre pueblos y
personas, cooperar significa “operar con otro” trabajar
juntos, con objetivos comunes a favor del desarrollo
y la mejora de las condiciones sanitarias de todos. El
principal objetivo debe ser compartir con el otro cono-
cimientos y habilidades desde una actitud de com-
promiso que permita establecer relaciones Norte-sur
mas justas y solidarias y contribuya a movilizar a la
ciudadania para denunciar y ejercer presion buscando
alternativas que fomenten el respeto de los derechos
humanos y la consecucién de los acuerdos y objetivos
internacionales expuestos previamente.
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FORMACION EXTRACURRICULAR PREVIA SALIDA A TERRENO

Sebastian Tornero Patricio
CS Poligono Norte, Sevilla

Una de las primeras sensaciones que suele despertar
la noticia de que vamos a salir a trabajar en un pro-
yecto de cooperacion internacional para el desarrollo
o ayuda humanitaria en otro pais (en adelante, “salida
aterreno”) es el miedo o la preocupacién por las dudas
que genera saber si seremos capaces de llevar a cabo
nuestra funcion como profesionales sanitarios. Por
ello, la tendencia general va dirigida a querer optimi-
zar nuestra formacién técnica o curricular al maximo
para incrementar nuestros conocimientos teoricos,
descuidando a veces, aspectos formativos no curricu-
lares que son indispensables para poder adaptar todo
el conocimiento técnico adquirido durante nuestro
largo periodo de formacion universitaria y via MIR, a
las particularidades del trabajo en terreno.

La preparacion de la salida a terreno comienza desde
semanas o meses antes de la fecha de salida. Aspec-
tos indispensables como planificar las vacunas nece-
sarias en los centros de Sanidad Exterior o bien por
medio de los servicios médicos de las propias orga-
nizaciones, es uno de los primeros pasos a dar. En el
caso de que la organizacidén no se haga cargo de la
coordinacién de vacunas necesarias, es conveniente
solicitar con antelacién cita en uno de los centros de
vacunacidén internacional’ del Ministerio de Sanidad.
En el portal “La salud también viaja”?, Sanidad Exte-
rior ofrece informacion especifica por pais de destino
sobre vacunaciones obligatorias y recomendadas, asi
como profilaxis antipalidicay otros consejos. Es acon-
sejable iniciar las pautas de vacunaciones desde el
momento en que se tome la decision de salir a terreno
aunque no se tenga destino asignado para evitar viajar
sin las vacunas indicadas.
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Dependiendo de la organizacién con la que colabo-
remos y de nuestras condiciones contractuales, bien
sea como voluntario o como trabajador, deberemos
aplicar el marco juridico del voluntariado o del cddigo
laboral®. Ambas situaciones tienen una serie de dere-
chos y deberes que debemos conocer. La ley 6/1996
del Voluntariado regulé por primera vez la actividad del
voluntariado en Espana y fue remplazada casi 20 anos
después por la Ley 45/2015 aprobada el 14 de octubre,
para adaptarla a las realidades y dimensiones que el
voluntariado ha adquirido en las Ultimas décadas. En
sus articulos 10y 11, se describen los derechos y debe-
res de las personas que realizan voluntariado, tabla 1. Si

bien los voluntarios no tienen derecho a una remunera-
cion econdmica por el desempeno de sus actividades, si
tienen derecho a “estar cubiertos, a cargo de la entidad
de voluntariado, de los riesgos de accidente y enfermedad
derivados directamente del ejercicio de la accion volun-
taria y de responsabilidad civil en los casos en los que la
legislacion sectorial lo exija, a través de un seguro u otra
garantia financiera”. También tienen derecho a serle
reembolsados los gastos realizados por el desarrollo de
sus actividades. En el caso de que nuestra relacion sea
laboral, el codigo laboral se adapta a las particularida-
des de la Ley 29/2015, del 30 de julio, de Cooperacién
Internacional en materia civil®, y al Estatuto de los Coo-

Tabla 1. Derechos y deberes de los voluntarios

Derechos

Deberes

a) Recibir regularmente durante la prestacion de su actividad, infor-
macion, orientacion y apoyo, asi como los medios materiales nece-
sarios para el ejercicio de las funciones que se les encomienden.

b

Recibir en todo momento, a cargo de la entidad de voluntariado,
y adaptada a sus condiciones personales, la formacion necesaria
para el correcto desarrollo de las actividades que se les asignen.

Ser tratadas en condiciones de igualdad, sin discriminacion, respe-
tando su libertad, identidad, dignidad y los demas derechos funda-

mentales reconocidos en los convenios, tratados internacionales y

en la Constitucion.

C

d

Participar activamente en la organizacidn en que se inserten,
colaborando en la elaboracién, disefio, ejecucion y evaluacion de los
programas o proyectos, de acuerdo con sus estatutos o normas de
aplicaciony, en la medida que éstas lo permitan, en el gobiernoy
administracion de la entidad de voluntariado.

Estar cubiertos, a cargo de la entidad de voluntariado, de los ries-
gos de accidente y enfermedad derivados directamente del ejercicio
de la accion voluntaria y de responsabilidad civil en los casos en

los que la legislacion sectorial lo exija, a través de un seguro u otra
garantia financiera.

e

f

Ser reembolsadas por la entidad de voluntariado de los gastos
realizados en el desempeno de sus actividades, de acuerdo con
lo previsto en el acuerdo de incorporacion y teniendo en cuenta el
ambito de actuacion de voluntariado que desarrollen.

g) Disponer de una acreditacion identificativa de su condicién de
voluntario en la que conste, ademas, la entidad de voluntariado en
la que participa.

h) Realizar su actividad de acuerdo con el principio de accesibilidad
universal adaptado a la actividad que desarrollen.

i) Obtener reconocimiento de la entidad de voluntariado, por el valor
social de su contribucion y por las competencias, aptitudes y des-
trezas adquiridas como consecuencia del ejercicio de su labor de
voluntariado.

j) Que sus datos de caracter personal sean tratados y protegidos de
acuerdo con lo establecido en la Ley Organica 15/1999, de 13 de
diciembre, de Proteccién de Datos de Caracter Personal.

k) Cesar en la realizacién de sus actividades como voluntario en los
términos establecidos en el acuerdo de incorporacion.

al

b

c

d)

e

f

g

h)

j)

k)

Cumplir los compromisos adquiridos con

las entidades de voluntariado en las que se
integren, reflejados en el acuerdo de incorpo-
racion, respetando los fines y estatutos de las
mismas.

Guardar la debida confidencialidad de la
informacion recibida y conocida en el desa-
rrollo de su accidn voluntaria.

Rechazar cualquier contraprestacion material
o0 econdmica que pudieran recibir bien de las
personas destinatarias de la accion volunta-
ria, bien de otras personas relacionadas con
su accion voluntaria.

Respetar los derechos de las personas des-
tinatarias de la accién voluntaria en los térmi-
nos previstos en el articulo 16.

Actuar con la diligencia debida y de forma
solidaria.

Participar en las tareas formativas previs-

tas por la entidad de voluntariado para las
actividades y funciones confiadas, asi como en
las que con caracter permanente se precisen
para mantener la calidad de los servicios que
presten.

Seguir las instrucciones de la entidad de
voluntariado que tengan relacion con el desa-
rrollo de las actividades encomendadas.

Utilizar debidamente la acreditacion personal
y los distintivos de la entidad de voluntariado.

Respetar y cuidar los recursos materiales
que ponga a su disposicion la entidad de
voluntariado.

Cumplir las medidas de seguridad y salud
existentes en la entidad de voluntariado.

Observar las normas sobre protecciony
tratamiento de datos de caracter personal de
acuerdo con lo establecido en la Ley Organica
15/1999, de 13 de diciembre, y deméas norma-
tiva de aplicacion.

Fuente: Articulos 10y 11 de la Ley 45/2015, de 14 de octubre, de Voluntariado.
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perantes aprobado en mayo del 2006, mediante el Real
Decreto 519/2006, del 28 de abril®. Algunas cuestiones
de interés son el derecho a no tributar Impuesto sobre
la Renta de las Personas Fisicas durante la estancia
en los paises donde se desempefia el trabajo como
cooperante, siempre que se cumplan las condiciones
detalladas en el articulo 7.p) de la Ley 35/2006, de 28
de noviembre, del Impuesto sobre la Renta de las Per-
sonas Fisicas’.

Habitualmente las organizaciones e instituciones con las
que vamos a colaborar en terreno mantienen una serie
de reuniones informativas con los voluntarios o trabaja-
dores que van a salir sobre el proyecto en concreto, la
poblacion a la que se dirige, las funciones propias a reali-
zar, etc. Pero no siempre se llevan a cabo o, al menos, no
de una manera exhaustiva. En cualquier caso, siempre

hay que estar preparados para encontrarse con esce-
narios diferentes de los que nos contaron previa salida.
Estas reuniones pueden ser presenciales o por via tele-
matica (emails, skype, teléfono, etc.). De una manera u
otra debemos insistir en que se nos aporte esta informa-
cion para llegar con el mayory mejor conocimiento posi-
ble. También es interesante hacer un trabajo previo de
investigacion de nuestro destino por medio de diferentes
herramientas online para conocer el contexto histérico
del pais al que nos dirigimos, asi como los indicadores
basicos de salud que debemos conocer. En las paginas
web de la Organizacion Mundial de la Salud o del Banco
Mundial se pueden obtener datos oficiales sobre indica-
dores de salud de distintos paises, tabla 2. También se
pueden comparar variables sociodemogréficas e indica-
dores de salud de diferentes paises en las webs “Index
Mundi”y en “If it were my home”, figura 1.

Tabla 2. Enlaces a bibliografia de interés para cooperantes y voluntarios sanitarios.

Bibliografia

Enlace web

Mundial de la Salud

Datos del Observatorio Mundial de la Salud de la Organizacién

http://www.who.int/gho/database/es/

Datos de libre acceso del Banco Mundial

https://datos.bancomundial.org/

Comparador de paises Index Mundi

https://www.indexmundi.com/

Comparador de paises If it were my home

https://www.ifitweremyhome.com/

Guias clinicas de Médicos Sin Fronteras

https://www.msf.es/actualidad/publicaciones

Libro de bolsillo del manejo pediatrico hospitalario de la
Organizacién Mundial de la Salud

http://www.who.int/maternal_child_adolescent/
documents/child_hospital_care/en/

Libro de bolsillo AIEPI de la Organizacion Mundial de la Salud

http://www.who.int/maternal_child_adolescent/
documents/9241546441/en/

Figura 1. Comparadores de indicadores de salud de diferentes paises

Infant mortality rate (deaths/1,000 live births)
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If Central African Republic were your home instead of Spain you would|
be 27.9 times more likely to die in infancy

be 11.8 times more likely to have HIV/AIDS

be 22.7 times more likely to be murdered

Niger O Spain Yemen

A la izquierda: comparador de paises de www.ifitweremyhome.com
A la derecha: comparador de paises de www.indexmundi.com
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Ademas de la informacion sobre el proyecto y el con-
texto historico y socio-sanitario de la zona donde
vamos a trabajar, y una vez explicadas concretamente
las tareas que vamos a desarrollar en el proyecto
durante nuestra estancia, nos interesa saber como
seran nuestras condiciones de vida: dénde vamos a
vivir, si tendremos luz, agua corriente, banos o inter-
net, si dispondremos de algun tipo de ocio o de medios
para hacer deporte, cual sera nuestro horario aproxi-
mado de trabajo y si disfrutaremos de algunos dias de
descanso o vacaciones, como seran las condiciones de
seguridad, etc. En funcion de como sean estas condi-
ciones de vida, actuaran de medidas desencadenantes
o preventivas del sindrome burnouty de otras respues-
tas emocionales negativas que pueden condicionar
nuestro trabajo en terreno. Por ello, aunque en los ini-
cios de nuestro trabajo restemos importancia al des-
canso y actividades de ocio y deporte, es importante
procurar realizarlas en la medida que nuestras condi-
ciones de vida y de seguridad nos lo permitan.

Salvo las personas que desempenan cargos de direc-
cion o supervision, el resto de cooperantes o volunta-
rios estamos acostumbrados a desempenar nuestras
funciones de acuerdo a nuestras categorias profesio-
nales. No tenemos formacion especifica de la gestion
de recursos humanos y habitualmente no se nos pre-
para para ello cuando salimos a terreno. Este es uno
de los errores mas frecuentes de la mayoria de organi-
zaciones dado que en los proyectos a los que vamos, se
nos van a atribuir funciones de organizacion de recur-
sos humanos que no hemos desarrollado con anterio-
ridad. Asi pues, no es raro que un profesional sanitario,
con la especialidad recién terminada, se encuentre al
mando de un equipo de 50-100 trabajadores naciona-
les cualificados, con mayor experiencia'y conocimiento
del terreno, cultura y del manejo de enfermedades,
que el recién llegado cooperante/voluntario. Desarro-
llar algunas cualidades y habilidades como la humil-
dad, respeto, prudencia, empatia y saber escuchar a
las personas con mas experiencia, puede ayudar la
adaptacion del recién llegado cooperante/voluntario y
el buen desarrollo del proyecto.

Por otra parte, es importante saber que represen-
tamos a la organizacion para la que colaboramos. A
menudo tendremos situaciones estresantes a nivel
personaly profesional que facilmente pueden provocar
que “perdamos el control” sobre la manera de hablar
o de comportarnos, y ser tomado como una aptitud
irrespetuosa por parte del personal nacional o de los
beneficiarios del proyecto. Saber que nos va a ocurrir,
identificar los signos de alerta antes de que ocurrany
poner medios para prevenirlo, es crucial para la acep-
tabilidad del proyecto, por ende, para conservar nues-
tra seguridad.

Nuestra formacion profesional estd adecuada a los
dispositivos médicos que tenemos en nuestros centros
de salud y hospitales, los cuales no vamos a tener dis-
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ponibles en terreno. Por ello es fundamental desarro-
llar al maximo nuestras habilidades en la anamnesis
y exploracién y adaptarse a las condiciones de trabajo
que vamos a tener. Existe bibliografia de manejo clinico
de patologias adaptadas a centros sanitarios de bajos
recursos que pueden ayudarnos en nuestro trabajo en
terreno o completar las propias de la organizacion o
institucion con las que trabajemos. Algunos manua-
les clasicos de medicina con bajos recursos, como el
clasico “Donde no hay doctor™®, ha dado paso a otras
herramientas y guias clinicas ampliamente utilizadas
por estar basada en décadas de experiencia sobre el
terreno como las publicadas por Médicos Sin Fronte-
ras o la Organizacién Mundial de la Salud. Esta ultima
publica un manual basico de pediatria de atencidn
hospitalaria de uso muy extendido, asi como el manual
de la Atencidn Integral de las Enfermedades Prevalentes
en la Infancia (tabla 2).

Alli donde no llega la sanidad como se entiende en
paises desarrollados, se desarrolla la medicina tra-
dicional. En numerosas ocasiones, los pacientes que
llegan a nuestros centros sanitarios han pasado antes
por diferentes tratamientos tradicionales, en ocasio-
nes peligrosos para la salud. Conocer los tratamientos
mas habituales puede orientarnos al diagndstico y tra-
tamiento de algunas de sus complicaciones. Es impor-
tante tener en cuenta que en algunas comunidades es
habitual que tras dos o tres dias de ingreso sin apreciar
una mejoria clara en el paciente, los familiares pidan
el alta voluntaria para llevarselo al sanador comuni-
tario o curandero. Saber gestionar esas situaciones
sin culpabilizar a las familias es fundamental para
ganarnos la confianza de los pacientes, evitar el alta
voluntaria y asegurar el regreso del paciente siempre
que asi lo decida. Es aconsejable hacer una busqueda
bibliografica sobre la antropologia de la zona de des-
tino, para comprender la manera en que la poblacion
diana entiende el concepto de salud y enfermedad, y
los remedios que usan para mejorarla.

Otra de las caracteristicas de muchos de los cen-
tros donde vamos a trabajar es la elevada mortalidad
materna e infantil, que hace que un suceso raro en
nuestros medio como la muerte de un nino, se con-
vierta en algo cotidiano. Dependiendo de donde vaya-
mos a trabajar, afrontaremos la muerte de nuestros
pacientes con mayor o menor frecuencia y, a pesar
de ser sanitarios y estar de alguna manera habitua-
dos a ella, no estamos acostumbrados a no disponer
de todos los recursos humanos y técnicos para luchar
contra ella. Vivir la muerte a diario con escasos medios
para combatirla, generara una alta carga de frustra-
cidn con la que deberemos convivir en nuestro periodo
en terreno y tras la vuelta a casa.

Todas estas circunstanciasy algunas noincluidas ante-
riormente, haran aflorar un una cadena de emociones
y sentimientos, desordenados e intensos, en cada uno
de los cooperantes durante su estancia en terreno y
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a la vuelta. Conocer que van a suceder y disponer de
algunas técnicas para gestionarlas adecuadamente es
fundamental para garantizar el adecuado desarrollo
de nuestra experiencia vital y profesional en terreno,
asi como para el buen desarrollo del proyecto.
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EXPERIENCIAS EN EL TERRENO

Rosauro Varo Cobos
Instituto de Salud Global de Barcelona

La experiencia laboral y personal de un pediatra en el
terreno estara condicionada por una serie de deter-
minantes especificos que la haran diferente a nuestro
quehacer diario habitual. El contexto epidemioldgico,
clinico, logistico, cultural y politico en terreno hara
que nuestra formacion previa tenga que adaptarse de
un modo dinamico y flexible. Este no es proceso facil
y constituird no solo un reto desde el punto de vista
técnico y formativo sino que sera a su vez un desafio
personal y emocional importante. Dejar atras ideas
preconcebidas, enfrentarse a nuevas patologias, saber
trabajar con los recursos disponibles, amoldarse a una
sociedad con un modo diferente de ver la vida y asumir
la enfermedad... Todo esto hace que el trabajo en el
terreno tenga una serie de particularidades que es
preciso tener en mente para que nuestro trabajo y pro-
yectos puedan tener buenos resultados. De este modo,
los objetivos de la ponencia son los siguientes:

Objetivo general

Dar a conocer el contexto general de la cooperacidn
internacional/ayuda humanitaria desde una perspec-
tiva basada en el terreno.

Objetivos especificos

1. Conocer las caracteristicas epidemioldgicas y cli-
nicas de salud de la poblacion donde se desarrolla
el trabajo (mortalidad infantil, malaria, neumonia,
diarrea, HIV, desnutricidn).

2. Esbozar las particularidades logisticas y materia-
les que condicionan el trabajo en terreno.

3. Entender la importancia del contexto socio-cultu-
raly su influencia en los objetivos de un proyectoy
en propia practica clinica.

EL CONTEXTO EPIDEMIOLOGICO Y CLiNICO

Las principales causas de muerte en ninos menores
de cinco anos en el ano 2016 fueron las complicacio-
nes relacionadas con la prematuridad, infecciones res-
piratorias agudas, complicaciones obstétricas, sepsis
neonatal, anomalias congénitas y diarrea. Hasta el
46% de esas muertes fueron muertes neonatales. En
el siguiente cuadro podemos ver de modo grafico la
distribucion de dichos porcentajes (figura 1).

Anivel mundial latasa de mortalidad infantiles de 40.8
muertes por cada 1000 nacidos vivos. Sin embargo,
esta cifra tiene importantes variaciones regionales

87



SES i 0 n ES C i e ntl’ﬁ Ca S Oﬁ C i a I ES AEP 2018-66 Congreso de la Asociacion Espafiola de Pediatria

que deben tenerse en cuenta. En Africa esta tasa es  creto, esta tasa es de 3.3 muertes por cada 1000 naci-
de 76.5 muertes por cada 1000 nacidos vivos (figura2)  dos vivos en Espaina, mientras que en Chad, el pais
mientras que en Europa es de 9.6 muertes por cada  africano con una tasa mayor es de 127.3, una cifra
1000 nacidos vivos. Por poner un ejemplo mas con-  casi 40 veces mayor que la de nuestro pais.

Figura 1. Causas de muerte a nivel global en ninos menores de cinco anos, 2016
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Figura 2. Tasas de mortalidad en ninos menores de cinco anos por regiones OMS, 2016
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A pesar de estos datos, todavia falta mucha informa-
cidn para conocer con exactitud las verdaderas causas
de muerte en paises con altas tasas de mortalidad
debido, entre otras causas, a la falta de datos y a la
inexactitud de herramientas de medicién, como por
ejemplo la autopsia verbal'. Desde el terreno, es pues
importante conocer el panorama global y local, pero
ser también consciente de la necesidad de tener un
espiritu critico y tratar de encontrar recursos que nos
den una informacion de calidad adaptada al lugar en
el que desarrollamos nuestro trabajo. Esta falta de
datos sera una constante con la que tendremos que
lidiar durante la mayor parte del tiempo. Considerando
otro ejemplo, actualmente hay muy pocos estudios que
investiguen las causas de fiebre en pacientes en el
Africa Sub-sahariana y en muchos de estos estudios,
el agente infeccioso causal no ha podido ser identifi-
cado? En este punto, es conveniente sehalar que mas
alla de patologias concretas como la malaria o el VIH,
muchas de la patologia a la que nos enfrentaremos en
el terreno es patologia con la que ya hemos tenido con-
tacto como pueden sera la diarreay la neumonia. Entre
pacientes ambulatorios, las infecciones por arbovirus
autolimitadas y las infecciones del tracto respiratorio
superior son las mas frecuentes, llegando hasta el
60% de las consultas de nifos en centros de salud?.
En pacientes hospitalizados, hay una alta prevalencia
de infecciones potencialmente mortales, siendo las
bacteriemias y las zoonosis bacterianas importantes
causas de fiebre. Conviene llamar la atencion sobre
la expansion de resistencias antibidticas microbianas
y el caso especifico de pacientes VIH positivos donde
la tuberculosis diseminada y las infecciones fungi-
cas como la criptococosis y las histoplasmosis tienen
especial relevancia?.

La principal patologia neonatal que tendremos que
abordar sobre el terreno y en concordancia con las
graficas de mortalidad, seran las complicaciones
relacionadas con la prematuridad, las complicaciones
obstétricas y la sepsis neonatal. En este ultimo punto
podemos citar al Streptococcus agalactiae, un pato-
geno que tras diversas intervenciones profilacticas ha
desaparecido de nuestro medio como responsable de
patologia neonatal, pero que segln las mas recientes
estimaciones todavia es responsable de una alta carga
de patologia neonatal en el resto del mundo®.

La neumonia es todavia una de las principales causas
de patologia infecciosa y de muerte en nifos menores
de cinco anos. Streptococcus pneumonie es el germen
mas frecuente y se cree que hasta 541.000 nifos
menores de cinco anos murieron en el ano 2008 por
enfermedad neumocdcica invasiva teniendo en cuenta
ademas de la neumonia, las bacteriemias/sepsis y
las meningitis®. La Organizaciéon mundial de la Salud
recomienda que la vacuna antineumocdcica sea intro-
ducida en los calendarios vacunales de cada pals,
especialmente en paises con una alta prevalencia de

VIH, pero esta implementacion y la cobertura vacunal
depende especificamente de cada pais®.

La diarrea es a su vez otra importante causa de pato-
logia y mortalidad y se han calculado hasta 800.000
muertes anuales, la mayor parte de ellas ocurridas en
el Sudeste Asiatico y en el Africa sub-sahariana. Los
patdgenos mas frecuentes son el rotavirus, cryptospo-
ridium, Escherichia Coli enterotdxia y Shigella®. La intro-
duccidn de vacunas a escala nacional y el tratamiento
con medidas de soporte son indispensables para dis-
minuir el impacto de las diarreas en la salud infantil.

A pesar de los esfuerzos realizados en las ultimas
décadas en el control y la erradicacion de la mala-
ria, esta sigue siendo la enfermedad parasitaria mas
frecuente en el mundo y se cree que ocurren hasta
212 millones de infecciones y unas 429.000 muertes
anualmente, la mayor parte de ellas en ninos menores
de cinco anos, particularmente en el Africa sub-saha-
riana’. El tratamiento con artemisininas o el desarro-
llo de nuevos métodos diagndsticos como los test de
diagndstico rapido han permitido en los ultimos anos
mejorar el tratamiento y el manejo de esta patologia
que a pesar de todo, sigue ocasionando complicacio-
nes (malaria cerebral, anemia, hipoglicemia, acidosis
metabdlica...) de dificil abordaje en el terreno y que
pueden poner en peligro la vida del paciente. Entender
la malaria y sus complicaciones, su diagndstico y tra-
tamiento es de vital importancia en contextos de alta
incidencia.

Otra de las patologias que nos encontraremos con fre-
cuencia y con la que no estamos familiarizados es la
desnutricion aguda severa. Esta patologia afecta a casi
20 millones de ninos en edad preescolar, sobre todo
de la Regidn de Africa y la Regién de Asia Sudoriental
de la Organizacion Mundial de la Salud. Es de destacar
que la desnutricion es considerada un factor significa-
tivo en aproximadamente la tercera parte de los casi
8 millones de defunciones de menores de 5 anos que
se producen en el mundo®. El manejo del nifos desnu-
tridos tiene una serie de particularidades que abarca
desde el manejo de complicaciones agudas como la
hipoglicemia, la hipotermia o la deshidratacion hasta
el seguimiento y la intervencion psico-emocional de
dichos pacientes®.

El VIH, que continta siendo uno de los mayores pro-
blemas para la salud publica mundial, se ha cobrado
ya mas de 35 millones de vidas. En 2016, un millén de
personas fallecieron en el mundo por causas relacio-
nadas con este virus. A finales de 2016 habia aproxi-
madamente 36,7 millones de personas infectadas por
el VIH en el mundo, y en ese ano se produjeron 1,8
millones de nuevas infecciones. Se cree que actual-
mente hay unos dos millones de ninos menores de 15
anos infectados y de ellos, solo alrededor de un 30 %
estd en tratamiento antiretroviral, con una cobertura
y un numero de pacientes en tratamiento que varia
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Figura 3. NUmero de nifos en tratamiento antiretroviral a nivel mundial
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Source: Global AIDS Response Progress Reporting (WHO/UNICEF/UNAIDS).

segun la zona geografica (figura 3). El manejo de estos
ninos implica el conocimiento de las politicas nacio-
nales especificas en lo que se refiere a diagnéstico y
tratamiento. Ademas, requiere de la familiarizacion de
la patologia asociada mas frecuente y que no es comun
en nuestro pais, como podrian ser las infecciones res-
piratorias por Pneumocystis jirovecii o las meningitis
por Cryptococcus neoformans.

Como resumen, podriamos senalar, que el trabajo en
el terreno necesita de la adaptacién a patologias sobre
las cuales necesitamos conocer su carga epidemiolo-
gicay sus caracteristicas clinicas especificas.

EL CONTEXTO MATERIAL Y LOGISTICO

Mas alla de las particularidades que hemos citado en
el apartado previo, tenemos que tener en cuenta que
normalmente, el trabajo en el terreno se desarrolla sin
las herramientas diagnodsticas y terapéuticas con las
que normalmente desenvolvemos el trabajo en nues-
tro pais. En paises pobres existen unas posibilidades
limitadas para el diagnéstico y el tratamiento, que van
a requerir de la adaptacion de nuestra manera de tra-
bajar y sobre todo, de la optimizacion de los recursos
a nuestro alcance. En cuanto al diagndstico y citando
enfermedades prevalentes como la neumonia, sera
normal que tengamos que hacer un diagnostico cli-
nico sin poder contar con ninguna técnica de imagen.
A la hora del diagnostico de patologias como anemia,
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podremos disponer (si es que disponemos] simple-
mente del sistema Hemocue; para patologias como
malaria o VIH dispondremos de tests de diagndstico
rapido con los que tendremos que estar familiarizados
(figura 4). En el caso del uso de farmacos, tendremos
que saber trabajar con un ndmero limitado de medi-
camentos para enfermedades infecciosas como anti-
bidticos, antimalaricos o antiretrovirales, pero también
tendremos que afrontar la carencia de farmacos y dis-
positivos para patologias como la epilepsia, el asma
(figura 5) o las cardiopatias. La falta de sangre en las
unidades de transfusion de estos paises es casi una
constante y supone un problema que puede ponery
pone en peligro la vida de muchos pacientes. La falta
de oxigeno para el tratamiento de patologias respira-
torias también supone un problema comun.

Para terminar de configurar este cuadro, tenemos que
considerar que el trabajo en el terreno se suele reali-
zar en hospitales rurales mas o menos aislados en los
que por ejemplo, no contaremos con la ayuda de con-
sultas especializadas y en las que es normal que sea
dificil o imposible trasladarr a pacientes a hospitales
de un nivel superior, por la inexistencia de este, por
la lejania o la dificultad de acceso de esos hospitales
o simplemente, por la ausencia de un medio de trans-
porte adecuado.

Esimportante tener este contexto en mente y también
saber que muchas muertes serian prevenibles de
manera inmediata con intervenciones mas o menos
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simples y econémicas, pero que a pesar de todo, son
dificiles de implementar y de costear en paises de
baja renta.

Figura 4. Test rapido de diagndstico de VIH

Figura 5. Dispositivo casero para tratamiento ambula-
torio con salbutamol

EL CONTEXTO SOCIO-CULTURAL

Es innegable que la concepcidn del ser humano y de
su existencia varia y tiene formas distintas en las dife-
rentes sociedades del planeta. Como consecuencia,
también la vision de la enfermedad, sus causas y sus
consecuencias, es heterogénea y no solo entre paises,
sino mas alla, en comunidades del propio pais. Esto
hace que buena parte del conocimiento médico a todos
los niveles (desde el diagnéstico o el tratamiento a
la prevencién o la promocién de la salud) tenga que
adaptarse al medio en que trabajaremos y mas con-
cretamente a los pacientes asistidos y a sus familias
(figura 6). Entender esto es de vital importancia para
conseguir que el impacto de nuestra intervencion sea
lo mas exitoso posible.

Figura 6. Ninos hospitalizados en el Hospital Distrital
de Manhica, Mozambique

BIBLIOGRAFIA
1.

Farag TH, Koplan JP, Breiman RF, Madhi SA,
Heaton PM, Mundel T, Ordi J, Bassat Q, Menendez
C, Dowell SF: Precisely Tracking Childhood Death.
Am J Trop Med Hyg. 2017:97;3-5.

Maze MJ, Bassat Q, Feasey NA, Mandomando |,
Musicha P, Crump JA: The epidemiology of febrile
illness in sub-Saharan Africa: implications for diag-
nosis and management. Clin Microbiol Infect 2018.

Seale AC, Bianchi-Jassir F, Russell NJ, Kohli-
Lynch M, Tann CJ, Hall J, Madrid L, Blencowe H,
Cousens S, Baker CJ, etal: Estimates of the Burden
of Group B Streptococcal Disease Worldwide for
Pregnant Women, Stillbirths, and Children. Clin
Infect Dis. 2017:65;5200-s219.

O'Brien KL, Wolfson LJ, Watt JP, Henkle E, Delo-
ria-Knoll M, McCall N, Lee E, Mulholland K, Levine
0S, Cherian T: Burden of disease caused by Strep-
tococcus pneumoniae in children younger than 5
years: global estimates. Lancet. 2009:374;893-902.

Pneumococcal conjugate vaccine for childhood
immunization—WHO position paper. Releve epi-
demiologique hebdomadaire / Section d'hygiene
du Secretariat de la Societe des Nations =
Weekly epidemiological record / Health Section
of the Secretariat of the League of Nations. 2007;
82(12):93-104.

21



Sesiones cientificas oficiales

92

Kotloff KL, Nataro JP, Blackwelder WC, Nasrin
D, Farag TH, Panchalingam S, Wu Y, Sow SO, Sur
D, Breiman RF, et al: Burden and aetiology of dia-
rrhoeal disease in infants and young children in
developing countries (the Global Enteric Multi-
center Study, GEMS): a prospective, case-control
study. Lancet. 2013:382;209-222.

AEP 2018-66 Congreso de la Asociacion Espafiola de Pediatria

WHO: World Health Organization: World malaria
report 2016. WHO;2016.

OMS: Directriz: actualizaciones sobre la atencidn
de la desnutricion aguda severa en lactantes y
ninos. 2013.



AEP 2018-66 Congreso de la Asaciacion Espafiola de Pediatria

Sesiones cientificas oficiales

Mesa Redonda

SABADO 9 DE JUNIO DE JUNIO « 08:00-09:30 H « AUDITORIO

LOS NUEVOS RETOS Y LAS NUEVAS RESPUESTAS EN URGENCIAS PEDIATRICAS

Moderador: Carles Luaces Cubells. Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona

INSUFICIENCIA RESPIRATORIA AGUDA: NUEVOS RETOS...
NUEVAS ESTRATEGIAS

Laura Diaz Simal
Hospital de Sabadell, Corporacio Sanitaria i Universitaria Parc
Tauli, Barcelona

La patologia respiratoria en Pediatria supone uno de
los motivos de consulta mas frecuente todos los anos
en nuestros servicios de urgencias. Alguna de las
patologias causantes como el asma o la bronquiolitis,
representan un alto porcentaje de consultas e ingresos
hospitalarios.

Con la implementacion de nuevas técnicas de soporte
respiratorio, el manejo de la insuficiencia respirato-
ria aguda en urgencias ha sufrido un cambio evidente
en los ultimos afos, y cada vez estdn mas presentes
en mayor nimero de centros hospitalarios. Dentro de
estas técnicas, la oxigenoterapia de alto flujo (OAF) y
la ventilacion mecénica no invasiva (VNI) son las mas
utilizadas, y sobre las que existe un gran numero de
estudios y referencias cientificas respecto a su fisio-
patologia y sus efectos beneficiosos, con resultados
variables.

La OAF consiste en el aporte de flujos elevados de oxi-
geno, mezclado con aire o no, mediante canulas nasa-
les, por encima del flujo pico inspiratorio del paciente.
Este circuito lleva conectado un humidificador calenta-
dor, que proporciona una humedad relativa al 95-100%
y hace que el flujo de aire alcance una temperatura
media que oscila entre 34-40°. Los efectos que se des-
criben como beneficiosos, en contraposicion con la oxi-
genoterapia convencional, son la posibilidad de apor-
tar flujos elevados de gas humidificado, la disminuciéon
del espacio muerto nasofaringeo, la mejora de la elas-
ticidad pulmonary la disminuciéon del trabajo metabd-
licoy la generacion de un efecto “CPAP”. Su facil mon-
taje, y comodidad y seguridad en el paciente la hacen
atractiva para su uso. La produccion de cierto grado de
presion de distension que mejoraria el reclutamiento
alveolar es uno de los puntos en los que existe mayor
controversia. A pesar de existir discrepancia en este

tema, parece que la OAF podria proporcionar cierto
grado de presion positiva en la via aérea, si bien esta es
variable, no medible ni regulable y depende de factores
externos [paciente, tamafo de canulas, fugas).

Su uso mas extendido es en la bronquiolitis aguda
moderada hipoxémica. Si bien en la ultima actuali-
zacidon de la guia americana de bronquiolitis aguda
(publicada en Pediatrics en 2014) apenas existian
referencias acerca de esta técnica, son numerosos
los estudios que se han realizado en los Ultimos afos
comparando esta técnica con la oxigenoterapia con-
vencional, con otros tratamientos y recientemente con
la VNI. Muchos de los estudios publicados tratan de
seleccionar cuales son los pacientes que se beneficia-
rian del empleo del OAF en los servicios de urgencias.

La VNI es la técnica de soporte respiratorio que no
requiere la invasion de la via aérea mediante intu-
bacion o traqueostomia y que tiene como objetivo la
disminucion del trabajo respiratorio y la mejoria del
intercambio gaseoso. La técnica mas utilizada es con
presion positiva, siendo la aplicacion de un nivel de
presion (CPAP) o doble nivel de presién las mas uti-
lizadas.

El uso de VNI estd ampliamente descrita desde hace
varios anos en las unidades de cuidados intensivos
pediatricos y neonatales. La mejoria de las técnicas
(mejora en los respiradores y sistemas de monito-
rizacion) y su generalizacién de uso a nivel de trans-
porte interhospitalario, asi como su inicio precoz, ha
supuesto una mejora en el prondstico de los pacien-
tes con insuficiencia respiratoria, con una disminuciéon
notable de las tasas de intubacion. Esto permite el
inicio de la VNI en pacientes que se trasladaran desde
cualquier centro a unidades de cuidados intensivos
tanto pediatricos como neonatales, mejorando la oxi-
genacion y ventilacion de estos pacientes.

Algunos estudios realizados en sujetos adultos en el
entorno prehospitalario mostraron una reduccion en el
nimero de intubaciones y mortalidad en sujetos con
insuficiencia respiratoria aguda que recibieron CPAP
de forma precoz, principalmente en edema agudo de
pulman, asi como en exacerbaciones de patologia cro-
nica como el EPOC. Sin embargo, en pediatria el uso
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de la VNI en el entorno prehospitalario ha sido poco
estudiado, con escasos estudios publicados, con series
pequenas, que incluian pacientes con patologia neuro-
muscular. Recientemente, el articulo publicado en

Respiratory Care comprende mas de 1000 traslados en
pacientes pediatricos obteniendo resultados notables
en cuanto a seguridad y eficacia clinica.

Otro de los puntos clave en el éxito de esta técnica es
la educacion y la formacion en VNI, ya que se trata de
una técnica que requiere una serie de conocimientos
previos para llevarlas a cabo, siendo los cuidados de
enfermeria una parte fundamental para obtener resul-
tados favorables. Por ello la realizacion de cursos y
programas de formacidn periddica en esta materia es
un punto importante para promover su uso.

BIBLIOGRAFIA RECOMENDADA

e |ee JH, Rehder KJ, Williford L, Cheifetz IM, Turner
DA. Use of high flow nasal cannula in critically ill
infants, children and adults: a critical review of the
literature. Intensive Care Med. 2013:39:247-57.

e Er, Anil; Ca lar, Aykut; Akgdl, Fatma; Ulusoy,
Emel; Citlenbik, Hale; Yilmaz, Durgil; Duman,
Murat. Early predictors of unresponsiveness to
high-flow nasal cannula therapy in a pediatric
emergency department. Pediatric Pulmonology.
2018;8755-6863.

e Clinical Practice Guideline: The Diagnosis, Mana-
gement, and Prevention of bronchiolitis; Shawn
L. Ralston, Allan S. Lieberthal, H. Cody Meissner;
Pediatrics. 2014;134:e1474. Originally published
online October 27, 2014. DOI: 10.1542/peds.2014-
2742.

e High flow nasal cannula (HFNC] versus nasal con-
tinuous positive airway pressure (nCPAP) for the
initial respiratory management of acute viral bron-
chiolitis in young infants: a multicenter randomi-
zed controlled trial (TRAMONTANE study). Christo-
phe Milési, Sandrine Essouri, Robin Pouyau et al.
Intensive Care Med. 2017;43:209-216. DOI 10.1007/
s00134-016-4617-8.

e Medina Villanueva A, Gonzalez Calvar A, Menén-
dez Cuervo S, Rey Galan C. Ventilacion meca-
nica durante el transporte. Manual de ventilacion
mecanica pediatrica y neonatal. Ergén. 2015. 3.2
edicion. P 279-290.

e Abramo T, Williams A, Mushtaq S, et al. Paedia-
tric ED BiPAP continuous quality improvement
programme with patient analysis: 2005-2013.
BMJ Open. 2017;7:e011845. Doi:10.1136/ bmjo-
pen-2016-011845.

94

e Nuria Milldn MD, Carme Alejandre MD, Aina Mar-
tinez-Planas MD, Josep Caritg PhD MD, Elisabeth
Esteban PhD MD, and Marti Pons-Odena PhD MD.
Noninvasive Respiratory Support During Pediatric
Ground Transport: Implementation of a Safe and
Feasible Procedure. Respiratory Care. 2017.

DOLOR.... NO, GRACIAS. ESTRATEGIAS DE ANALGESIA Y SEDACION EN
LA URGENCIA PEDIATRICA

Carles Luaces Cubells
Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona

El dolor es una experiencia sensorial y emocional des-
agradable, que se asocia con dano corporal actual o
potencial. Se puede presentar a cualquier edad y con
mucha frecuencia ha sido infravalorado en pediatria. El
dolor o el miedo al dolor es la primera causa de sufri-
miento de los ninos que acuden al Servicio de Urgen-
cias, tanto si presentan una enfermedad con dolor,
como el que se pueda ocasionar en la exploracion, tra-
tamiento o realizacién de examenes complementarios.

Por otra parte, el miedo a lo desconocido, el temor
a que se le ocasione algun dafo, a la separacién de
los padres, a exploraciones que son violentas para él
porque suceden en contra de su voluntad, ocasiona
que la visita en Urgencias sea desagradable.

La administracion de sedacion y analgesia segura y
eficaz es una parte integral de la medicina practica de
Urgencias y debe ser un componente esencial en el
programa de formacion de los pediatras.

Los objetivos de la sedoanalgesia son: aliviar el dolor,
calmar al paciente agitado o con miedo y preparar al
paciente para tolerar técnicas invasivas o displacente-
ras que se realicen. Sin embargo, la sedacion y anal-
gesia farmacoldgicas en el nifo no estan exentas de
riesgos, que son mayores a menor edad del nino, y es
preciso que los profesionales encargados de su admi-
nistracion estén adecuadamente preparados y dispon-
gan de los medios necesarios para abordarlos con la
maxima garantia de seguridad y efectividad.

La identificacidon del grado de dolor y la respuesta a
la analgesia administrada podra realizarse a cualquier
edad. En ninos pequenos, las escalas conductuales y
fisioldgicas podran valorar la percepcion de dolor de
forma objetiva y sin molestar al paciente. La valoracion
por el propio paciente podra hacerse en nifios mayo-
res con las distintas escalas de valoracion de dolor que
dependeran de la edad.

Proporcionar una sedacién para los procedimientos
segura y efectiva es un proceso multifactorial que
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comienza con la preparacidn antes del procedimiento
y que continua con la monitorizacion durante este y la
evaluacidn posterior. Crear un ambiente adecuado y
elegir los métodos farmacoldgicos y no farmacologi-
cos mas apropiados son la clave del éxito de una seda-
cidn adecuada.

Debido a que los acontecimientos adversos son a
menudo dificiles de prever, una preparacion adecuada
es el factor mas importante para minimizar los efec-
tos no deseados de estos acontecimientos. Esta pre-
paracion incluye, ademas de la adecuada seleccion
del paciente y medicacion para un procedimiento con-
creto, el entrenamiento del personal, adecuada moni-
torizacion y equipamiento.

Los parametros que deben monitorizarse son el nivel
de conciencia mediante al respuesta a estimulos ver-
bales, tactiles o dolorosos, la ventilacion pulmonar
a través de la observacion de la cara y el térax del
paciente y mediante la auscultacion pulmonar y fre-
cuencia respiratoria, la oxigenacion mediante la ins-
peccidn visual y la pulsioximetria; el uso de la capno-
grafia es de gran utilidad para objetivar alteraciones
de la ventilacion. Finalmente debe vigilarse estrecha-
mente el patrén hemodinamico con controles de la fre-
cuencia cardiaca y la tension arterial.

Entre las distintitas técnicas que podemos utilizar para
administrar analgesia, deben mencionarse los analgé-
sicos topicos como los ésteres y las amidas, los anes-
tésicos locales que bloquean los canales del sodio, que
evita la despolarizacion del nervio produciendo anal-
gesia limitada a una zona concreta del cuerpo.

La analgesia sistémica con los farmacos administra-
dos por via oral o parenteral. Farmacos clasificados en
funcion de su poder analgésico y por tanto indicados
segun la intensidad del dolor.

En pediatria tienen gran interés, por razones obvias,
las vias de administracion que no producen dolor o al
menos generan las minimas molestias al paciente. La
via nasal, bucal o la inhalatoria son excelentes alterna-
tivas por su comodidad, rapidez de accion y seguridad
para el paciente.

Con relacion a la sedacidn, hay que tener en cuenta
que la mayoria de pacientes atendidos en los Servicios
de Urgencias presentan ansiedad, en gran parte por
el temor a sufrir dolor . Nuestro objetivo debe ser, no
sélo disminuir el dolor, sino también disminuir este
grado de ansiedad. Existen distintos grados de seda-
cion per lo habitual es conseguir una sedacion minima,
por ejemplo con benzodiacepinas, o moderada con el
uso de farmacos que tienen una accion disociativa
analgésica e hipndtica como la Ketamina.

El objetivo de esta ponencia es exponer de forma
practica y clara los elementos fundamentales de la
sedoanalgesia en los servicios de urgencias haciendo
especial hincapié en la correcta preparacion y monito-
rizacion de los pacientes, los farmacos y vias de elec-
cidn en funcion de la técnica a desarrollar y los conse-
jos e informacidn a la familia y / o paciente.

BIBLIOGRAFIA RECOMENDADA

e Manual de Analgesia y Sedacion en Urgencias de
Pediatria. Editor Susana Capapae. 2.2 Edicion.
Ergon 2012.

IMPLEMENTACION DE LA ECOGRAFIA A PIE DE CAMA EN URGENCIAS
PEDIATRICAS

Ana Isabel Fernandez Lorente

Hospital Universitario Basurto, Bilbao

La ecografia clinica en Urgencias de Pediatria es una
exploracion realizada por un médico no especializado
en radiologia a pie de cama en un tiempo corto compati-
ble con la presion asistencia en Urgencias de Pediatria.

Es la prolongacion de lamano del clinico, una extension
moderna de la exploracién fisica tal y como la conoce-
mos, cuyo objetivo es dar una respuesta a una pregunta
especifica simple con imagenes dianas, generalmente
dicotémicas (si 0 no), de la que va a depender la actitud
diagnostica y/o terapéutica. El pediatra puede correla-
cionar al mismo tiempo la informacién clinica con ima-
genes ecograficas dianas, lo que aumenta la eficaciay
la seguridad diagnostica y/o terapéutica.

El potencial de la ecografia clinica en Urgencias de
Pediatria es importante pero su desarrollo supone
impulsar la formacion de los pediatras de urgencias y
definir reglas/condiciones para su utilizacién asi como
la validacidn de las practicas.

Los objetivos de esta presentacion es contar la expe-
riencia de la seccion de Urgencias Pediatricas de Hos-
pital Universitario Basurto, intentar ofrecer una vision
general sobre como adoptar e implementar la ecogra-
fia a pie de cama (desde la “toma de contacto” hasta
la “adopcion”) y sugerir estrategias para superar la
resistencia al cambio y las barreras.
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Mesa Redonda

SABADO 9 DE JUNIO « 08:00-09:30 H « ANFITEATRO

DOLOR CRONICO INFANTIL

Moderador: Luis Alberto Vazquez Lopez. CS Mirasierra, Madrid

DOLOR CRONICO INFANTIL: TERAPIA MULTIDISCIPLINAR EN UNA
UNIDAD DE DOLOR CRONICO INFANTIL

Francisco Reinoso Barbero
Hospital Universitario La Paz, Madrid

El dolor en nifos, al igual que en adultos, afecta a
todos los niveles de la persona. Su impacto alcanza el
plano emocional, social, econdmico y educativo, invo-
lucrando también a los familiares responsables de su
cuidado (Catedra de dolor infantil URV - Fundacién
Griinenthal, 2017). Dado que el dolor es un fenémeno
complejo y multidimensional, los expertos defienden
que el dolor recurrente y crénico en nifos y adoles-
centes debe tratarse con enfoques interdisciplinares
(Stinson y McGrath, 2007). De esta forma, para garan-
tizar un correcto diagnéstico y tratamiento del dolor
crénico, se requiere la colaboracion de varias discipli-
nas capaces de abordar de forma holistica todas las
dimensiones afectadas por el dolor crénico.

La necesidad de desarrollar programas multidiscipli-
nares de tratamiento del dolor ha sido constatada por
sociedades profesionales como la Asociacién Inter-
nacional para el Estudio del Dolor (IASP), la Sociedad
Canadiense del Dolor, asi como por los organismos de
acreditacion de servicios de salud estadounidenses y
canadienses (Peng, 2007). También los expertos espa-
noles en el abordaje del dolor ratifican la necesidad de
adoptar un enfoque integral y multidisciplinario para
mejorar las condiciones del paciente en su contexto
familiar y social, contemplando tratamientos tanto far-
macoldgicos como no farmacoldgicos (Duenas, Ojeda,
Salazar, Micé y Failde, 2016). Para poder proporcionar
ambos tipos de tratamiento, hace falta que se invo-
lucren en el abordaje del dolor crénico especialistas
tanto médicos como no médicos, incluyendo psicélo-
gos, cuya intervencion ha demostrado gran efectividad,
principalmente cuando se inserta en un programa de
atencion multidisciplinaria (Palacios y Trejo, 2013).
De esta forma, dicho plan de atencion integral deberd
atender a dimensiones fisicas, pero también conduc-
tuales y espirituales, con el objetivo de acabar con
el dolor y todas las consecuencias indirectas que se
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ocasionan sobre el nifio (Mc Grath y Goodman, 2004;
Finley et al., 2006).

La terapia psicoldgica en el dolor crdnico se basa en
la evidencia cientifica existente acerca del importante
papel que los pensamientos y emociones desempe-
fan en la generacidn y permanencia de la experiencia
cronica, lo que ha conducido al desarrollo de técnicas
especificas de intervencion que cuando se insertan
en programas de atencién multidisciplinar ofrecen al
paciente una mayor oportunidad de alivio a su sufri-
miento e incapacidad (Gatchel y Okifuji, 2006). En
concreto, se ha reconocido la efectividad del abordaje
cognitivo-conductual para el manejo del dolor cré-
nico, y los principales beneficios reportados se rela-
cionan con una reduccion significativa de aquél, una
mejor y mayor calidad de vida, un menor tiempo de
utilizacion de medicamentos y el logro de un mejor
estado de salud general, en comparacién con quienes
no reciben tales tratamientos (Linton y Nordin, 2006;
Turk y Dworkin, 2004).

Las ventajas de consolidar un equipo multidiscipli-
nar no son exclusivas del abordaje del dolor, sino que
se encuentran ampliamente instauradas en el trata-
miento de otras patologias.

A continuacion se listan algunos beneficios identifica-
dos (Pergolizzi, 2011):

e Diagnosticos multidimensionales y de mayor
precision.

e Eliminacion de duplicidades en pruebas diagndsticas.

* Mayorrango de tratamientos disponibles resultan-
tes de la combinacién terapéutica.

e Planes de tratamiento personalizados.
e Iniciacion mas rapida del tratamiento.
e Deteccion temprana del fracaso de tratamientos.

e Mejora en la calidad de vida del paciente, opti-
mismo y estado de animo.

e Mejora del conocimiento interdisciplinar.

e Oportunidad del paciente para discutir y preguntar
por los diferentes tratamientos a los especialistas
involucrados en el cuidado.
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e Mayor confianza de los pacientes en el tratamiento
sabiendo que su plan ha sido elaborado por dife-
rentes especialistas.

De forma adicional a las anteriores ventajas descri-
tas, cabe destacar el hecho de que la participacion de
los pacientes en programas multidisciplinares pueda
estar asociado a una disminucion de los costes direc-
tos asociados al uso de los servicios de salud, asi como
con una reduccion de los costes indirectos derivados
del padecimiento del dolor crénico (Ho et al., 2008).

Si bien es necesaria y muy positiva la constitucion de
equipos multidisciplinares en el abordaje de cualquier
patologia y especialmente en el tratamiento del dolor,
resulta igualmente imprescindible la correcta selec-
cion de los perfiles integrantes del mismo. De las
entrevistas desarrolladas se desprende que, si bien en
algunos centros sanitarios existen equipos multidisci-
plinares creados especificamente para la atencion del
dolor, la composicién de dichos equipos no es siem-
pre la adecuada al carecer en ocasiones de algunos
perfiles imprescindibles como lo son psicdlogos, reha-
bilitadores o trabajadores sociales. También en las
entrevistas, los profesionales manifestaron la falta de
coordinacion con la que se encontraban muchas veces
en sus hospitales, justificandose ésta en la ausencia
de contacto entre unos profesionales y otros, cada uno
de los cuales al cargo de alguna afeccién o patologia
del nino con dolor.

Precisamente esta coordinacion es la que se logra
cuando los equipos multidisciplinares se constituyen
en una unidad del dolor propiamente dicha. En Espana
existen Unidades del Dolor en diferentes hospitales de
referencia, pero su atencién se focaliza fundamental-
mente en la poblaciéon adulta, reduciéndose el alcance
que tienen a nivel pediatrico al dolor postoperatorio o
especifico de cuidados paliativos. Frente a las 188 uni-
dades especializadas en el tratamiento del dolor diri-
gidas a la asistencia de poblacién adulta (SED, 2017),
la Unica existente a dia de hoy en Espana para el abor-
daje especifico del dolor infantil es la Unidad de Dolor
Infantil del Hospital Universitario La Paz de Madrid,
creada en 1997 y coordinada por el Dr. Francisco Rei-
noso, del Servicio de Anestesiologia y Reanimacion
Pediatrica. En esta unidad reciben tratamiento nifos
desde el primer mes de vida hasta los 18 anos, que
padecen cualquier tipo de dolor, incluyendo el posto-
peratorio, el derivado de quemaduras, el derivado de
técnicas diagndsticas, o el cronico (Hospital Universi-
tario La Paz, 2013). La unidad se caracteriza por pres-
tar una atencion integral, sirviéndose de un protocolo
especifico y multidisciplinar, y de un equipo igual-
mente multidisciplinar, compuesto por anestesistas,
enfermeros, fisioterapeutas y pediatras, entre otros

(Telemadrid, 2016). En opinién del Dr. Reinoso, uno de
los retos del abordaje del dolor infantil es “lograr un
manejo multidisciplinar, que implique a distintas espe-
cialidades coordinadas y articuladas en unidades asis-
tenciales especificas”.

En el documento Unidad de Tratamiento del Dolor.
Estandares y recomendaciones de calidad y seguridad
emitido por el Ministerio de Sanidad, también se reco-
noce que el tratamiento del dolor crénico infantil debe
realizarse en unidades especializadas. En concreto, se
conceptualiza esta unidad del dolor como “Unidad de
Dolor Infantil” (UDI), definiéndose como el lugar para
la obtencion de informacion acerca del tipo de dolor en
ninos y de sus caracteristicas, asi como para estable-
cer el adecuado plan terapéutico con un entorno que
facilite su adaptacion y la interaccion con los profesio-
nales que alli desarrollan su labor (Ministerio de Sani-
dad, Politica Social e Igualdad, 2011).

Por su parte, los profesionales reunidos en la | Jor-
nada de Dolor Infantil, celebrada el 7 de febrero de
2017, han insistido en la necesidad de crear mas uni-
dades de dolor infantil, asi como en la importancia de
disefar e implementar programas especificos para el
manejo del dolor infantil en los hospitales (Fundacion
Grinenthal, 2017).

En esta linea, los expertos reunidos en el taller ‘Dolor
en poblaciones especiales’ celebrado en el XlII Con-
greso de la Sociedad Espanola del Dolor defendieron
que el tratamiento ha de realizarse desde una pers-
pectiva multidisciplinar en la que no sodlo existan dife-
rentes profesionales con perfiles y formaciones diver-
sas, sino que todos ellos trabajen bajo una misma
perspectiva (Infosalus, 2016).

Aunque por el momento no se conocen mas unida-
des de dolor infantil, pueden destacarse dos iniciati-
vas similares que ya estan en marcha. Por un lado, la
unidad de Hospital Sant Joan de Reus, que desde 2007
presta atencion a nifos y adolescentes que padecen
dolor crénico. Por otro lado, se quiere poner en marcha
otra unidad en el Hospital de Joan XXIII de Tarragona,
sobre todo focalizada a la investigacion en este campo
(Farmacosalud, 2015; Vanguardia, 2016).

Con el objetivo de visualizar el estado actual del abor-
daje multidisciplinar del dolor, resulta interesante
comparar las unidades o programas especificamente
disenados para el tratamiento del dolor infantil en
Espafa, con respecto a otros paises pioneros en este
campo, como son Australia, Canada y Estados Unidos.
En la Tabla 1 se detallan algunos datos que reflejan el
desarrollo de la atencidn multidisciplinar en cada uno
de estos paises, incluyendo un apartado de recursos
especializados en dolor crénico.
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Tabla 1. Comparativa de las unidades o programas especificos de dolor infantil en Espafia con respecto a otros

paises de referencia en este campo.

Poblacién o
pediatrica N unl_dades 0 programas de dolor
- infantil en hospitales
(0-14 anos)
Espaha 7.492.975 nifos 1 unidad de dolor infantil
46 unidades o programas de dolor
Estad infantil:
stados . . . .
Unidos 61.037.347 nifos 35 unidades (“clinic/center/service/
division”) y 12 programas
especializados
Canadd 5461403 nifios 5 unidades de dolor infantil

(“clinic/service”)

9 unidades o programas especializados

. en dolor infantil:
Australia 4.102.866 nifios

2 programas

7 unidades (“pain service”) +

Recursos
especializados en
dolor crénico

Unidad o programa
por poblacién

1 unidad para cada
7.5 m de niflos

Asignados parcial-
mente a una unidad

1 unidad para cada

1.8 m de nifios 11 de 35 unidadesy

4 de 12 programas

(1 unidad o programa (4, 41,1

para 1,3 m])

1 unidad para cada
1.1 m de nifios

3 de 5 unidades
(60%)

1 unidad para cada

0.6 m de nifios
1 de 9 unidades o

(1 unidad o programa programas (11,11%)

especializado para
cada 0,45 m)

Fuente: Elaboracién propia a partir de American Pain Society (2015), Canadian Pain Society (2015), Australian Pain Society
(2016), PainAustralia (2017). Poblacion pediatrica en el afio 2017 de cada uno de los paises obtenida en Indexmundi. Disponi-

ble en http://www.indexmundi.com/

TRATAMIENTO DEL DOLOR CRONICO INFANTIL EN ESPANA: SITUACION
ACTUALY RETOS DE FUTURO

Jordi Miré Martinez
Cétedra de Dolor Infantil URV-FG. Universitat Rovira i Virgili,
Tarragona

El dolor es una experiencia extraordinariamente com-
pleja. Tanto, que a pesar de contar con procedimientos
diagndsticos sensibles y complejos y de disponer de
tratamientos médicos, farmacoldgicos y quirlrgicos
muy sofisticados, muchos pacientes siguen sin obte-
ner un alivio completo para sus problemas de dolor.
No obstante, a pesar de las reconocidas dificultades,
en el tratamiento de las personas con dolor crénico
se han producido progresos considerables a lo largo
de los ultimos 50 anos. Y estos avances obedecen, en
buena medida, a cambios derivados en la forma como
se define esta experiencia. En efecto, se ha progresado
desde una posicion en la que se conceptualizaba el
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dolor estrictamente como un fendmeno de naturaleza
fisica a otra en la que al dolor se le descubre un carac-
ter multidimensional.

Estos progresos, aunque perceptibles a nivel general,
no siempre se traducen en acciones concretas. Peor
aun, en ocasiones, el entorno no facilita que lo que se
ha demostrado en estudios controlados pueda tradu-
cirse a nivel practico.

Precisamente, el objetivo de este trabajo es evaluar
la situacion actual del tratamiento del dolor crénico
infantil en Espana, desde la perspectiva de los profe-
sionales que habitualmente forman la primera linea
de ataque al problema. Y, asi, durante la exposicion se
mostraran:

1. los resultados de una encuesta realizada a nivel
nacional, en la que se recoge la percepcidn de una
muestra representativa de pediatras;

2. seidentifican los retos mas importantes; y

se proponen algunas estrategias para hacerles
frente.
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SABADO 9 DE JUNIO « 09:45-11:15 H « ANFITEATRO

NOVEDADES Y ACTUALIZACION EN ENFERMEDAD DE KAWASAKI

Moderadora: Judith Sdnchez Manubens. Hospital de Sabadell, Corporacid Sanitaria i Universitaria Parc Tauli, Barcelona

NOVEDADES EN EPIDEMIOLOGIA Y PATOGENIA. PROYECTO KAWA-RACE
Elisa Fernandez Cooke
Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis
aguda autolimitada que afecta a vasos de pequeno y
mediano calibre. Actualmente es la causa mas comun
de enfermedad cardiaca adquirida y la segunda causa
mas frecuente de vasculitis en la infancia en nuestro
medio’. Aunque el proceso inflamatorio se resuelve
espontaneamente en la mayoria de los pacientes,
hasta un 25% de los pacientes no tratados presentan
afectacion de las arterias coronarias que se reduce al
=4% en los ninos tratados con inmunoglobulina intra-
venosa’. Hasta un 10-20% de los pacientes tratados
con IGIV no responden y precisan de otros tratamien-
tos para controlar la inflamacién.

El diagndstico de la EK se basa en criterios clinicos
(fiebre de mas de 5 dias de evolucidn, junto a 4 de los
siguientes: 1. inyeccion conjuntival bilateral, no exu-
dativa; 2. lesiones orofaringeas con eritema oral y/o
fisuras de labios y/o lengua “aframbuesada”; 3. edema
o eritema de manos y pies; 4. exantema polimorfo; y
adenopatia cervical de 1,5 cm de didmetro, a menudo
unilateral]. En las guias de la American Heart Asso-
ciation (AHA] publicadas recientemente se acepta el
diagnostico con solo 4 dias de fiebre si estan presentes
4 0 mas de los criterios clinicos. Ademas el diagnostico
debe estar apoyado por indicadores inflamatorios en
las pruebas de laboratorio. La identificacion de aneu-
rismas coronarios confirma su diagndstico, no obs-
tante, estos no suelen detectarse hasta transcurrida
la primera semana de enfermedad por lo que una eco-
cardiografia normal al inicio no descarta el diagnds-
tico. En pacientes con fiebre prolongada de causa inex-
plicada con menos de 4 de los criterios diagndsticos
principales para la EK y/o con hallazgos de laboratorio
o ecocardiograficos compatibles, se debe considerar
el diagndstico de EK incompleto o atipico®. Los nifos
menores de 6 meses tienen con mas frecuencia fiebre
prolongada sin otra clinica de EK y presentan mayor
riesgo de desarrollar lesiones coronarias.

EPIDEMIOLOGIA

La EK es mas prevalente en paises asiaticos, especial-
mente en Japon, donde la incidencia se sitla alrededor
de 265/100.000 en ninos menores de 5 anos; en Estados
Unidos se reporta una incidencia en torno a 25/100.000
y en Europa entre 5.4y 15/100.000. En Espafa se des-
conoce la incidencia general pero recientemente se ha
descrito una incidencia en Cataluiia de 8/100.000* epi-
demiology and clinical features of Kawasaki disease
(KD durante el periodo 2004-2013, similar a la inciden-
cia en el Reino Unido (8.4/100.000).

El 85% de los casos sucede en menores de 5 anos, con
maxima incidencia entre los 18 y 24 meses de vida. La
frecuencia es menor en menores de 3 meses o mayo-
res de 5 anos, siendo en ambos grupos mayor el riesgo
de desarrollo de aneurismas de arterias coronarias.
La proporcion entre varones y mujeres es de 1.5:1. Se
ha observado una mayor incidencia en los meses de
invierno y primavera®®.

PATOGENIA

Aunque los hallazgos clinicos, de laboratorio y las
caracteristicas epidemioldgicas de la enfermedad
sugieren un origen o desencadenante infeccioso, a dia
de hoy no se ha podido identificar un agente etiold-
gico infeccioso Unico. Varios virus han sido propuestos
como desencadenantes por ejemplo virus coxsackie,
parainfluenza, virus respiratorio sincitial, metapneu-
movirus, chikungunya, y citomegalovirus entre otros.
Tampoco se ha podido demostrar que la enfermedad
se asocie a la exposicion a farmacos, o que se desa-
rrolle en respuesta a un superantigeno habiéndose
sugerido que una infeccion bacteriana estimule a las
células Ty la produccidn de citocinas proinflamatorias
en respuesta a diferentes superantigenos estafilocéci-
cos, enterotixina A, By C, TSST-1y SPE-A.

Se cree que la respuesta inmunitaria de los pacien-
tes con EK juega un papel fundamental, existiendo un
desequilibrio entre el estado pro-inflamatorio y el anti-
inflamatorio. Se ha probado a nivel de laboratorio que
las células T reguladoras juegan un papel importante
en lainflamacion vascular. Ademas parece que la via de
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la IL-1 se encuentra sobre-expresada. Recientemente
se ha probado que los inflamosomas son inducidos
por el gen NLRP3 y promueve la produccién de IL-1By
IL-18 que jugarian un papel importante en la EK.

Una de las teorias actualmente mas aceptadas sugiere
que la enfermedad puede ser causada por un agente
infeccioso que se inhalaria e infectaria células epite-
liales bronquiales ciliadas de tamano mediano’. Estu-
dios recientes® coronary artery vasculitis of young
children, and still a medical mystery after more than
40 y. We used residence times from simulations with
the flexible particle dispersion model to pinpoint the
source region for KD. Simulations were generated
from locations spanning Japan from days with either
high or low KD incidence. The postepidemic interval
(1987\u20132010, basados en el analisis de las gran-
des epidemias de EK en Japdn, sugieren que el agente
causal de la EK podria ser un agente medioambien-
tal transportado por vientos troposféricos, posible-
mente una toxina fungica. Un estudio Canadiense de
2018 confirma esta teoria’. En dicho estudio se realiza
una caracterizacion geografica de 81 pacientes con
EK y 87 controles y se compara la incidencia de EK
en funcion de las particulas bioldgicas atmosféricas y
los patrones de viento. Encontraron que los pacientes
con EK eran con mas frecuencia asiaticos y con mas
frecuencia vivian en un ambiente con baja exposicion
ambiental a alérgenos. Recuentos mas altos de par-
ticulas bioldgicas que no fueran flngicas/esporas se
asociaron con una reduccion temporal en la incidencia
de EK. Sin embargo vientos de oeste se asociaron con
aumento de particulas fungicas en la atmésfera y una
incidencia aumentada de EK en Toronto.

Paralelamente, la alta incidencia en las comunidades
asiaticasy el mayor riesgo entre hermanos de los casos,
sugieren que los factores genéticos del huésped son
importantes en la patogénesis de la EK. Se han publi-
cado algunos estudios de asociacion de genoma com-
pleto (BWAS) en EK' y se han identificado varios loci
bioldgicamente plausibles implicados en la inflamacion,
la respuesta inmunitaria y el estado cardiovascular. El
primer GWAS que se correlacion6 con susceptibilidad
a padecer la EK identific un receptor para IgG (CD32a)
en el sistema immune y las plaquetas, que estaba codi-
ficado por el gen FCGR2A en el cromosoma 1q23. Pos-
teriormente se ha asociado CD40 y BLK a la EK. Otros
estudios genéticos (no-GWAS]) encuentran implicado el
factor de crecimiento endothelial y la angioproteina.

Para concluir, una hipdtesis razonablemente abierta,
es que la EK puede estar causada por un agente
infeccioso aun por identificar, que produce enferme-
dad sélo en individuos genéticamente predispuestos,
particularmente asiaticos. Su rareza en los primeros
meses de vida y en adultos sugiere un agente al que
estos Ultimos son inmunes y del cual los lactantes muy
pequenos estan protegidos por anticuerpos maternos
pasivos.
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KAWA-RACE (RED NACIONAL PARA EL REGISTRO Y ESTUDIO DE LA
ENFERMEDAD DE KAWASAKI)

En el ano 2015 se ha puesto en marcha en Espana
el grupo de trabajo para el estudio de la EK (KAWA-
RACE). Se ha disefiado un formulario online (REDcap)
para la recogida de datos. Actualmente se encuentra
cerrada la primera fase retrospectiva (2011-2016) que
ha recopilado 621 casos de EK de 53 centros partici-
pantes dispersos por todo el territorio nacional y se
encuentra en fase de analisis y publicacion de resulta-
dos. En Enero de 2018 se ha abierto la fase prospectiva
del proyecto KAWA-RACE con el fin de crear una base
de datos de pacientes con EKy asi entender mejor esta
enfermedad en nuestro pais. Ademas, el objetivo de la
red, una vez consolidada, es hacer estudios de marca-
dores y determinantes genéticos de esta enfermedad.

Interesados en participar contactar en:
kawasaki.kawarace(dgmail.com

NOTA: La presentacion en la mesa redonda en el
congreso de la AEP puede incluir nuevos datos en
funcion de nuevas publicaciones sobre este tema.
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ACTUALIZACION EN TRATAMIENTO EN ENFERMEDAD DE KAWASAKI
Judith Sanchez Manubens

Unidad de Reumatologia Pediatrica. Servicio de Pediatria.
Hospital de Sabadell, Corporacio Sanitaria i Universitaria Parc
Tauli, Barcelona

TRATAMIENTO DE PRIMERA LINEA

El tratamiento de primera linea en la enfermedad
de Kawasaki (EK] es la infusion de immunoglobulina
inespecifica intravenosa (IGIV]). Mdltiples estudios
han demostrado que su administracion dentro de los
primeros 10 dias de enfermedad disminuye de forma
importante el riesgo de aparicion de aneurismas
coronarios. El tratamiento estandar es la infusion de
una dosis Unica de 2 g/kg aunque en casos excepcio-
nales (como en pacientes con disfuncién miocardica)
se puede administrar durante 4 dias consecutivos a
400 mg/kg.

El tratamiento clasico asocia acido-acetilsalicilico
(AAS) a dosis moderadas-altas (50-100mg/kg/dia)
hasta que el paciente se encuentre afebril. Posterior-
mente se sigue tratamiento con AAS a dosis antiagre-
gante (3-5 mg/kg/dia) hasta pasado el periodo agudo
de la enfermedad (6-8 semanas). Aunque en los estu-
dios clasicos se asociaba AAS al tratamiento con IGIV, y
a pesar de su efecto antiinflamatorio, no se ha demos-
trado que el tratamiento con AAS a dosis altas reduzca
la frecuencia de aparicidn de aneurismas coronarios.
De hecho, en los ultimos anos han aparecido distintas
publicaciones que cuestionan la necesidad de su uso
en la fase aguda y abogan por utilizar otros antiinfla-
matorios como el ibuprofeno, o simplemente instaurar

directamente el tratamiento con AAS a dosis antiagre-
gante desde el inicio de la enfermedad.

RESISTENCIA AL TRATAMIENTO. ESCALAS DE VALORACION

Aproximadamente entre 10-20% de los pacientes con
EK no responden al tratamiento inicial con IGIV y AAS.
En estos pacientes persiste la fiebre, la inflamacion y
aumenta la posibilidad de dano coronario.

El riesgo a desarrollar resistencia al tratamiento con
IGIV se ha asociado a distintas alteraciones analiticas
al diagnostico como los valores bajos de linfocitos,
sodio 0 albumina, o la elevacion de plaquetas, proteina
C reactiva o enzimas hepaticos.

Con la intencion de identificar los pacientes con mayor
riesgo de no respuesta al tratamiento convencional,
diferentes grupos de estudio japoneses han desarro-
llado varias escalas analiticas y clinicas para predecir
el riesgo de resistencia al tratamiento con IGIV. Las
escalas de Kobayashi, Egami y Sano son capaces de
identificar aquellos pacientes con un mayor riesgo de
desarrollar resistencia a la IGIV, con una sensibilidad
del alrededor del 90% y una especificidad del 80%, en
tres cohortes de ninos japoneses con EK.

Existen multiples estudios que intentan aplicar estas
escalas en poblacién no japonesa, pero todos obtienen
menor especificidad y sensibilidad que las encontra-
das en poblacion japonesa y no son, por tanto, aplica-
bles a la practica clinica diaria fuera de Japdn. Uno de
estos estudios, aplicado en poblacién espanola, tam-
poco obtuvo buenos resultados, encontrando que la
escala de Egami alcanzaba una especificidad del 82%
pero una sensibilidad del 26% en esa poblacion.

Todo ello hace que, de momento, no existan herra-
mientas validas para la deteccion de aquellos pacien-
tes con mayor riesgo a la resistencia al tratamiento y
que podrian beneficiarse de un tratamiento mas agre-
sivo des del inicio.

TRATAMIENTOS DE SEGUNDA LINEA

Clasicamente, en pacientes no respondedores a la pri-
mera dosis de IGIV, se habia administrado una segunda
dosis de IGIV pasadas 36h de la primera. Aunque esta
estrategia sigue siendo ampliamente utilizada, en las
ultimas guias de tratamiento de la EK de la American
Heart Association (AHA] se plantea la posibilidad de
agregar corticoides, en forma de bolos de metilpred-
nisolona, concomitantemente a esta segunda dosis de
IGIV.

El uso de corticoides como tratamiento adyuvante de
primera linea es controvertido, pero cada vez hay mas
estudios que apoyan su uso. En pacientes japoneses
con scores de alto riesgo para la resistencia al trata-
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miento inicial con IGIV, los corticoides utilizados junto
con IGIV y AAS, disminuyen la inflamacidn, mejoran el
prondstico coronario y acortan la duracidn de los sinto-
mas, y en sus guias estan incluidos como tratamiento
adyuvante de primera linea en dicho supuesto.

Los glucocorticoides se pueden considerar como tera-
pia preventiva para ninos con EK grave y como terapia
de rescate para pacientes que no responden inicial-
mente. Sin embargo, el uso sistematico de glucocor-
ticoides en todos los enfermos con EK precisa de mas
estudios, sobre todo fuera de Japén.

La terapia bioldgica con infliximab, anticuerpo mono-
clonal anti factor de necrosis tumoral alfa (TNFal,
parece eficaz en disminuir la inflamacién, pero no asi
en suprimir la vasculitis. En distintos estudios retros-
pectivos y algunos randomizados, se ha visto que el uso
de infliximab disminuye el tiempo de hospitalizacion y
la fiebre, pero no las secuelas cardiacas ni los efectos
secundarios. Su uso como adyuvante al tratamiento de
primera linea parece seguro, pero no mejora el pro-
nostico coronario. Las guias de la AHA también propo-
nen el uso de infliximab como tratamiento de segunda
linea en sustitucion de la combinacion IGIV+corticoides
y dejan a criterio del médico decidir cual de las dos
pautas administrar.

TRATAMIENTOS DE TERCERA LINEA

Para aquellos pacientes que tampoco responden a
esta segunda linea de tratamiento (menos de un 5 por
ciento) existen distintos tratamientos que se han des-
crito en series de casos clinicos como efectivos.

Existen 4 casos publicados, con ensayos clinicos en
marcha, que describen el uso exitoso de anakinra,
agonista del receptor de la interleukina 1 (IL-1), en
pacientes con EK altamente refractaria al tratamiento
convencional. Disminuye la fiebre y los pardametros
analiticos con mejoria de las secuelas cardiacas a
corto plazo, por lo que debe considerarse su uso como
terapia en pacientes resistentes al tratamiento con-
vencional.

La ciclosporina y ciclofosfamida tienen poca eviden-
cia de uso en la EK. La ciclosporina parece dismi-
nuir el tiempo de hospitalizacion y la fiebre, pero no
las secuelas cardiacas. En la actualidad se realiza un
ensayo clinico con el uso de la ciclosporina junto con
IGIV. La ciclofosfamida, muy utilizada en otras vascu-
litis, deberia reservarse para casos muy severos por
sus efectos secundarios, al igual que la plasmaféresis.

NOTA: La presentacion en la mesa redonda en el
congreso de la AEP puede incluir nuevos datos en

funcion de nuevas publicaciones sobre este tema.

102

BIBLIOGRAFIA RECOMENDADA

e Newburger JW, Takahashi M, Burns JC, Beiser AS,
Chung KJ, Duffy CE, et al. The treatment of Kawa-
saki syndrome with intravenous gamma globulin.
N Engl J Med. 1986 Aug 7;315(6):341-7.

o QOates-Whitehead RM, Baumer JH, Haines L, Love
S, Maconochie IK, Gupta A, et al. Intravenous
immunoglobulin for the treatment of Kawasaki
disease in children. Baumer JH, editor. Cochrane
database Syst Rev. Chichester, UK: John Wiley &
Sons, Ltd; 2003 Oct 20;(4)

e Dhanrajani A, Yeung RSM. Revisiting the role of ste-
roidsandaspirininthe management of acute Kawa-
saki disease. Curr Opin Rheumatol. 2017
Sep;29(5):547-552.

e Sanchez-Manubens J, Antén J, Bou R, Iglesias E,
Calzada-Hernandez J, Borlan S, Gimenez-Roca C,
Rivera J; Kawasaki Disease in Catalonia Working
Group. Role of the Egami score to predict immu-
noglobulin resistance in Kawasaki disease among
a Western Mediterranean population. Rheumatol
Int. 2016 Jul;36(7):905-10.

e Hirono K, Kemmotsu Y, Wittkowski H, Foell D,
Saito K, lbuki K, et al. Infliximab reduces the
cytokine-mediated inflammation but does not
suppress cellular infiltration of the vessel wall in
refractory Kawasaki disease. Pediatr Res. 2009
Jun;65(6):696-701.

e Sanchez-Manubens J, Gelman A, Franch N, Teo-
doro S, Palacios JR, Rudi N, et al. A child with
resistant Kawasaki disease successfully treated
with anakinra: a case report. BMC Pediatr. 2017
Dec 8;17(1):102.

e Aoyagi R, Hamada H, Sato Y, Suzuki H, Onouchi Y,
Ebata R, et al. Study protocol for a phase Ill multi-
centre, randomised, open-label, blinded-end point
trial to evaluate the efficacy and safety of immuno-
globulin plus cyclosporin A in patients with severe
Kawasaki disease (KAICA Triall. BMJ Open. 2015
Dec 1;5(12):e009562.

e McCrindle BW, Rowley AH, Newburger JW, Burns
JC, Bolger AF, Gewitz M, Baker AL, Jackson
MA, Takahashi M, Shah PB, Kobayashi T, Wu
MH, Saji TT, Pahl E; American Heart Association
Rheumatic Fever, Endocarditis, and Kawasaki
Disease Committee of the Council on Cardiovascu-
larDisease in the Young; Council on Cardiovascu-
lar and Stroke Nursing; Council on Cardiovascular
Surgery and Anesthesia; and Council on Epide-
miology and Prevention. Diagnosis, treatment, and
long-term management of kawasaki disease: a
scientific statement for health professionals from
the american heart association. Circulation. 2017
Apr 25;135(17):927-e999.



AEP 2018-66 Congreso de la Asociacién Espafiola de Pediatria

Sesiones cientificas oficiales

e Amarilyo G et al. High-dose aspirin for kawasaki
disease: outdated myth or effective aid?. Clin Exp
Rheumatol. 2017 Mar-Apr;35 Suppl 103(1):209-
212.

e Yoon KL, Lee HY, Yu JJ, Lee JY, Han MY, Kim KY,
Huh J. Multicenter, Single-Arm, Phase IV Study of
Combined Aspirin and High-Dose “IVIG-SN” The-
rapy for Pediatric Patients with Kawasaki Disease.
Korean Circ J. 2017 Mar;47(2):209-214.

MANEJO Y SEGUIMIENTO CARDIOLOGICO DE LA ENFERMEDAD DE
KAWASAKI

Ana Barrios Tascon
Cardiologia infantil. Servicio de Pediatria. Hospital Universitario
Infanta Sofia, San Sebastian de los Reyes, Madrid

AFECTACION CARDIOLOGICA EN LA ENFERMEDAD DE KAWASAKI (EK)

Las manifestaciones y complicaciones cardioldgicas
representan la mayor causa de morbimortalidad en la
EK, tanto en la fase aguda como a largo plazo. Se pro-
duce una inflamacidn a nivel del pericardio, miocardio,
endocardio (incluyendo valvulas) y arterias coronarias.

Anomalias coronarias

La presencia de lesion coronaria se considera un cri-
terio especifico que apoya el diagndstico de enferme-
dad, sobre todo en aquellos pacientes que no cumplen
todos los criterios clinicos de la EK completa. Durante
el periodo agudo las lesiones se describen desde dila-
tacion hasta aneurismas de nimero, tamafo y carac-
teristicas variables. La afectacion comienza en el tra-
yecto proximal y se extiende distalmente.

En estudios histoldgicos recientes se identifican tres
procesos patolégicos: arteritis necrotizante, vasculitis
subaguda/crénica con infiltracion de linfocitos, células
plasmaticas, eosindfilos y macréfagos y por ultimo,
proliferacion miofibroblastica luminal, que persiste
meses o0 anos, siendo la causa potencial de la esteno-
sis arterial.

Disfuncién miocardica

Los resultados de biopsias realizadas en el periodo
agudo de la EK sugieren casi unaincidencia universal de
miocarditis. Los cambios inflamatorios en el miocardio
ocurren antes de las alteraciones coronarias y sin que
exista dafo isquémico previo. Existe edema del miocar-
dio, pero sin gran afectacion celular ni necrosis de mio-
citos, lo que favorece el caracter transitorio de la lesion
y su rapida respuesta a la medicacion antinflamatoria,

a diferencia de otras causas de miocarditis. Hasta el 5%
presenta shock cardiogénico como forma de debut de la
enfermedad. La presencia de trombocitopenia y coagu-
lopatia es comun en estos casos. Los pacientes con esta
presentacion tienen mas riesgo de resistencia al trata-
miento con gammaglobulina (IGIV), afectacién coronaria
y disfuncién miocardica prolongada.

Anormalidades valvulares

La incidencia de insuficiencia mitral (IM] en pacien-
tes con EK en fase aguda es del 25%. En fase precoz
suele ser de rango moderado y no parece persistir
con la evolucion. La IM se ha correlacionado con otros
marcadores analiticos de inflamacién y su presencia
parece secundaria a la pancarditis o al mecanismo
inflamatorio global que se producen en la fase aguda
de la enfermedad.

La insuficiencia adrtica es mucho menos frecuente
(1%). Se suele asociar con la dilacién de la raiz adr-
tica que se ha descrito en torno al 10% de pacientes
durante la fase aguda de la enfermedad y también
aparece en el curso precoz de la misma. Su presencia
se ha relacionado con dilatacion coronaria.

Afectacién del pericardio

Presente entre el 6-24% de los pacientes, segun las
series, la mayoria se limita a la fase aguda de la enfer-
medad, siendo generalmente leve y transitoria.

DIAGNOSTICO DE LA AFECTACION CARDIOLOGICA

La ecocardiografia es la prueba de imagen de eleccidén
en la EK para la evaluacidon de las arterias corona-
rias, funcién ventricular, derrame pericardico/pleural
y regurgitaciones valvulares en la fase aguda de la
enfermedad.

De forma general, la ecocardiografia transesofagica,
la coronariografia, la resonancia nuclear magnética
cardiaca o la tomografia axial computerizada no estan
indicados de forma rutinaria en el diagnoésticoy manejo
de la enfermedad en fase aguda.

Cuando el estudio ecocardiografico esta limitado,
por ejemplo, por presencia de trombos o estenosis, o
nifios mayores y/o adolescentes en los que la reso-
lucién ecocardiografica no es adecuada, podria ser
razonable la realizacion de estudios de imagen mas
avanzados sobre todo en aquellos pacientes con ano-
malias coronarias graves a nivel proximal en los que
es necesario definir el lecho distal para tomar deci-
siones médicas.

La inflamacidn que se produce a nivel cardiaco puede
producir cambios en el electrocardiograma (ECG) rela-
cionados con la afectacién miocardica y/o la afectacion
coronaria.
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TRATAMIENTO DE LA ENFERMEDAD DE KAWASAKI

Todos los pacientes que cumplan los criterios diagnds-
ticos de Kawasaki deben ser tratados tan pronto como
sea posible con las opciones terapéuticas comentadas
previamente. El objetivo principal del tratamiento en la
fase aguda es reducir la inflamacidn y el dano arterial
coronario.

Tratamiento de la disfuncion miocardica/shock en fase
aguda

La funcién miocardica suele recuperarse tras el tra-
tamiento con IGIV porque mejora la inflamacion y las
manifestaciones sistémicas. En situaciones en las que
exista inestabilidad hemodinamica leve, el paciente
suele responder al tratamiento con diuréticos y vaso-
presores. El shock puede ser de causa cardiogénica,
distributiva o mixta, similar al shock séptico, por vaso-
dilatacion producida por factores inflamatorios, hipo-
volemia absoluta y relativa y disfunciéon miocardica. Se
debe asociar al tratamiento con IGIV el uso de agentes
inotropicos y vasopresores (dobutamina, adrenalina,
noradrenalina y dopamina) en estos casos.

Prevencién y tratamiento de la trombosis en pacientes
con aneurismas coronarios.

Ademas de la ruptura de un aneurisma coronario, muy
poco frecuente, la oclusion trombdtica de un aneu-
risma coronario y el infarto de miocardio secundario
es la complicacion mas importante de la fase aguda
de la EK.

Un empeoramiento rapido en la funcion ventricular o
los cambios en el ECG deben hacer sospechar trom-
bosis coronaria. En caso de aneurismas coronarios y
aumento progresivo de sus dimensiones, se debe valo-
rar incrementar el tratamiento antitrombético, puesto
que la falta de adecuacion del tratamiento antitrombd-
tico a las lesiones coronarias constituye el factor mas
importante contribuyente al mal prondstico durante la
fase aguda de la enfermedad.

El manejo en este apartado se extrapola de la practica
en adultos con enfermedad coronaria o cerebrovas-
cular. Si existen aneurismas coronarios en cualquier
escalon terapéutico previamente comentados, se debe
realizar prevencidon de trombosis, manteniendo acido
acetil salicilico (AAS] a dosis de (3-5 mg/kg/dia) si son
pequenos, hasta su desaparicion. Anadiendo clopido-
grel a lo anterior en medianos hasta disminucion a
pequefios, y en caso de aneurismas grandes/gigantes
plantearse la asociacion de AAS + clopidrogrel + ace-
nocumarol (INR:2-3) o heparinas de bajo peso mole-
cular (HPBM) hasta disminucion a medianos. Si existe
trombosis establecida el tratamiento médico se rea-
liza con AAS + alteplasa+ heparina intravenosa y si el
trombo es grande y existe posibilidad de oclusidn se
debe asociar al tratamiento con alteplasa, abciximab.
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Este ultimo farmaco, anticuerpo monoclonal anta-
gonista del receptor GPIIb/Illa de la superficie de las
plaquetas e inhibidor de su agregacion, se puede con-
siderar también, si existe un trombo pequeno que no
requiere tratamiento urgente. El cateterismo (“cutting
ballon” o “stent”) se reserva para restaurar el flujo, en
funcion del caso.

RIESGO Y SEGUIMIENTO

Los pacientes con EK son estratificados en varios
grupos segun el grado de afectacion coronaria en
cualquier momento de la enfermedad. Los factores
de riesgo de isquemia a tener en cuenta, aparte del
tamano del aneurisma, son: mayor longitud del aneu-
risma y localizacion distal, ausencia de colaterales y
obstruccidn, antecedente de trombosis, infarto agudo
de miocardio (IAM), revascularizaciéon o presencia de
disfuncion ventricular. A mayor afectacion coronaria,
mayor riesgo de presentar isquemia, por lo que el tra-
tamiento y seguimiento sera diferente en los diferentes
grupos. El calendario de seguimiento se inicia cuando
finaliza la fase aguda (4-6 semanas] y el didmetro de
las coronarias no progresa.

El riesgo cardiovascular en pacientes sin aneurismas
es similar al de la poblacidn general, por lo que estos
pacientes pueden ser dados de alta de la consulta de
cardiologia tras comprobar la normalizacion de las
arterias coronarias, haciendo hincapié en el control de
factores de riesgo cardiovascular.

Cuando existen aneurismas, la resolucion en los pri-
meros 3 meses es del 15%, con regresién de la mayo-
ria en los 2 anos siguientes, dependiendo del grado de
afectacion. Pese a la regresion la zona aneurismatica
puede estenosarse de manera progresiva como resul-
tado de la proliferacion miofibroblastica luminal. Por
este motivo, los pacientes con aneurismas en la fase
aguda de la enfermedad, independientemente de que
hayan regresado, precisan seguimiento cardioldgico a
largo plazo.

Los pacientes con afectaciéon coronaria grave no
suelen tener sintomas cardiolégicos, salvo que se pro-
duzca isquemia miocardica secundaria a obstrucciony
trombosis.

Los sintomas y signos de |IAM pueden ser atipicos e
inespecificos en nifos, especialmente en lactantes.
Existen pocos casos descritos de isquemia miocardica
en ninos, debido al desarrollo de circulacidn colateral,
y se han relacionado con la ruptura de aneurismas en
fase aguda por crecimiento exacerbado de los mismos.

Siempre que exista isquemia inducible durante el
seguimiento, se recomienda realizar angiografia inva-
siva para detectar estenosis coronaria, aunque los
pacientes estén asintomaticos.
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Paciente adulto con Enfermedad de Kawasaki

La EK en fase aguda no suele presentarse en pobla-
cion adulta. Los pacientes con historia de EK fueron
dados de alta o son aquellos que han tenido secuelas.
El seguimiento se programa en funcién de la presen-
cia y gravedad de la afectacion coronaria, presente o
pasada, centrandose en los cambios de dichas arte-
rias, en la funcion valvular y en las anomalias miocar-
dicas (funcién, perfusién y cicatrices).

La mortalidad a largo plazo entre pacientes japoneses
afectos de la EK con secuelas cardioldgicas es mayor
que la poblacién general. Estudios recientes sugieren
una alta prevalencia de eventos cardiacos adversos
relacionados con EK en adultos jévenes.

La Academia Americana de Cardiologia recomienda la
transicion a cardiologia de adultos en torno a los 18-21
anos. Los cardidlogos de adultos necesitan estar al
tanto de esta cohorte creciente de adultos jovenes con
riesgo de secuelas cardiacas de su enfermedad infan-
til, haciendo esencial la colaboracion entre el cardid-
logo infantil y de adultos.

NOTA: La presentacion en la mesa redonda en el
congreso de la AEP puede incluir nuevos datos en
funcién de nuevas publicaciones sobre este tema.

BIBLIOGRAFIA RECOMENDADA
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Mesa de Debale

JUEVES 7 DE JUNIO - 15:00-16:30 H < AUDITORIO

LA ATENCION SANITARIA DEL ADOLESCENTE EN EL AMBITO PEDIATRICO: OBSTACULOS Y OPORTUNIDADES

Moderador: Antonio Martinez Gimeno. Complejo Hospitalario Universitario de Toledo, Toledo

LA NORMALIZACION DE LA EDAD PEDIATRICA: SITUACION ACTUAL Y
ESTRATEGIAS DE MEJORA

Antonio Martinez Gimeno
Complejo Hospitalario Universitario de Toledo, Toledo

OBJETIVOS DOCENTES
Al finalizar esta presentacion, el asistente podra:

e Conocer qué es la normalizacion de la edad pedia-
trica y sus fundamentos asistenciales y legales.

* Conocer las dificultades que entrana la normaliza-
cion de la edad pediatrica.

e Conocer las oportunidades que ofrece la normali-
zacion de la edad pediatrica.

La adolescencia es el periodo que va desde el final
de la nifez al inicio de la edad adulta. En términos de
edad, puede establecerse como el periodo de va desde
los 10 a los 18 afios. Segun el censo de poblacién espa-
nola de 2016, los ninos y adolescentes de 0 a 18 anos
representan el 19% de la poblacién, siendo de 0-14
anos el 15% y de 15 a 18 anos un 4% adicional.

Denominamos edad pediatrica al periodo de la vida en
el que la autoridad sanitaria establece que el nifo o
ninay adolescente es atendido en el ambito pediatrico,
entre otros ninos y adolescentes. Actualmente la edad
pediatrica es variable entre las 17 comunidades aut6-
nomas de nuestro pais y aunque va aumentando, toda-
via estd en menos de 18 afnos en la mayoria de ellas.

Entendemos por normalizacion de la edad pediatrica
al proceso de extension de la edad pediatrica hasta el
limite establecido en las normas legales, que es el final
de la adolescencia.

Es abundante el soporte legal y normativo que apoya
a la normalizacion de la edad pediatrica. Podemos
destacar el Il Plan Estratégico Nacional de la Infan-
cia y Adolescencia 2013-2016, que en su medida 7,13
impulsa la hospitalizacion pediatrica hasta los 18 afos.
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No son pocos los obstaculos para la normalizacion
de la edad pediatrica, que incluyen los de los propios
profesionales sanitarios pediatricos, los de los profe-
sionales sanitarios de adultos y los de las autoridades
sanitarias. Estos obstaculos exigen estrategias decidi-
das por parte de la comunidad de profesionales sani-
tarios pediatricos y de las organizaciones de familiares
para vencerlos y aprovechar las enormes oportunida-
des que ofrece la atencion sanitaria del adolescente en
nuestro ambito, sobre todo para los propios adoles-
centes y sus familias, pero también para los profesio-
nales sanitarios y el sistema nacional de salud.

Podemos concluir que la atencidn sanitaria de los ado-
lescentes es nuestra responsabilidad y que constituye
la proxima frontera de la Pediatria en la que podemos
alcanzar enormes mejoras asistenciales para nuestros
adolescentes y nuevas oportunidades de investigacion
y desarrollo profesional.

RETOS Y OPORTUNIDADES DE LA ATENCION DEL ADOLESCENTE EN EL
AMBITO DE LA PEDIATRIA DE ATENCION PRIMARIA

M.2 Belén Panizo Santos
Gerencia de Atencion Primaria de Toledo, Toledo

La adolescencia es una etapa de la vida muy impor-
tante, tanto en el aspecto fisico como social y psico-
légico, en ella se consolida la identidad y personali-
dad de cada individuo. Es una época de cambios que
la mayoria de adolescentes pasara sin problemas. Sin
embargo es una época temida por muchos adultos,
desconocen que es una época de oportunidades en
la que se debe invertir, aunque los beneficios sean a
futuro.

¢QUIEN DEBE ATENDER A LOS ADOLESCENTES EN ATENCION
PRIMARIA?

Segun la Convencion sobre los Derechos del Nino
de Naciones Unidas, “se entiende por nifio todo ser
humano menor de dieciocho anos de edad, salvo que,
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envirtud de la ley que le sea aplicable, haya alcanzado
antes la mayoria de edad”.

Para la OMS la adolescencia es la etapa de los 10 a 19
anos previa a la vida adulta.

Si la pediatria es la rama de la medicina que se ocupa
de la salud y enfermedades de los nifios, deberian ser
los pediatras los mas indicados para la atencion del
adolescente.

En el Plan Estratégico Nacional de Infancia y Adoles-
cencia 2013-2016 (Il PENIAJ, se recoge “Impulsar la
atencion de los menores hasta los 18 anos en la hos-
pitalizacion de las unidades pediatricas”. Sin embargo
no se menciona la Atencion Primaria. Es incongruente
que se atienda a los adolescentes en unidades pedia-
tricas en hospitales, pero los pediatras no podamos
atenderlos en los centros de salud.

La controversia de quién debe atender a los nihos y
adolescentes en los centros de salud, es recurrente
desde hace anos y debido a la actual escasez de pedia-
tras en Atencion Primaria, aln mas. Sin embargo, esta
escasez no debe retraernos de reivindicar la necesi-
dad de que los adolescentes sigan siendo vistos por el
especialista mas apropiado, el pediatra.

En Estados Unidos la tendencia es que los nifos y ado-
lescentes (hasta los 21 afos) sean atendidos en Aten-
cién Primaria por pediatras.

En Europa mas de la mitad de los paises consideran
edad pediatrica hasta los 18 afos. La Academia Euro-
pea de Pediatria defiende la pediatria de Atencidn Pri-
maria como una disciplina que trata los problemas de
salud y bienestar de los bebés, nifos y adolescentes
hasta los 18 anos.

Los pediatras de Atencion Primaria conocemos a los
adolescentes desde que han nacido, tenemos relacion
de confianza tanto con ellos como con sus familias.
El que deban visitar a un médico que no conocen, en
mitad de la adolescencia puede no ser lo mas reco-
mendable. Desde los 14 a los 18 anos, estan culmi-
nando su proceso de crecimiento, maduracion fisica y
emocional, por lo que lo mas indicado seria su segui-
miento por parte del pediatra hasta que completen su
desarrollo.

Los pediatras de Atencion Primaria y las enfermeras

de pediatria, tenemos mucha experiencia en promo-
cion de la salud, habitos saludables y prevencion de
conductas de riesgo. En la adolescencia es fundamen-
tal aplicar esta faceta de nuestro trabajo, en la con-
sulta, yendo a los institutos y organizando talleres.

El alegar que las consultas de pediatria estan satura-
das, para que renunciemos a la atencion del adoles-
cente, no deja de ser una falacia. Tanto los pediatras
como los médicos de familia, tenemos cupos grandesy
agendas saturadas, por lo que asumir la atencidn inte-

gralyadecuada del adolescente supondria mas trabajo
tanto para pediatras como para médicos de familia.

Por todo ello, creo que debemos ser los pediatras de
Atencidn Primaria los que atendamos a los adolescen-
tes o que les diéramos la posibilidad y libertad de ser
ellos quienes eligieran el profesional que desean que
les atienda.

OBSTACULOS DE LA ATENCION SANITARIA A LOS ADOLESCENTES
EN ATENCION PRIMARIA

e Burocratizacidon: los adolescentes quieren una
resolucion rapida de sus problemas, por lo que el
tener que pedir cita, pasar filtros, puede suponer
una barrera para que acudan a la consulta.

* Infravalora sus problemas de salud: tienen una
percepcién de salud alta. Ademas no perciben
como necesaria la orientacion sobre aspectos de
su salud.

* Consultas masificadas: las consultas de pediatria
de Atencion Primaria suelen estar masificadas,
por lo que el tiempo disponible para cada paciente
es insuficiente. De modo que los adolescentes dis-
ponen de poco tiempo para la resolucion de sus
problemas complejos.

e Falta de capacidad de escucha y empatia del pro-
fesional sanitario: muchos pediatras no se sienten
comodos atendiendo a los adolescentes y se refleja
en la calidad de la asistencia. Si el adolescente
percibe nuestra incomodidad o falta de empatia,
no volvera a consulta.

e Conocer el motivo real de consulta: en muchas
ocasiones el adolescente es traido a consulta por
sus padres por un motivo de salud, pero al joven le
preocupa realmente otro aspecto de su salud que
por la falta de intimidad no revela.

* Confidencialidad: el adolescente suele sospechar
de falta de confidencialidad de lo tratado en la con-
sulta. Tiende a pensar que les contaremos a sus
padres lo hablado en la consulta.

¢ Desconocimiento de todos los recursos sanitarios
a su alcance.

OPORTUNIDADES DE MEJORA EN LA ATENCION SANITARIA

* Formacion del pediatra: aunque en el programa de
formacion de Pediatria del Ministerio de Sanidad
estad recogida la formacion en el adolescente, la
realidad es que esta es escasa o muy pobre.

* Debemos mejorar nuestra formacion tanto en la
entrevista con el adolescente como en la patologia
especifica del mismo.
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e Crear una consulta joven, solo para ellos, con
horario adecuado a sus necesidades, en la que se
sientan comodos y “comprendidos”. En la que se
garantice la confidencialidad.

* Ofrecertalleres de promocion de la salud y preven-
cion de actividades de riesgo. No sélo ir a institutos
a dar charlas, sino crear pequenos grupos en los
que ellos se impliquen.

* Coordinar de modo efectivo todos los recursos al
alcance de los adolescentes, para hacer un abor-
daje integral las necesidades de salud.

e Ayudarnos de las TIC para resolver pequenos pro-
blemas puntuales o dudas.

e Cualquier motivo de consulta debe ser aprove-
chada para crear un clima de confianza. El adoles-
cente debe percibir que nos interesamos por ély
no le cerramos la puerta a futuras consultas.

El conocimiento de la realidad actual de los adolescen-
tes y sus necesidades vitales, facilita la creacion de un
vinculo empatico que favorecera las acciones dirigidas
a ellos.

BIBLIOGRAFiA RECOMENDADA
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Alzola F. Problemas de salud en la adolescencia.
Patologia crénica y transicion. Pediatr Integral.
2017:21(4):245-253.
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RETOS Y OPORTUNIDADES DE LA ATENCION HOSPITALARIA DEL
ADOLESCENTE EN EL AMBITO DE LA PEDIATRIA Y SUS AREAS
ESPECIFICAS

Rebeca Lopez Gomez
Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid

Atendiendo a una demanda general de las familias de
pacientes pediatricos cronicos, el ministerio de Sani-
dad, Servicios Sociales e Igualdad, en el plan estra-
tégico Nacional de Infancia y Adolescencia de 2013,
recoge la posibilidad de permanecer en las unidades
pediatricas hasta los 18 afios. Sin embargo, la aten-
cion a los pacientes entre 14y 18 afios no se encuentra
homogeneizada y podemos encontrar diferencias en
cuanto a la edad limite de atencién pediatrica en las
distintas comunidades auténomas e incluso entre los
diferentes servicios dentro de una misma autonomia
(hospitalizacion, atencion especializada, atencion pri-
maria y Servicios de Urgencias).

El aumento de la edad pediatrica ha supuesto un
motivo de debate y de hecho podemos encontrar pro-
fesionales con opiniones dispares acerca de la amplia-
cion de la edad pediatrica.

En esta ponencia se pretende desgranar las ventajas,
oportunidades e inconvenientes que supone la aten-
cion del adolescente en las diferentes secciones hos-
pitalarias.

Antes de profundizar en la atencion al adolescente,
debemos ser conscientes del aumento del nimero de
pacientes con patologias crdnicas en pediatria. Los
avances en el diagndstico, atencion sanitaria y trata-
mientos de muchas patologias han aumentado la cali-
dady la esperanza de vida de nuestros enfermosy con-
secuentemente el nimero de jévenes que debido a sus
circunstancias médicas requeriran un seguimiento
intensivo por secciones de especialistas en su edad
adulta estd en aumento.

Ejemplos de ello son las cardiopatias congénitas, con
una supervivencia del 90% durante la edad pediatrica
en la actualidad o las mejoras en la esperanza de vida
y calidad de los pacientes con fibrosis quistica llegando
la mayoria a la edad adulta. Por otro lado, la preva-
lencia de enfermedades crdnicas, como artritis, asma,
epilepsia, diabetes o aquellas enfermedades consi-
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deradas en el pasado mas propias de la edad adulta,
como la obesidad, hipertension o los trastornos psico-
afectivos se han incrementado en la edad pediatrica en
los ultimos tiempos. Por todo lo anterior se hace evi-
dente que hay un incremento de nifos que requeriran
una atencion y seguimiento durante su edad adulta.

La adolescencia supone una etapa de formacién y de
desarrollo hacia la edad adulta y es afrontandola de
esa manera como entenderemos que representa un
periodo de oportunidad para realizar una promocion
adecuada de la salud en todos sus ambitos y conse-
guir asi un mejor control de la misma en el futuro. De
hecho, algunos de los hospitales terciarios de nuestro
pais ya tienen pediatras formados especificamente en
el adolescente, tratando patologias mas prevalentes
en esas edades o sirviendo de nexo de unién a diferen-
tes especialistas.

A continuacion se exponen las oportunidades y las
barreras que supone la atencién a estos pacientes en
las diferentes secciones hospitalarias:

ATENCION EN URGENCIAS

El aumento de edad pediatrica supone la inclusion de
los pacientes adolescentes y por consiguiente la aten-
cidon a problemas especificos de dicha edad. Motivos
de consulta hasta ahora anecddticos, seran valorados
en las secciones de urgencias pediatricas y en aten-
ciéon primaria con mucha mas asiduidad. Entre ellos
se encuentran patologias de indole sexual (infeccio-
nes de transmisidn sexual, embarazos), intoxicaciones
lUdicas y trastornos psicoafectivos para lo que actual-
mente el pediatra formado via MIR tiene vaga idea de
cémo abordar o tratar el problema.

Por otro lado, no podemos obviar el aumento de
demanda que supone, con la consiguiente necesidad
de optimizar nuestros recursos. En diferentes estudios
publicados, las consultas en Urgencias del paciente
adolescente suponen en torno a un 5% de las consul-
tas pediatricas. Y los motivos mas habituales son las
causas infecciosas, traumatoldgicas siendo también
las neuroldgicas y psiquiadtricas mas frecuentes en
este rango de edad.

Una ventaja clara de alargar la edad de atencion del
paciente adolescente en Urgencias es la atencion al
paciente cronico. En nuestra practica diaria es habi-
tual tener seguimiento de dicho tipo de pacientes en
la consulta del especialista pediatrico y sin embargo la
atencidn de sus procesos agudos se realiza en Urgen-
cias de Adultos o bien en plantas de hospitalizacion
no pediatricas. Para este tipo de pacientes y sus fami-
lias supone por una parte una falta de confianza con
el equipo de adultos desconocido hasta dicho proceso.
Por otra parte, el manejo del mismo paciente por el

equipo de pediatriay el equipo de adultos podria diferir
y asi someter al paciente a inseguridades y trastornos
en su enfermedad.

Por tanto si que consideramos de relevancia el homo-
geneizar la edad pediatrica dentro del propio centroy
que en todas las secciones de pediatria se valore al
enfermo hasta la misma edad.

ATENCION HOSPITALIZADA

Nuestros hospitales carecen de habitaciones y de
espacios orientados al adolescente, sin embargo, tam-
poco en la mayoria de hospitales y servicios de adultos
presentan un mejor acondicionamiento. EL ambiente
de las plantas de hospitalizacidn pediatricas suele ser
mas amable y amigo para el paciente y sus familia-
res, ademas el ya conocer al personal de enfermeria
y especialistas responsables facilita la confianza en la
atencién.

Idealmente el aumento del limite de atencion pedia-
trica deberia conllevar aumento del personal contra-
tado y consecuentemente mejorar la formaciéon en
patologia propia del adolescente y técnicas de comuni-
cacion con pacientes adolescentes y familia.

ATENCION EN CONSULTAS ESPECIALIZADAS

El vinculo de confianza generado por el personal de
la seccion de pediatria que atiende al paciente y a su
familia es muy fuerte y tanto para el profesional como
para el enfermo el paso a la edad adulta supone un
cambio drastico y en muchas ocasiones un paso hacia
el abismo y la incertidumbre.

La transferencia del adolescente desde el area pedia-
trica a adulta es un periodo crucial en su atencién y
existen evidencias de que este paso supone un dete-
rioro en la salud especialmente del paciente crénico.

Tanto cuidadores como enfermos demandan la nece-
sidad de intervenciones y programas orientados a dis-
minuir el riesgo de pérdida de salud durante la trans-
ferencia. Es por tanto en este contexto donde surge el
uso del término transicion frente a transferencia del
paciente crénico para definir mejor la accion llevada a
cabo en el momento del paso entendiéndose el primer
término como un acto dindmico y gradual, no un mero
paso de una consulta a otra.

Actualmente se considera un modelo con buen fun-
cionamiento y con buen acogimiento por parte de los
pacientes y cuidadores y algunos paises como Canada
o Reino Unido y algunas especialidades también en
nuestro pais han desarrollado programas y protocolos
especificos para homogeneizar su transicion.
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1. Objetivo de la transicion

e Fomentar progresivamente el autocuidado, de
acuerdo al nivel de desarrollo, capacidad cognitiva
y situacion emocional del adolescente. Identificar
las necesidades y reforzar las fortalezas de cada
adolescente en el periodo de transicion.

* Evaluar y educar en: crecimiento y desarrollo,
nutricion, salud mental, fertilidad, sexualidad,
conductas de riesgo, educacion vocacional.

e Entregar de forma progresiva habilidades de auto-
cuidado al adolescente: manejo de la enfermedad,
autoimagen y autoestima, autoeficacia, tolerancia
a la frustracion, desarrollo progresivo de indepen-
dencia, manejo de situaciones de estrés.

* Mantener ampliainformacion a adolescentesy cui-
dadores en cuanto a la enfermedad, tratamiento,
pronostico y también informar claramente acerca
del momento y procedimiento de la transferencia.

2. Formacién de equipo de transicién

Para la realizacion adecuada de la transferencia debe
haber tanto un profesional médico del ambito de la
pediatria como un especialista de adultos en continuo
contacto durante el proceso de transicion.

Ademas dicho proceso debe contar con un enfermero
o enfermera entrenado en el manejo de pacientes crd-
nicos adolescentes. Seria lo ideal que conociese al
paciente de su periodo en la pediatriay que lo acompa-
Rase los primeros anos de la transicion a adultos. Por
otro lado la posibilidad de poder recurrir a atencion
psicolégica o asistencia social se consideran también
de ayuda.

Importante es no entender el proceso de transicion
como una consulta periédica con ambos equipos, sino
que se entiende como un proceso abierto y dindmico
que comprende:

a. Visitas o atenciones médicas conjuntas o alterna-
das con médico pediatra y de adultos, previo a la
transferencia.

b. Reuniones periddicas clinicas y administrativas
entre equipos pediatria-adultos para coordinar y
evaluar protocolos, procesos y resultados del pro-
ceso de transicion

c. Seguimiento en adultos: El equipo pediatrico man-
tiene el contacto durante la transferencia, hasta
que el adolescente esté inserto en la red de aten-
cidn de adultos, ya sea telefonicamente o con con-
troles clinicos.
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3. Momento de la transferencia

En las actuales politicas de salud no se ha definido un
momento o edad particular para realizar la transferen-
cia a adolescentes portadores de enfermedades croni-
cas al equipo adulto. En el caso de la comunidad de
Madrid la transferencia administrativa se realiza a los
16 ahos. Ademas de la edad del paciente, otros factores
como la organizacion del sistema de salud, las carac-
teristicas especificas de la enfermedad y las peculiari-
dades del propio adolescente pueden influir en la elec-
cion de la transferencia. Como habiamos comentado
previamente, entendiendo el proceso de transferencia
como un periodo dindmico, se recomienda su inicio
hacia los 12-13 anos, cuando se considera al menor
suficientemente maduro para comprender nuestras
explicaciones, con la informacion e introduccion de
la transferencia al paciente y sus cuidadores. En los
siguientes anos se recomienda realizar educacién en
el automanejo de la patologia y la adquisicion de habi-
lidades y pasar alguna consulta conjuntamente pedia-
tray equipo de adultos. Dependiendo de diferentes cir-
cunstancias que ya hemos comentado anteriormente
la fase final de la transferencia se suele realizar entre
los 16-20 anos aconsejandose mantener los primeros
dos anos contactos puntuales bien presenciales o tele-
fonicos con el equipo infantil.

Por supuesto todo lo referido en el parrafo anterior
podra verse modificado en funcién de cada caso y
siempre debemos escuchar al paciente y a sus fami-
liares y adaptarnos a lo que nos demanden.

El adolescente es un tipo de paciente especial con
inquietudes y necesidades de salud, sociales, educa-
ciones y psicoldgicas peculiares. El proceso de trans-
ferencia debe contar con ciertas medidas que faciliten
el acondicionamiento adecuado a los adolescentes y
sus familias. Para ello algunas de las medidas descri-
tas y eficaces en este periodo serian:

* Favorecer cierta autonomia por parte del paciente
adolescente, pudiendo interactuar él mismo con el
equipo y no siempre a través de sus tutores.

e Para asegurar el seguimiento y el mayor autocon-
trol y éxito del programa conviene que la transfe-
rencia sea personalizada contando con la opiniony
las circunstancias del paciente.

e Siemprey cuando el paciente o su familia lo preci-
sen tener una comunicacion abierta, facil y conti-
nua con el equipo. En el caso de los adolescentes
la via telefdnica a través de llamada o mensaje de
texto o bien via correo electrénico es una alterna-
tiva Util que en muchas ocasiones facilita el auto-
control de la enfermedad por su parte.
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4. Barreras en el periodo de transicién

Numerosas referencias literarias describen las barre-
ras que afectan al cuidado transicional y sugieren inter-
venciones para superarlas. Entre ellas se describen:

Barreras en el propio paciente:

e El periodo vital clave que supone la adolescencia
en si. En la que el individuo debe intentar realizar
con éxito tareas evolutivas como definir su propia
identidad, establecer relaciones con sus iguales o
alcanzar autonomia personal.

e Paciente adolescente poco colaborador y comuni-
cativo.

e Paciente adolescente poco consciente de la reali-
dad de su enfermedad.

* En esta etapa pueden sobrevenir intercurrencias
en cuanto a falta de adherencia terapéutica o habi-
tos inadecuados.

* Ambivalencia de querer ser “mayor” y ser tra-
tado como un adulto pero a la vez miedo a crecer,
y a tener que ser consecuente con las decisiones
tomadas.

e Deseos del paciente de comunicarse de manera
independiente y autdnoma con el especialista.

* Falta de confianza en el proceso de transicion.

Barreras de la familia / cuidadores:

e Conflictos con familias sobreprotectoras o bien
familias conflictivas no cumplidoras a visitas regu-
lares.

e Familias poco implicadas en la enfermedad y en
los cuidados del paciente crénico.

* Falta de confianza en el proceso de transicion.

Barreras del propio especialista:

* Para los médicos de adultos supone asumir pato-
logias diferentes en pacientes jovenes acostum-
brados a tratar en muchas ocasiones con personas
de mayor edad.

* Por otro lado para los pediatras puede suponer
ademas la pérdida de pacientes cronicos, con
patologia compleja, y en algunos casos son pacien-
tes cuya pérdida puede ser negativa en la investi-
gaciony en la propia realizacidn profesional.

* Falta de confianza en el propio proceso de transicion.

Barreras del propio proceso:

e Transferencias no planeadas o abruptas.

e |Infraestructuras deficientes en la atencion.

* Servicios no flexibles o no empaticos con la situa-
cion del paciente.

* Comunicaciéon inadecuada entre especialistas
(pediatria- adultos).

e Falta de apoyo de instituciones, u otros servicios al
propio proceso de transicion.

5. Apoyo psicoafectivo durante el proceso

El apoyo emocional en esta etapa es fundamental
para el paciente adolescente con enfermedad crénica.
Muchos de nuestros pacientes presentan comorbili-
dades psicoafectivas y psiquiatricas asociadas a sus
circunstancias de salud y debemos darles importancia
y preferencia en el periodo transicional. No debemos
olvidarnos tampoco del apoyo emocional a las fami-
lias de nuestros pacientes, pues es habitual ver que
la relacion entre progenitores o bien con sus hijos o
hijas se resiente. Recomendable seria la posibilidad de
contar con un psicélogo o personal formado en dicho
ambito en el equipo de transicion, grupo de apoyo a
pacientes y familiares, formar parte de asociaciones o
formar parte de programas de formacion podrian ser
opciones igual de validas o complementarias.

6. Formacion profesional

Como hemos comentado previamente en los epigrafes
destinados a la hospitalizacion y la atencion de estos
pacientes en Urgencias, en su atencidn especializada
también supone un reto la atencion del adolescente
por la escasa formacién actual y el desconocimiento
que tenemos acerca del manejo de ciertas comorbili-
dades propias de dicho periodo.

Por otro lado también es igual de importante la capaci-
tacion en el trato y la comunicacion con dichos pacien-
tes. Ofrecer formacion comunicativa a los especialis-
tas de ninos y adultos es fundamental para favorecer
el éxito de la trasferencia.

CONCLUSIONES

El aumento de la edad pediatrica supone por tanto un
aumento de manera global en el volumen de pacientes
y en el desconocimiento de algunas de sus patologias,
pero también ofrece la oportunidad de abrir campo a
nueva formacion y de mejorar la salud y el manejo de
la enfermedad por nuestros pacientes en este periodo
de cambio tan trascendental para el futuro de su salud.
Actualmente la tendencia es la formacidn de unidades
especificas para el manejo del adolescente asi como
de unidades de transicion que facilitan este proceso de
transferencia en el periodo de adolescencia.

En la actualidad no hay muchos estudios realizados
que valoren la eficacia del proceso de transferencia en

1
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cuanto a mejor control y manejo de la enfermedad a
largo plazo, aunque si que parece que mediante esta
transicion el cambio para pacientes cronicos y familia
supone un cambio mas amable.
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SABADO 9 DE JUNIO « 09:45-11:15 H « AUDITORIO

NOVEDADES EN ALIMENTACION INFANTIL

Moderadora: Enriqueta Roman Riechmann. Hospital Universitario Puerta de Hierro Majadahonda, Madrid

NOVEDADES EN ALIMENTACION INFANTIL

Enriqueta Roman Riechmann
Hospital Universitario Puerta de Hierro Majadahonda, Madrid

:CONSUMEN NUESTROS NINOS DEMASIADO AZUCAR?
JESTAMOS SOBRE-PRESCRIBIENDO DIETA SIN GLUTEN?
Maria Rosaura Leis Trabazo

Universidad de Santiago de Compostela, A Coruna

Dentro de los tdpicos a discutir en “Novedades en
Nutricidn Infantil” consideramos de interés abordar el
papel que juegan los azucares en la alimentacion del
nino y el adolescente, dadas las publicaciones recien-
tes que relacionan el consumo de estos con el riesgo
metabdlicoy de desarrollo de sobrepesoy obesidad. En
los ultimos afos hemos asistido a cambios importan-
tes en la dieta de los ninos y adolescentes, perdiendo
adherencia a las dietas tradicionales saludables y bio-
activas, Mediterranea y Atlantica, e incrementando el
consumo de grasas saturadas y trans y azlcares ana-
didos, que parecen guardar relacién con la pandemia
actual del sobrepeso y la obesidad y sus comorbilida-
des cada vez a edades mas tempranas. En este sen-
tido, el Comité de Nutricion de la Sociedad Europea de
Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricién Pediatrica
(ESPGHAN] publicé un documento de posicionamiento
en Diciembre de 2017 en el que se destaca la impor-
tancia de que las autoridades nacionales adopten poli-
ticas destinadas a reducir la ingesta de azucares libres
y a educar a la poblacidén para el consumo de estos en
su forma natural dentro de una comida principal y no
como refrigerios. También recomiendan que la defini-
cion de “azlcares libres” de la OMS debe ser usada
uniformemente en todos los estudios y recomendacio-
nes, e incluirlos en el etiquetado de la composicion de
alimentos, expresados en gramos y como porcentaje
de ingesta energética diaria. Destacar que los azlca-
res presentes de forma natural en frutas y la lactosa

presente en los lacteos sin endulzar, no son azlcares
libres. La ingesta de “azlcares libres” debe situarse
por debajo del 5% del valor caldrico total de la dieta
entre los 2 y los 18 anos e inferior en los menores de
esta edad.

Otro topico de gran interés es el de la “dieta sin gluten”.
En los ultimos anos ha ido en aumento de forma
importante entre la poblacidn general la adopcidn de
una dieta sin gluten, con un llamativo aumento del
consumo de los productos sin gluten. Una de las prin-
cipales razones para ello es la percepcion de esta dieta
como mas sana y asociada a pérdida de peso, cuando
por el contrario puede llevar consigo un aumento del
sobrepeso, asi como una menor ingesta de fibra y
posibles deficiencias en aportes de nutrientes como
zinc, magnesio o folato. No obstante, hay determina-
das situaciones o patologias en las que esta dieta es
necesaria, como es, ademas de la enfermedad celiaca
(EC) y la alergia al trigo, la sensibilidad al gluten no
celiaca (SGNC). Esta ultima entidad incluye una serie
de sintomas gastrointestinales y extraintestinales que
se pueden dar también en la EC pero que, a diferen-
cia de ésta, no se acompanan de lesidn intestinal ni de
serologia especifica positiva. El diagndstico se basa en
la respuesta a la retirada del gluten de la dieta y para
su confirmacion seria necesaria una reintroduccion
del gluten con reaparicion de los sintomas mediante
una prueba doble ciego de exposicién controlada con
placebo. La realidad es que dicha prueba solo es facti-
ble en el contexto de estudios de investigacion clinica,
pero no en la practica clinica habitual.
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HIPOVITAMINOSIS D, ;ES EN REALIDAD LA NUEVA PANDEMIA?
Rafael Galera Martinez
Hospital Torrecardenas, Almeria

El déficit de vitamina D es considerado una de las
nuevas pandemias en los paises occidentales. Los
habitos de vida actuales han reducido nuestra exposi-
cién solary, con ello, nuestra principal fuente de vita-
mina D, la fotobiogénesis. A este hecho anadimos que
la obesidad, considerada la gran pandemia del siglo
XXI, es otro factor de riesgo para hipovitaminosis D
debido a su secuestro en tejido adiposo. Finalmente,
la asociacidn de hipovitaminosis D con el desarrollo
de enfermedades cronicas, autoinmunes, alérgicas y
cancer, han hecho crecer el interés sobre este déficit.

La vitamina D se considera actualmente tanto una
vitamina como una hormona. La principal funciéon de
la vitamina D es la regulacion del metabolismo fosfo-
calcico, ejerciendo un papel clave en la mineralizacion
0sea’. Sin embargo, la presencia de receptores de la
vitamina D en una amplia variedad de células sugiere
que juega un papel muy importante en diferentes pro-
cesos fisioldgicos y de diferenciacion y proliferacion
celular, entre las que se incluyen la regulacion de la
secrecion hormonal, regulacién de la funcion inmune
y regulacion de la proliferacion y diferenciacion celu-
lar?. Por todo ello, se ha asociado el déficit de vita-
mina D con el desarrollo de enfermedades crdnicas
como diabetes mellitus tipo 2, sindrome metabdlico
o enfermedad cardiovascular®. También se ha aso-
ciado a enfermedades autoinmunes, como la diabe-
tes tipo 1, la enfermedad de Crohn y la esclerosis
multiple. Por dltimo, su accidn antiproliferativa en
muchos tipos celularesy la lista de tejidos tumorales
que expresan el receptor de la vitamina D explica el
posible papel protector frente al cancer en estudios
poblacionales*.

Por todo lo expuesto, en los Ultimos anos distintas
sociedades cientificas han publicado recomendacio-
nes sobre la suplementacion con vitamina D en pobla-
cion de riesgo™®. El principal problema para establecer
recomendaciones es la falta de un marcador bioqui-
mico y unos criterios universales que permitan definir
un estado dptimo de vitamina D y su deficiencia o insu-
ficiencia en la infancia®. Ademas, la exposicidn a la luz
solar es dificil de medir y esta condicionada por distin-
tas variables, como se ha comentado anteriormente.

Hay que destacar que las recomendaciones actuales
han sido realizadas con el objetivo de mantener niveles
de vitamina D suficientes para conseguir una adecuada
salud ésea, pues no conocemos los niveles 6ptimos
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para optimizar otras funciones no clasicas'. La Endo-
crine Society americana define los siguientes limites
en funcion de los niveles de 25(0H]-vitamina D*:

e <20 ng/ml (<50 umol/l): Deficiencia
e 20-29ng/mlL (50 - 75 umol/l): Insuficiencia
e >30 ng/ml (>75 50 - 75 umol/l): Suficiencia

El Comité de Nutricion de la AEP, haciendo suyas
las recomendaciones de la Asociacion Americana de
Pediatria de 2008, recomienda suplementar con vita-
mina D a todos los lactantes alimentados a pecho, asi
como aquellos que toman menos de 1 litro/dia de for-
mula enriquecida o si su contenido en VD no llegue a
suplir las 400 Ul recomendadas. Por encima del ano
de vida, hasta la adolescencia, también se recomienda
la suplementacion cuando la ingesta de productos lac-
teos y alimentos suplementados es insuficiente.

Actualmente no se recomienda el cribado poblacional
del estatus de vitamina D%, aunque es un tema de con-
troversia en paises de latitudes altas, especialmente
en los meses de invierno’. Por ello, desde el punto de
vista practico, en edad pediatrica se definen grupos en
situacion de riesgo de hipovitaminosis D:

1. Hijos de madres vegetarianas o que por razones
culturales o religiosas viven poco expuestas a la
luz solar.

2. Prematuros y lactantes destetados con una dieta
inadecuada, sobre todo si son inmigrantes de piel
oscura.

3. Ninos afectados de enfermedades malabsortivas y
que puedan alterar el metabolismo de la vitamina
D (insuficiencia renal o cardiaca) o disminuyan su
disponibilidad (obesidad, dieta rica en fitatos, oxa-
latos y fosfatos).

4. Pacientes que reciben tratamiento de forma cré-
nica con farmacos que inducen hidrolaxas depen-
dientes del citocromo P-450, como los farmacos
antiepilépticos, glucocorticoides, antifungicos
como ketoconazol®.

En los ultimos anos se han publicado estudios que
muestran que la prevalencia de déficit de vitamina D
afecta entre un 50-80% de los ninos y adolescentes
europeos®’, cifras que son incluso mayores en adoles-
centes con obesidad y obesidad severa'®. Estos datos
ponen de manifiesto la magnitud del problema, que
junto con la importancia tanto de las funciones clasi-
cas como de las no clasicas de la vitamina D, obligan a

poner el foco sobre esta nueva pandemia de la que aln
desconocemos sus posibles consecuencias a medio y
largo plazo.
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JUEVES 7 DE JUNIO « 08:45-10:15 H « SALA C

TRASTORNOS DE VINCULACION EN NINOS ADOPTADOS COMO POSIBLE ORIGEN DE OTRAS DIFICULTADES.

(ESTAMOS PREPARADOS PARA SU DIAGNOSTICO?

Moderadora: M.2 Jesls Mardomingo Sanz

IMPORTANCIA DE LOS TRASTORNOS DE VINCULACION EN NINOS
ADOPTADOS

Gemma Ochando Perales
Unidad del Nino Internacional. Hospital Universitario y
Politécnico La Fe, Valencia

PATOLOGIA MENTAL DEL NINO ADOPTADO: ;TIENEN MAS RIESGO?

Azucena Diez Suarez

Unidad de Psiquiatria Infantil y Adolescente, Departamento de
Psiquiatria y Psicologia Médica. Clinica Universidad de Navarra,
Navarra

El proceso de adopcién internacional presentd un
incremento entre los anos 2000 y 2007. Entre los anos
1997y 2015 se formalizaron en Espafna 53.694 adopcio-
nes internacionales. Esos ninos que vinieron en adop-
cion se encuentran ahora en plena adolescencia. Las
situaciones de adversidad vividas previas a la adopcion
(antecedente de consumo de toxicos durante su ges-
tacion, negligencia en el cuidado, institucionalizacion
prolongada o carencia afectiva, entre ellos) puede con-
dicionar la aparicion de patologias y dificultades espe-
cificas en este colectivo de nifos. El psiquiatra infantil,
sensible con los temas que afectan a la salud mental
de estos ninos, debe conocer los efectos de la adversi-
dad vivida en estos nifos y su repercusion para la vida
adulta de los ninos y adolescentes adoptados.

Los trastornos de vinculacion suponen una patolo-
gia prevalente en nifios adoptados, especialmente en
los procedentes de paises del Este. Su diagndstico es
complejo y pueden pasar desapercibidos en la con-
sulta psiquiatrica. Ademas sus sintomas pueden ser
confundidos o enmascarados por otras patologias
prevalentes en este colectivo de nifios. Su diagnéstico
temprano mejora la evolucidn y facilita su tratamiento,
por ello el psiquiatra debe conocer los trastornos del
vinculo y sus formas de presentacion a fin de estable-
cer un diagndstico y tratamiento adecuado. Facilitar la
tarea de integracion de los menores adoptados es una
tarea multidisciplinar.
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Gunnar et al. (2007) encontraron que independiente-
mente de la historia institucional, los ninos adoptados
con mas de 24 meses de institucionalizacion tuvieron
mayor numero de problemas de conducta (medidos
con la escala Child Behavior Checklist (CBCL)), siendo
los nifios adoptados provenientes de Rusia o de paises
de Europa del Este los que presentaban mayor riesgo
de desarrollar trastornos de conducta en compara-
cion con los ninos adoptados procedentes de otras
zonas del mundo. En dicho estudio se evidencié que
los problemas cognitivos, los trastornos del vinculo y
los trastornos de conducta se presentaban con mayor
frecuencia en los nifnos que habian estado institucio-
nalizados durante mas tiempo.

Las patologias mentales mas prevalentes en nifos
adoptados son el trastorno por déficit de atencion con
hiperactividad, los trastornos de conducta, la ansiedad,
la depresion, los trastornos del vinculo y el sindrome
alcohdlico fetal. Estas distintas patologias presentan
sintomas muy similares; ademas pueden presentarse
en comorbilidad en los ninos adoptados. Todo ello con-
diciona que su deteccion y diagnéstico sea complejo en
algunos casos.

Los objetivos de la ponencia desarrollada sobre casos
clinicos son:

1. Conocer la importancia del diagnéstico del tras-
torno del vinculo en nifios adoptados.

2. Conocer y familiarizarse con las dificultades o
trastornos con los que puede presentar sintomas
comunes y conocer sus diferencias.

3. Conocer las recomendaciones que pueden darse
desde una consulta para disminuir la incidencia
de trastornos del vinculo en adoptados, realizar un
diagndstico temprano y conocer las intervenciones
posibles en dichos trastornos.

4. Conocer las patologias mentales mas frecuentes
en ninos adoptados y sus interconexiones con el
trastorno del vinculo.

5. La Unidad del Nino Internacional es una unidad de
atencion integral al nifio adoptado, acogido e inmi-
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grante puesta en marcha en el ano 2008 en el Hos-
pital Universitario y Politécnico La Fe, en Valencia.
Es una unidad en la que se realiza una atencidn
tanto fisica como mental de las dificultades espe-
cificas que pueden presentar estos menores. Tras
la experiencia de estos anos consideramos que es
importante dar a conocer a la comunidad cientifica
el trabajo realizado a fin de poder animar a replicar
dicha unidad en otros hospitales.
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JUEVES 7 DE JUNIO « 15:00-16:30 H « SALAC

PREGUNTAS FRECUENTES SOBRE VACUNAS EN LA EDAD PEDIATRICA EN PRIMARIA'Y ESPECIALIZADA

PREGUNTAS FRECUENTES SOBRE VACUNAS EN LA EDAD PEDIATRICA
EN PRIMARIA'Y ESPECIALIZADA

Francisco Alvarez Garcia

CS de Llanera, Asturias

Maria Garcés Sanchez
CS Nazaret, Valencia

118



AEP 2018-66 Congreso de la Asaciacion Espafiola de Pediatria

Sesiones cientificas oficiales

Cases Clinices “Inlelaclive’

JUEVES 7 DE JUNIO « 17:45-19:15 H « SALA C

DISMORFOLOGIA

Moderador: Fernando Santos Simarro. Instituto de Genética Médica y Molecular (INGEMM). Hospital Universitario

La Paz, Madrid

TALLER PRACTICO DE DISMORFOLOGIA

Fernando Santos Simarro
Instituto de Genética Médica y Molecular (INGEMM). Hospital
Universitario La Paz, Madrid

En esta sesion de caracter interactivo se pretende
revisar el método de exploracion ante un paciente
pediatrico con anomalias congénitas, talla baja y dis-
capacidad intelectual, prestando especial atencién a
la presencia de posibles rasgos peculiares o caracte-
risticos (“dismoérficos”) que ayuden a orientar el diag-
nostico clinico y la indicacion de estudio genético. Se
comentard también sobre las nuevas herramientas de
estudio molecular (arrays y secuenciacion masiva) y
su impacto a nivel asistencial asi como en la impor-
tancia de realizar una buena caracterizacion clinica de
los pacientes. Para ello se presentaran algunos casos
y se solicitara la participacion de los asistentes para
describir los rasgos dismoérficos e intentar plantear el
diagndstico diferencial.

DISMORFOLOGIA
Sixto Garcia Mifaur
Hospital Universitario La Paz, Madrid
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VIERNES 8 DE JUNIO « 10:30-12:00 H » SALA C

ENFERMEDADES AUTOINFLAMATORIAS

Moderadora: Sara Murias Loza. Hospital Universitario La Paz, Madrid

ENFERMEDADES AUTOINFLAMATORIAS POLIGENICAS

Sara Murias Loza
Hospital Universitario La Paz, Madrid

ENFERMEDADES AUTOINFLAMATORIAS MONOGENICAS

Estibaliz Iglesias Jiménez
Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona

Las enfermedades autoinflamatorias se definieron por
primera vez en el ano 1999 para describir a un grupo
de pacientes que presentaban fiebre recurrente o per-
sistente sin una causa infecciosa, oncoldgica ni auto-
inmunitaria. A diferencia de las enfermedades autoin-
munes, en este grupo de pacientes no se detectaban
autoanticuerpos a titulos elevados ni células T o B
especificas de antigeno.

En algunos casos de fiebre recurrente se han detec-
tado mutaciones en genes que codifican para pro-
teinas del sistema inmune innato. Son las llamadas
enfermedades autoinflamatorias hereditarias mono-
génicas, entre las que se incluyen, entre otras, la
fiebre mediterranea familiar, el sindrome Hiper Ig D,
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el sindrome febril asociado a la criopirina (CAPS). Por
otro lado, existe un grupo de entidades cuya etiopa-
togenia es asimismo autoinflamatoria, esto es, con
ausencia de autoanticuerpos y alteracion del sistema
inmune innato comportamiento, pero en las que no se
han detectado mutaciones especificas que sugieran
una base genética concreta: a estos sindromes se les
denomina enfermedades autoinflamatorias poligéni-
cas, entre las que se encuentran la osteitis crénica no
bacteriana, el sindrome PFAPA o a la artritis idiopatica
juvenil de inicio sistémico.

En los Gltimos anos, ha habido evidencia creciente de
la existencia de un “continuum” etiopatogénico entre
autoinmunidad, autoinflamacion e inmunodeficiencia,
de manera que la separacion entre estos tres escena-
rios clinicos a menudo no es tan clara. Se asume, por
tanto, que lo que rige estos trastornos es una desregu-
lacidn del sistema inmunoldgico hacia uno de los tres
estados: autoinmunidad, autoinflamacién y/o inmuno-
deficiencia, pudiendo ademas solaparse entre ellos.

Se presentan varios casos clinicos a lo largo de la
ponencia con el objeto de ilustrar los conceptos
expuestos de manera dindmica y participativa.
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VIERNES 8 DE JUNIO ¢ 15:00-16:30 H « SALAC

INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS: SIGNOS DE SOSPECHA Y ALGORITMOS DIAGNOSTICOS

Moderadora: Laia Alsina Manrique de Lara. Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona

CASOS CLINICOS TiPICOS

Sonia de Arriba Méndez
Hospital Universitario de Salamanca, Salamanca

Los seres vivos estamos expuestos a agresiones exter-
nas de forma continua. Gracias al sistema inmune
tenemos proteccién contra estas agresiones. El sis-
tema inmune tiene como principal funcién el diferen-
ciar los antigenos propios, y tolerarlos, de los antige-
nos que nos son extranos, como los pertenecientes a
agentes infecciosos. Cuando nuestro sistema inmune
falla puede que actle de forma deficitaria y tendremos
entonces mas infecciones y mas graves, y mas neo-
plasias. Pero también nuestro sistema inmune puede
actuar de forma excesiva, teniendo entonces mas pro-
cesos autoinmunes y mas alergias.

Las inmunodeficiencias se clasifican en primarias, si
son congénitas, es decir si se deben a alteraciones
genéticas, que pueden ser heredadas o surgir “de
novo”, o secundarias, debidas farmacos inmunosupre-
sores o a enfermedades que cursan con pérdida de
anticuerpos o linfocitos, como podrian ser el sindrome
nefrotico o la malnutricion.

Son muchas las veces en las que a un pediatra le llama
la atencidn el nUmero de infecciones que esta teniendo
un ninoy considera necesario el iniciar un primer estu-
dio inmunoldgico que pueda orientarle sobre si real-
mente estd ante un paciente inmunodeficiente o no.

Los pediatras debemos conocer los sintomas de alerta
de inmunodeficiencia, los grupos mas frecuentes
de inmunodeficiencias y realizar un estudio basico
que permita una orientacion diagndstica previa a su
derivacion a una consulta especializada. Sera impor-
tante que sepamos reconocer una inmunodeficiencia
grave, dado que deberemos actuar con la urgencia que
requiere. También, una vez diagnosticado, en sus con-
troles vigilaremos que cumple las profilaxis antibidti-
cas si las requeria y si realiza unas medidas preventi-
vas adecuadas.

EPIDEMIOLOGIA

Las inmunodeficiencias primarias (IDP] son enferme-
dades raras. La distribucion de las IDP varia en dife-
rentes grupos de poblacidn, pero a nivel global, en los
paises desarrollados, se estima una prevalencia de
1/10.000-1/100.000 nacidos vivos, si exceptuamos al
déficit aislado de IgA que afectaria a 1/200-1/1.000.

La gran variedad de estas enfermedades, en continuo
crecimiento en cuanto a nimero y en cuanto a sus
bases moleculares y genéticas, asi como su rareza,
complica enormemente el estudio de las mismas.

FORMAS CLINICAS DE LAS INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS

Segun las clasificaciones internacionales actuales las
IDP se clasificarian en inmunodeficiencias combina-
das, inmunodeficiencias predominantemente de anti-
cuerpos, sindromes bien definidos asociados a inmu-
nodeficiencia, enfermedades de disregulacion inmune,
defectos en nimero y/o funcion de los fagocitos, defec-
tos de la inmunidad innata, enfermedades autoinfla-
matorias, deficiencias del complemento.

Desde el punto de vista practico y, teniendo en cuenta
la frecuencia de las inmunodeficiencias segun diferen-
tes registros, entre los que se encontraria el espanol
(REDIP), vamos a hablar de los grupos de inmunodefi-
ciencias mas frecuentes en los que podriamos incluir
la mayoria de las inmunodeficiencias que cursan con
infecciones de repeticidn. Finalmente, en el taller, la
Dra. Alsina hablara de los sindromes autoinflamato-
rios y de disregulacién inmune y otros casos con pre-
sentacion atipica (ver su documento adjunto).

PRINCIPALES INMUNODEFICIENCIAS QUE CURSAN CON
INFECCIONES DE REPETICION

1. Defectos del linfocito B: (Casi el 70% de las IDP)
Configuran a las inmunodeficiencias predominan-
temente de anticuerpos, llamadas también inmu-
nodeficiencias humorales.
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2. Defectos del linfocito T (casi el 15%). Son las llama-
das inmunodeficiencias celulares o combinadas,
debido a que al alterarse el linfocito T, se altera a
su vez la produccidn de anticuerpos, ya que el lin-
focito T es necesario para la activacion del linfocito
B. Son inmunodeficiencias graves.

3. Defectos en el Complemento (10%).
4. Defectos en la funcién y/o nimero de fagocitos (5%).

5. Otros: Entre estas otras causas estarian los sindro-
mes bien definidos con inmunodeficiencia. En ellos
las infecciones de repeticion por inmunodeficien-
cia, no suele ser lo que destaca, si no la enfermedad
en si (rasgos fisicos, malformaciones, alteraciones
neuroldgicas... Son inmunodeficiencias complejas y
en ocasiones no bien definidas. Inicialmente este
grupo lo integraban solamente tres cuadros: el sin-
drome de Wiskott-Aldrich, la ataxia-telangiectasia
y el sindrome de DiGeorge, pero en la actualidad
en este apartado de la clasificacion de la OMS se
incluyen mas de 20 enfermedades.

SINTOMAS DE SOSPECHA DE UNA INMUNODEFICIENCIA PRIMARIA

Existen unos signos o sintomas de alerta de que el
nino pueda tener una IDP, por lo cual, si se cumple
alguno en un paciente, debemos tener en cuenta que
podemos estar ante un inmunodeficiente e iniciar un
despistaje (Tabla 1).

Tabla 1. Doce signos y sintomas de alerta de una inmu-
nodeficiencia primaria

¢ Dos o mas neumonias en un ano.

¢ Dos o mas sinusitis en un ano.

e Cuatro o mas otitis en un ano.

e Dos 0 mas meningitis o infecciones graves.

* Infecciones por hongos (Muguett) en mayores
de un ano.

e Infecciones por oportunistas.

e Onfalitis sin pus y retraso en la caida del
cordon.

e Abscesos en ganglios u érganos internos.

* Necesidad de antibidticos intravenosos para
curar las infecciones.

e Enfermedades autoinmunes (sobre todo
hematoldgicas).

e Bajo pesoy estatura a pesar de una adecuada
alimentacion.

¢ Antecedentes familiares de inmunodeficiencias
o consanguinidad.
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En lactantes menores de seis meses también conside-
raremos sintoma de alerta el haber tenido una neumo-
nia en los primeros dos meses de vida y la ausencia de
sombra timica o la hipoplasia de tejido linfoide (amig-
dalas, ganglios). Este periodo de edad nuestra primera
sospecha serd una inmunodeficiencia combinada.

En nifios mayores de seis meses también serd signos
de alerta las neoplasias de origen linfatico y las reac-
ciones sistémicas a vacunas de microorganismos
vivos. En esta edad, mayores de seis meses, la primera
sospecha diagnodstica sera el déficit de anticuerpos.

INMUNODEFICIENCIAS PREDOMINANTEMENTE DE ANTICUERPOS

Los anticuerpos son las inmunoglobulinas, que son
sintetizadas por los linfocitos B y plasmaticas. Son
capaces de reconocer a los antigenos de manera muy
especifica, y formar complejos estables con ellos,
dando lugar a los llamados inmunocomplejos.

En el proteinograma aparecen en la fraccion “gamma’”.

La clinica que nos hacer sospechar un déficit de anti-
cuerpos son las infecciones respiratorias por bacterias
encapsuladas (neumococo, Haemophilus) o digestivas
(Giardia, Cryptosporidium...). La clinica suele iniciarse
cuando el nifo tiene mas de 6 meses de vida, ya que
antes estan protegidos por la IgG que le paso a través
de la placenta. La IgG es la Unica inmunoglobulina que
atraviesa la placenta.

El déficit de IgA: (inmunodeficiencia mas frecuente de
la poblacidn. Sin clinica asociada). Suele ser asintoma-
tico, aunque se han descrito asociaciones con proce-
sos de autoinmunidad, como la enfermedad celiaca, y
con alergias.

El déficit de subclases de IgG: puede cursar con infec-
ciones, sobre todo respiratorias, de repeticion, aunque
es excepcional que lleguen a precisar tratamiento sus-
titutivo con inmunoglobulinas.

Inmunodeficiencia variable comdn (IDVC): (IgG e IgA
menor de dos desviaciones estandar, muchas veces
también disminuye la IgM). Es la inmunodeficiencia
mas frecuente con manifestaciones clinicas asociadas.

Cursa con infecciones respiratorias o digestivas, ade-
nopatias, esplenomegalia, citopenias autoinmunes y
otros procesos de autoinmunidad, mayor incidencia de
cancer gastrico y linfomas. No producen anticuerpos
frente a las vacunas. Es caracteristica la hiperplasia
folicular linfoide en el intestino. Las manifestaciones
autoinmunes (como la purpura trombopénica) se ven
en el 25% de los pacientes y, a veces, son la primera
manifestacion.

Se manifiesta sobre todo en dos picos de edad: 1-5
anos y 23-32 década pero no se puede diagnosticar
hasta que el nino tiene, al menos, 4 anos de edad.
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Hay agrupacion familiar pacientes con IDVC y con défi-
cit de IgA. También se ha visto la evolucion de pacien-
tes con déficit de IgA a IDVC.

Hipogammaglobulinemia transitoria de la edad

Retraso madurativo del sistema inmune, tienen hipo-
gammaglobulinemia transitoria, por retraso en la pro-
duccidn de su propia IgG, y a veces cifras bajas de IgA,
pero en cambio tiene una respuesta vacunal normal.
Cursa con infecciones de respiratorias generalmente
sin gravedad. A los 4 anos debe haberse resuelto.

Agammaglobulinemia ligada a X (enfermedad de Bruton)

Existe un bloqueo en la producciéon de linfocitos B
desde células pre-B. no se producen anticuerpos y
caracteristicamente los linfocitos B son <2%. Infeccio-
nes de repeticion y autoinmunidad. Se trata con inmu-
noglobulinas sustitutivas.

Existe una variante autosémica recesiva que afectaria
también a mujeres.

INMUNODEFICIENCIAS COMBINADAS

Se produce en ellas un déficit de linfocitos T con afec-
tacion o no de linfocitos NK y B, pero todas cursan con
disminucidn de las inmunoglobulinas.

Inmunodeficiencia combinada grave: la mas grave de
las inmunodeficiencias primarias. La causa mas fre-
cuente son las mutaciones en el gen IL2RG (Xq13) que
codifica la cadena gamma comun compartida por los
receptores para factores de crecimiento de linfocitos T.
Es de herencia recesiva ligada a X. Otras causas, auto-
sdmicas recesivas, incluyen al déficit de ADA (segunda
causa de IDCG), Jak3, disgenesia reticular, sindrome
de Omenn (con IgE aumentada) y los sindromes Hipe-
rigM (CD40L, CD40).

La clinica mas habitual en un lactante son las infeccio-
nes muy graves respiratorias (Pneumocystis jirovecci
y otras), diarreas graves. También pueden verse lesio-
nes cutaneas tipo enfermedad injerto contra huésped
o alopecias.

DEFECTOS EN EL SISTEMA DEL COMPLEMENTO

Las funciones principales del sistema complemento
son la actividad antiinfecciosa, actividad inflamatoria,
la eliminacién de inmunocomplejos y la quimiotaxis
de células fagociticas. Por tanto, un déficit en este sis-
tema puede cursar con infecciones, generalmente viri-
cas, también por parasitos y, de forma caracteristica,
por bacterias Neisseria. Asimismo, los defectos de los
primeros componentes pueden cursar con enferme-
dad por inmunocomplejos.

DEFECTOS EN LA FUNCION Y NUMERO DE FAGOCITOS

Neutropenias: por defectos intrinsecos medulares o
extrinsecos, desde la neutropenia congénita grave
hasta formas menos importantes como las neutrope-
nias autoinmunes.

Defectos en la funcién: Enfermedad granulomatosa cré-
nica (EGC) y otras. En la EGC los fagocitos pierden la
capacidad de desencadenar el estallido respiratorio
para poder formar las especies reactivas del oxigeno
(ROS), las cuales son necesarias para destruir muchas
de las bacterias, los hongos o los parasitos. Clinica:
Infecciones (abscesos, afeccién por BCG localizada y
diseminada), granulomas, manifestaciones inflamato-
rias (Colitis.-como la enfermedad de Crohn- pleuritis,
neumonitis fangica). Diagndstico mediante citometria,
la reduccidon de nitroazul de tetrazolio y confirmacion
con genética.

PRIMER ABORDAJE DIAGNOSTICO DE LAS IDP

Las pruebas principales para un primer abordaje
serian el hemogramay la bioquimica con cuantificacion
de las inmunoglobulinas. Con estas dos pruebas podre-
mos hacer una aproximacidn diagndstica en la mayor
parte de los casos. Anadiremos un estudio de comple-
mento (C3, C4y CH100) ante infecciones pidgenas. Con
el hemograma podremos ver si existe neutropenia,
con lo cual iniciaremos el diagndstico diferencial de
las mismas. Si existiese una linfopenia en un lactante
pequeno con infecciones de gravedad pensariamos en
una inmunodeficiencia combinada grave, aunque el
hecho de que no exista una linfopenia no la descarta.
Siempre evaluaremos los datos teniendo en cuenta la
edad del nifio (Tabla 2). Si las plaquetas fueran escasas
y de pequeno tamano, en un nino con eccema e infec-
ciones y, caracteristicamente aumento de la IgA e IgE
pensariamos en un Wiskott-Aldrich.

Tabla 2.
Media de Rango de linfocitos
Edad linfocitos (p10-p20)
(n°/microlitro) (n°/microlitro)

0-3 meses 5740 4054-7048
3-12 meses 5690 3320-7006
1-2 ahos 4685 3873-6141
2-6 anos 3800 2340-5028
6-12 anos 2500 1662-3448
12-18 anos 2285 1340-3173

Modificado de Tosato, et al. Cytometry Part A 87A: 8185, 2015
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Valoraremos también la existencia de un déficit de
inmunoglobulinas que nos puede orientar hacia una
combinada (suele acompanarse de linfopenia) o hacia
un déficit predominantemente de anticuerpos. En
caso de normalidad de todas las inmunoglobulinas y
el hemograma, si sospechamos déficit de anticuer-
pos, pasaremos a valorar la formacion de anticuerpos
frente a antigenos proteicos y polisacaridos, pero eso ya
en la consulta especializada. Los niveles de subclases
de IgG empiezan a ser valorables por encima de los 7
anos, antes no se aconseja su estudio, ya que podemos
encontrar niveles bajos que, con el tiempo, se vuelven
normales y con correcta formacion de anticuerpos.
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CASOS CLINICOS DE PRESENTACION ATiPICA

Laia Alsina Manrique de Lara
Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona

INTRODUCCION

Las inmunodeficiencias primarias (IDP) son un grupo
heterogéneo de trastornos congénitos del sistema
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inmune, que conllevan un funcionamiento andmalo del
mismo. Las manifestaciones mas frecuentes y conoci-
das de lasinmunodeficiencias son las infecciones, ya sea
por gérmenes comunes [pero éstas son més frecuentes
0 graves en comparacioén con otros nifios de su edad) o
por gérmenes oportunistas. Por ello, los 10 signos de
alarma disenados en los anos 90 por la Jeffrey Modell
Foundation para promover una identificacion precoz de
los pacientes con posible IDP, contenian principalmente
manifestaciones infecciosas [(http://www.info4pi.org/
library/educational-materials/10-warning-signs).

Los avances recientes en el conocimiento de las IDP,
su fisiopatologia, asi como la identificacion de nuevos
defectos genéticos, han cambiado esta forma clasica
previa de ver las IDP (IDP = infecciones), por una nueva
vision mas amplia, con nuevas formas de presentacion,
que incluyen sintomas no infecciosos (IDP = no solo
infecciones). Estas nuevas formas de presentacion de
las IDP son principalmente resultado de un “exceso”
de respuesta inmune, pero anémala, que globalmente
podriamos denominar desregulacién inmune.

En este sentido, la Asociacion Espanola de Defectos
Inmunitarios Primarios AEDIP actualizé los 10 signos
de alarma clasicos amplidandolos a 12, incluyendo
el signo denominado “Enfermedades autoinmunes
especialmente hematoldgicas” (https://www.aedip.
com/informacion-medica/10-senales-de-aviso/), que
es una de las manifestaciones, pero no la Unica, de
dicha desregulacién inmune. En la presente ponencia
se expondran casos clinicos de IDP de presentacion
atipica, por debutar con manifestaciones esencial-
mente no infecciosas, atribuibles a una desregulacion
inmune.

EL CONCEPTO DE DESREGULACION INMUNE EN LAS INMUNODEFI-
CIENCIAS PRIMARIAS

La desregulacién inmune es el conjunto de manifes-
taciones clinicas debidas a un mal funcionamiento del
sistema inmune que van mas alla de la susceptibilidad
a enfermedades infecciosas, e incluyen autoinflama-
cion, autoinmunidad, linfoproliferacion, enfermedad alér-
gica y malignidad.

El defecto funcional del sistema inmune que caracte-
riza a las IDP puede afectar a la rama innata (funcién
de reconocimiento y respuesta inflamatoria, princi-
palmente mediada por polimorfonucleares, citocinas
inflamatorias y complemento) y/o adaptativa del sis-
tema inmune (mas especifica, genera memoria, prin-
cipalmente mediada por linfocitos Ty By las inmuno-
globulinas). La clasificacion de la IDP no utiliza esta
diferenciacion (innata versus adaptatival, sino que en
vez tiende a agrupar las IDP en grupos con sintoma-
tologia similar en relacion al defecto inmune predo-
minante. Por ello, las clasificaciones internaciona-
les actuales identifican los siguientes grupos de |DP:
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inmunodeficiencias combinadas o de células T, inmu-
nodeficiencias predominantemente de anticuerpos,
sindromes bien definidos asociados a inmunodeficien-
cia, enfermedades de desregulaciéon inmune, defectos
en numero y/o funcién de los fagocitos, defectos de la
inmunidad intrinseca e innata, enfermedades autoin-
flamatorias, deficiencias del complemento y fenoco-
pias de IDP. Cada grupo de IDP puede presentar sinto-
mas de desregulacidén inmune, si bien el tipo de sintomas
dependera de la forma de IDP.

MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA DESREGULACION INMUNE

Autoinflamacién

Los cuadros de autoinflamacién se incluyen en la clasi-
ficacion de las IDP en el grupo de enfermedades auto-
inflamatorias. Se trata de cuadros clinicos debidos
a una inflamacién anormalmente elevada, mediada
predominantemente por células o moléculas del sis-
tema inmune innato. El grupo mas importante son los
sindromes mediados principalmente por IL-1, citocina
que esta altamente regulada por una estructura deno-
minada inflammasoma. Estos sindromes mediados
por IL-1a su vez se subdividen en dos grandes grupos:
aquellos en los que la inflamacidn es persistente (las
criopirinopatias) y aquellos en los que la inflamacion

es periddica, o recurrente, y que representan alrede-
dor del 80% de las enfermedades autoinflamatorias:
son los denominados sindromes hereditarios de fiebre
periddica (fiebre mediterranea familiar, sindrome
de hiperlgD y sindrome TRAPS, principalmente). Las
manifestaciones clinicas de la inflamacion mediada
por IL-1 incluyen brotes cada 3-4 semanas, de entre 1
y mas de 7 dias de duracion, de fiebre con elevacion de
reactantes de fase aguda, trombocitosis y neutrofilia,
acompanado de forma variable segun el defecto gené-
tico, de: exantema, artralgias/artritis, mialgias, dolor
abdominal, adenopatias. Si la inflamacion es mante-
nida en el tiempo, llevara a una elevacion de la pro-
teina amiloide que es la responsable de dafio renal que
condiciona el pronéstico de los pacientes.

Autoinmunidad y linfoproliferaciéon

La autoinmunidad en las IDP se debe a la alteracion de
los mecanismos que normalmente regulan negativa-
mente la respuesta inmune. En algunas de las IDP la
presencia de autoinmunidad se debe a un defecto en la
induccién de tolerancia T periférica, la cual se mani-
fiesta con una disminucion de los linfocitos T regu-
ladores. En otras IDP la autoinmunidad se debe a un
defecto en la tolerancia de células B. Ello conduce a la
sintesis de autoanticuerpos con afectacion de diferen-
tes 6rganos y sistemas (Tabla 1).

Tabla 1. Manifestaciones autoinmunes o inflamatorias que pueden observarse en las IDP

Manifestaciones autoinmunes o inflamatorias

Anemia hemolitica autoinmune
Trastornos

hematolégicos Neutropenia autoinmune

Sindrome de Evans

Purpura trombocitopénica idiopatica

Anemia aplasica idiopatica o aplasia pura de células rojas adquirida

Artritis idiopatica juvenil
Lupus eritematoso sistémico
Dermatomiositis

Sindrome de Raynaud

Trastornos
reumatoldgicos

Espondilitis anquilosante
Sindrome Sjogren
Vasculitis sistémica

Osteomielitis multifocal no infecciosa

Sindrome de activacion macrofégica / sindrome hemofagocitico secundario / sindrome de res-
puesta inflamatoria sistémica no infecciosa.

Tiroiditis autoinmune

Trastornos Hi tiroidi
endocrinos ipoparatiroidismo

Enfermedad de Addison

Diabetes mellitus insulinodependiente

Sindrome poliglandular autoinmune
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Psoriasis

Vasculitis limitada a la piel
Vitiligo

Alopecia areata

Pénfigo

Trastornos

dermatolégicos Trastornos granulomatosos de la piel y el tejido subcutdneo

Granuloma annulare
Paniculitis

Urticaria croénica

Dermatitis atdpica o eczema
Eritrodermia neonatal

Enfermedad celiaca

Alergia alimentaria

Enfermedad de Crohn

Colitis ulcerosa

Enteropatia autoinmune

Otras formas de enfermedad inflamatoria intestinal (gastroenteritis no infecciosa y colitis)

Estomatitis recurrente
Trastornos

gastrointestinales Ulcera de ana y recto

Fistula anal

Hepatitis autoinmune

Hepatitis granulomatosa

Colangitis esclerosante

Cirrosis biliar primaria

Gastritis atrofica crénica

Anemia por deficiencia de vitamina B12 causada por deficiencia de factor intrinseco

Glomerulonefritis

Trastornos Sind froti

renales indrome nefrético
Sindrome nefritico
Encefalitis, mielitis y encefalomielitis no infecciosas
Miastenia gravis

Trastornos

neurolégicos Granuloma no infeccioso intracraneal o intraespinal

Leucoencefalopatia multifocal progresiva
Vasculitis o arteritis cerebral

Enfermedades pulmonares intersticiales
Trastornos

pulmonares Granulomas pulmonares (sarcoidosis-like).

Asmay alergia respiratoria

Uveitis

Queratitis
Trastornos oculares ) -
Epiescleritis

Inflamacidn coriorretiniana focal

*Tabla adaptada de Fischer et al. J Allergy Clin Immunol. 2017;140(5):1388-1393.e8.
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La linfoproliferacion es secundaria a una activacion
sostenida del linfocito T junto con un defecto en su
apoptosis. Genera una inflamacion que, a diferencia
del punto 1, es de tipo crénico. Los linfocitos activados
pueden infiltrar diferentes érganos (ganglios, bazo,
pulmén, higado...], e inducir la formacién de granulo-
mas no infecciosos. Como manifestaciones pueden dar
lugar a esplenomegalia con hiperesplenismo, colitis,
dermatitis y granulomas cutaneos, neumopatia inters-
ticial, entre otras.

El riesgo aumentado de autoinmunidad y linfoprolife-
racion se observa principalmente en las IDP de célu-
las Ty la inmunodeficiencia comun variable, que es la
IDP sintomatica mas frecuente dentro del grupo de las
inmunodeficiencias predominantemente de anticuer-
pos. En un estudio retrospectivo del registro francés de
IDP, se observé una o mas complicaciones autoinmu-
nes e inflamatorias en el 26,2% de los pacientes con
IDP. El riesgo de citopenia autoinmune fue al menos
120 veces mayor que en la poblacidn general, el riesgo
de enfermedad inflamatoria intestinal en los nifos fue
80 veces mayor, y el riesgo de otras manifestaciones
autoinmunes fue aproximadamente 10 veces mayor
que en la poblacion general.

Sindromes hemofagociticos

La Linfohistiocitosis Hemofagocitica (LHH) es un sin-
drome clinico que se caracteriza por fiebre prolongada,

pancitopenia, hepatoesoplenomegalia y hemofagocito-
sis en la médula 6sea, el higado, los ganglios linfaticos
y el sistema nervioso central. Estos eventos conforman
los criterios clinicos y de laboratorio utilizados para el
diagndstico de LHH (Tabla 2). Los hallazgos de laborato-
rio de LHH incluyen: citopenia, de al menos dos lineas
celulares, hipertrigliceridemia, hipofibrinogenemia,
coagulopatia e hiperferritinemia. La LHH se produce
debido a un defecto de la citotoxicidad mediada por las
células Natural Killer (NK), que conduce a una reaccién
inflamatoria exagerada, similar a un sindrome de res-
puesta inflamatoria sistémica como el que se observa
en la sepsis. La LHH puede ser de causa genética o
primaria (genes que regulan la funcién citotoxica NKJ,
u ocurrir en el contexto de enfermedades infecciosas
(leishmania, infeccién por virus Epstein-Barr, entre
otras) o reumatolégicas (lupus eritematoso sistémico,
artritis idiopatica juvenil o enfermedad de Kawasaki).
De hecho, cualquier estimulacion intensa de la inmuni-
dad celular (infeccién, reumatismo, tumor) podria des-
encadenar una forma secundaria de LHH.

Enfermedad alérgica

La interaccion entre factores genéticos y ambienta-
les con el sistema inmune condiciona el desarrollo
de enfermedades alérgicas. El paso esencial en este
proceso es la generacidn de linfocitos CD4* T-helper
(Th) tipo 2 alérgeno-especificos. Dichos linfocitos sin-
tetizan citocinas Th2 que activan: 1) la produccién de

Tabla 2. Criterios clinicos diagnésticos del sindrome hemofagocitico (protocolo HLH 2004)

Sindrome hemofagocitico familiar o de causa genética identificada

Criterios clinicos y de laboratorio (deben cumplirse 5 de 8)

1. Fiebre > 38,5°C

2. Esplenomegalia

3. Citopenias

- Plaquetas < 100.000/mm?
- Neutréfilos <1.000 / mm?

- Hemoglobina <90 g/L (si menor de 4 semanas de vida, <120 g/L).

4. Hipertrigliceridemia y/o hipofibrinogenemia

- Triglicéridos en ayunas > 3 mmol/L
- Fibrindgeno <1,5 g/L

5. Ferritina >500 ug/L

6.sCD25 = 2.400 U/ml

7. Descenso o ausencia de actividad citotoxica NK

8. Hemofagocitosis en médula dsea, LCR o ganglios linfaticos
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anticuerpos IgE especificos contra el alérgeno por las
células B (degranulaciéon mastocitos y baséfilos), 2] el
desarrolloy el reclutamiento de eosinéfilos, y 3) la pro-
duccidon de moco, la hiperreactividad bronquial... Los
linfocitos T reguladores desempenan un papel fun-
damental en la generacion de una respuesta inmune
“saludable” frente a los alérgenos. Para regular la
respuesta inmune frente a alérgenos, es necesaria
una correcta sintesis linfocitaria, que incluya linfocitos
T reguladores especificos y funcionales. Por ello, las
IDP que alteran la sintesis o la funcion de los linfo-
citos en general y/o los T reguladores en particular,
podran manifestarse por una elevacion de IgE, eosino-
filia, alergia y dermatitis. Ejemplo de ello son los sin-
dromes de hiperlgE, el sindrome de Wiskott-Aldrich, el
sindrome IPEX 'y sindrome Omenn.

Malignidad

La hipétesis de la inmunovigilancia anti-tumoral esta-
blecid la idea de que ciertos componentes del sistema
inmune, que mas tarde se identific6 que eran célu-
las citotdxicas y anticuerpos IgM naturales, pueden
eliminar las células malignas en una fase temprana
de la transformacién celular. En individuos inmuno-
competentes, dicha inmunovigilancia proporciona una
barrera para el desarrollo de la enfermedad cance-
rosa. Sin embargo, en individuos inmunodeficientes la
inmunovigilancia anti-tumoral se ve afectada, lo que
resulta en un mayor riesgo de desarrollar todo tipo de
tumores malignos, aunque predominan los tumores
de estirpe linfoide.
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Cases Clinices Inletaclives

SABADO 9 DE JUNIO = 08:00-09:30 H * SALA C

MEDICINA DEL ADOLESCENTE

Moderadora: M.2 Teresa Munoz Calvo. Servicio de Endocrinologia. Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus, Madrid

ALTERACIONES MENSTRUALES EN LA ADOLESCENTE

M.2 Teresa Mufioz Calvo
Servicio de Endocrinologia. Hospital Infantil Universitario Nifio
Jesus, Madrid

Las alteraciones menstruales engloban una serie de
trastornos relacionados con el ciclo menstrual normal,
ya sea por alteracion en el sangrado o por dolor en la
aparicion del mismo. Dichos problemas afectan a un
numero notable de adolescentes. Asi, un ciclo mens-
trual normal es aquel en el que la cantidad de san-
grado oscila entre 60-80 ml/ciclo, dura entre 3-4 diasy
se presenta ciclicamente cada 21-35 dias (41-43).

e Las alteraciones menstruales por exceso compren-
den:

- Polimenorrea o ciclos acortados: intervalo

menstrual inferior a 21 dias.

- Hipermenorrea: cantidad de fluido menstrual
>80 ml/ciclo.

- Menorragia: asociacién de hipermenorrea y
polimenorrea.

- Metrorragia: sangrado irregular.

* Las alteraciones menstruales por defecto compren-
den:

- Amenorrea primaria: ausencia de menarquia a
los 14 anos acompanada de falta de desarrollo
de los caracteres sexuales secundarios o, a los
16 anos, si éstos se han desarrollado adecua-
damente.

- Amenorrea secundaria: ausencia de menstrua-
cion durante 3 0 mas meses consecutivos, des-
pués de presentar la menarquia, descartada
una gestacion.

- Oligomenorrea: tres a seis ciclos por ano, a
intervalos mayores de 35 dias.

* El dolor durante el ciclo menstrual se denomina dis-
menorrea. Generalmente son casos funcionales
en el contexto de ciclos menstruales regulares.
Un porcentaje menor es debido a patologia orga-
nicay suele asociar irregularidades menstruales y
escasa respuesta al tratamiento.

EVALUACION DIAGNOSTICA

Anamnesis: comprende la realizacion de una historia cli-
nica enfocada a demandar informacién sobre el tiempo
de evolucidn de las alteraciones, describiendo el tipo de
sangrado menstrual, su cantidad, duracién, intervalos
de presentacion, asi como la presencia o no de dolor.
Serd necesario recoger informacién sobre patologia
crénica, relaciones sexuales, medidas anticonceptivas.
Ademas, sera importante evaluar antecedentes per-
sonales y familiares de irregularidades menstruales y
trastornos de la coagulacién, entre otros.

Examen fisico: estado nutricional, coloracion de piel
y mucosas (anemia), presencia de lesiones cutaneas
(hematomas, petequias), sospecha de hiperandro-
genismo (acné, hirsutismo), palpacién abdominal
(masas), palpacion mamaria (galactorrea), examen
ginecoldgico exhaustivo realizado por profesionales
experimentados. Determinacion de tension arterial y
frecuencia cardiaca.

Estudios complementarios:

* Alteraciones menstruales por exceso: hasta en el
74% de casos se trata de una hemorragia uterina
disfuncional, pero éste es un diagnéstico de exclu-
sion. Por tanto, como primer escalon diagndstico
se plantean las siguientes pruebas complemen-
tarias: hemograma, coagulacion, funcidn tiroidea,
test de embarazo y ecografia pélvica. Ante la pre-
sencia de signos hiperandrogenismo: andrégenos
basales en fase folicular (3°-8° dia del ciclo) o tras
mas de dos meses de amenorrea.

Amenorrea (tras haber descartado embarazo):
hemograma, bioquimica general, reactantes de
fase aguda, FSH, LH, 17-B-estradiol, funcidn tiroi-
dea, prolactina y ecografia pélvica. En funcion de
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los resultados de esta primera bateria de prue-
bas, se valorara la realizacion de nuevos test que
ayuden al diagnostico etiologico.

Dismenorrea: test de embarazo y ecografia pélvica. En
ocasiones excepcionales sera necesaria la realizacion
de una laparoscopia exploradora.

TRATAMIENTO

e Alteraciones menstruales por exceso: si no hay
repercusion hemodindmica, aconsejar medi-
das higiénico-dietéticas como reposo los dias de
mayor sangrado o alimentos ricos en hierro. Si
existe anemia, sera preciso pautar un tratamiento
con hierro oral y valorar el uso de anticoncepti-
vos orales con dosis bajas de estrdgenos. En caso
de sangrado profuso, ingreso hospitalario, valo-
rando la necesidad de transfusidn si anemia grave
(hemoglobina < 7 g/dl) y tratamiento con anticon-
ceptivo que contenga 30 pg de etinilestradiol oral
hasta el cese del sangrado.

* Amenorrea: identificar y tratar la causa responsa-
ble. Si es una amenorrea por anovulacion, ademas
de medidas higiénico-dietéticas como la pérdida
de peso o evitar el estrés, se iniciarad un trata-
miento con gestagenos durante la segunda mitad
del ciclo. En los hipogonadismos serad necesario
inducir el desarrollo de los caracteres sexuales
secundarios y, posteriormente, establecer una
pauta de mantenimiento.

e Dismenorrea primaria: inicialmente, se utilizaran
antiinflamatorios no esteroideos que disminuyan
la sintesis de prostaglandinas como ibuprofeno,
naproxeno y acido mefenamico. Si con los antiin-
flamatorios no esteroideos no se consigue mejo-
ria alguna, se administrara anticonceptivos orales
que contengan 30 pg de etinilestradiol. Si no se
consigue mejora alguna de los sintomas, habra
que replantearse el diagnéstico y, buscar causas
de dismenorrea secundaria, las cuales pueden
tener tratamientos especificos.
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ADOLESCENTE DE 14 ANOS CON POLIARTRALGIAS Y LESIONES
CUTANEAS

Juan Carlos Lépez Robledillo
Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus, Madrid

Las enfermedades reumaticas en poblacion adoles-
cente son una causa frecuente de consulta en la prac-
tica habitual. De forma operativa las podemos clasifi-
car en inflamatorias y no inflamatorias. Dentro de las
primeras distinguimos por un lado las que afectan de
forma predominante a las articulaciones como la artri-
tis idiopatica juvenil y las espondiloartritis juveniles, y
por otro a aquellas que tienen un compromiso sisté-
mico predominante y que estan representadas mayo-
ritariamente por conectivopatias como el lupus erite-
matoso sistémico y la dermatomiositis juvenil.

Son enfermedades ocasionadas por la inflamacién de
diversas estructuras corporales debido a una desre-
gulacion del sistema inmune. Los sintomas y signos
pueden ser inespecificos y aparecer durante el trans-
curso de semanas o meses. Mientras que en la artritis
idiopatica juvenil predomina la afectacion articular, la
presencia de una afectacion en multiples drganos sin
una causa aparente asociado a ciertas manifestacio-
nes clinicas especificas (exantema malar, papulas de
Gottron, fendmeno de Raynaud, esclerodactilia) debe
hacer sospechar una conectivopatia.

El diagndstico se establece mediante una combinacion
de criterios clinicos y analiticos, como la presencia de
anticuerpos antinucleares, factor reumatoide o mar-
cadores genéticos como el HLA B27. Es importante
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iniciar un tratamiento adecuado lo mas precozmente
posible, en el que se incluye el uso de corticoides, far-
macos inmunosupresores y tratamientos bioldgicos.

A continuacion se presenta el caso de una mujer ado-
lescente de 14 afos que presenta artralgias / artritis
desde hace varias semanas junto con la aparicién de
lesiones cutdneas en facies y tronco. Asi mismo pre-
senta fiebre de bajo grado, astenia e irregularidades
menstruales. Se plantea el diagnéstico diferencial
amplio considerando un proceso infeccioso, tumoral o
inflamatorio crénico que incluye las artropatias croni-
cas y las enfermedades sistémicas autoinmunes.

Se procede a descartar procesos sistémicos mediante
la realizacion de una anamnesis y exploracion fisica
“dirigidas” junto con exploraciones complementarias
que incluyen analitica habitual de sangre y orina y test
de autoinmunidad.

Ante un paciente con poliartritis de reciente comienzo
debemos plantearnos las siguientes posibilidades
diagndsticas:

1. Proceso infeccioso: artritis virica. La primera posi-
bilidad que debemos plantearnos ante una poliar-
tritis febril es un proceso infeccioso. En este caso,
el compromiso de pequenas articulaciones de
forma simétrica con fiebre de bajo grado y lesiones
cutdneas deberiamos tener en cuenta una artri-
tis virica y en especial la producida por el parvo-
virus B19. Otros virus artritogénicos serian el de
la Rubeola, Herpes virus y Hepatitis. Entre otros.
La infeccidn bacteriana aguda podria plantearse
pero su instauracion suele ser mas abrupta y suele
cursar por lo general como monoartritis.

2. Proceso relacionado con una infeccién: podria
tratarse de una artritis reactiva pero no se refiere
antecedente de infeccion previa en las ultimas
semanas como diarrea o uretritis.

3. Proceso inflamatorio crénico de base inmune en
fases iniciales: las conectivopatia. Las poliartri-
tis pueden formar parte del cuadro clinico de una
conectivopatias como el lupus eritematoso sisté-
mico sobre todo si se trata de una mujer joven, con
astenia y lesiones cutaneasy fiebre / febricula. Las
irregularidades menstruales son muy frecuentesy
las aftas orales son caracteristicas aunque por si
solas inespecificas.

4. Vasculitis. Las vasculitis sistémicas pueden cursar
con fiebre, alteracion del estado general, artritis
y lesiones cutaneas. Pero el estado general suele
estar mas afectado y las lesiones cutaneas suelen
ser tipo purpura palpable, Ulceras cutaneas o
exantema petequial.

5. Proceso tumoral. Es una posibilidad a tener en
cuenta en el curso evolutivo, siendo muy impor-
tantes las exploraciones complementarias para su
despistaje.

Las pruebas complementarias que no deben faltar ini-
cialmente para aproximarnos a un diagndstico serian:
hemograma y bioquimica, sistematico de orina y sedi-
mento, serologia a virus y estudio inmunolégico con
factor reumatoide, anticuerpos anti ANA y anti DNA,
Complemento C3y Ca4.

La historia clinica completa junto a las exploracio-
nes complementarias orientaran el diagndstico y nos
permitiran establecer una estrategia terapéutica ade-
cuada.
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Jacobo Pérez Sanchez
Hospital de Sabadell, Barcelona

Marta Ferrer Lozano
Hospital Infantil Universitario Miguel Servet, Zaragoza
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VIERNES 8 DE JUNIO ¢ 17:45-19:15 H « SALA C

PARTE 1. BIOSIMILARES EN PEDIATRIA, ;IGUAL DE SEGUROS Y EFICACES? DE LA LEGISLACION A

LA PRACTICA CLINICA

Moderadora: Cristina Calvo Rey. Hospital Universitario Severo Ochoa, Madrid

LA VISION DEL CLINICO

Esmeralda Nunez Cuadros
Hospital Regional Universitario de Mélaga, Malaga

La biotecnologia ha hecho posible el desarrollo de
tratamientos para diversas enfermedades graves.
Pacientes de todo el mundo se han beneficiado ya de
los medicamentos biolégicos comercializados. Estos
medicamentos ayudan a tratar o prevenir numerosas
enfermedades, incluidos algunos canceres, cardio-
patias, ictus, esclerosis multiple, diabetes, enferme-
dades autoinmunes y autoinflamatorias. Puesto que
los primeros medicamentos bioldgicos fabricados
mediante técnicas de ADN recombinante se aprobaron
en la década de los 80, muchos de ellos han visto cadu-
car sus patentesy otros muchos lo veran en la proxima
década. Esto ha dado lugar a la aparicion de los medi-
camentos biosimilares.

El valor de estos medicamentos, avalado por las auto-
ridades reguladoras, puede ser una importante apor-
tacion para la sostenibilidad de un sistema sanita-
rio que debe afrontar los elevadisimos costes de las
nuevas terapias farmacoldgicas. En 2014, en Europa,
los medicamentos bioldgicos supusieron el 27% de las
ventas de la industria farmacéutica y entre los anos
2012 y 2013 crecieron un 5,5% frente al 1,9% de cre-
cimiento del mercado farmacéutico global. Segin IMS
Health, 8 de los 10 medicamentos con mayor gasto en
Europa en 2013 fueron biolégicos. La patente de algu-
nos de estos medicamentos ya ha caducado y hasta el
ano 2020, ocho medicamentos biolégicos mas perde-
ran la exclusividad de mercado. En el momento actual,
al igual que sucedid en su dia con los medicamentos
genéricos, el debate estd en auge y los argumentos
cientificos y la normativa reguladora estan originando
cierta confusion. El objetivo de esta mesa es abordar
los aspectos legales y cientificos mas relevantes de los
medicamentos biosimilares, asi como intentar resol-
ver las principales dudas que han surgido con su apa-
ricion en el mercado.

Figura 1. Diferencias en las vias de aprobacién de un farmaco bioldgico y un biosimilar por la FDA/EMA

351(a) Pathway for Biclogic Approval

351(k) Pathway for Biosimilar Approval

Additional
Clinical
Studies

dp—
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Un biosimilar es un medicamento bioldgico que con-
tiene una version del principio activo de un producto
bioldgico original, cuya patente ha expirado. Los medi-
camentos biosimilares han contribuido a la innovacion
en el campo de los medicamentos biotecnoldgicos,
representando un impulso en la optimizacion de la
gestion de recursos sanitarios, disminuyendo costes,
aumentando la competitividad e incentivando el desa-
rrollo de nuevas herramientas terapéuticas. No obs-
tante, se plantean diferentes controversias sobre su
empleo en poblacidon pediatrica, especialmente en
cuanto a seguridad y eficacia por falta de estudios en
este grupo poblacional.

A'lo largo de esta ponencia nos planteamos como obje-
tivos:

1. Aclarar las diferencias entre fdrmaco biosimilar y
genérico

Segun la EMA, un medicamento biosimilar es un
medicamento bioldgico que se desarrolla para que
sea similar a un medicamento biolégico ya comer-
cializado (el «medicamento de referencia»), cuya
patente ha caducado. El principio activo de un bio-
similar y su medicamento de referencia es esen-

cialmente la misma sustancia bioldgica, aunque
pueden existir ligeras diferencias entre ellos debi-
das a la complejidad de su naturaleza y a los méto-
dos de produccion. Al igual que el medicamento
de referencia, el biosimilar posee un grado de
variabilidad natural. La EMA aplica unos criterios
estrictos en la evaluacion de los estudios que com-
paran la calidad, la eficacia y la seguridad de estos
medicamentos. Se autorizan cuando han demos-
trado que la variabilidad y las diferencias frente al
medicamento de referencia no afectan a la calidad,
seguridad, ni a la eficacia de los mismos. Mientras
que para aprobar un genérico solo se necesitan
estudios de bioequivalencia, para los biosimila-
res se precisa demostrar la comparabilidad con
el medicamento bioldgico original, lo que incluye
realizar estudios de calidad, no clinicos, y ensa-
yos clinicos en los que se comparan con el medi-
camento de referencia (Tabla 1). El desarrollo de
los biosimilares aumenta la oferta, creando com-
petencia entre los medicamentos. En Espana los
medicamentos biosimilares estan incluidos dentro
del sistema de precios de referencia y son, aproxi-
madamente, un 25% mas baratos que los medica-
mentos de referencia.

Tabla 1. Diferencias entre medicamentos genéricos y biosimilares

BIOSIMILARES GENERICOS
OBTENCION Organismos vivos, fuente bioldgica | Sintesis quimica
ESTRUCTURA MOLECULAR Similar al de referencia Idéntica al de referencia

Compleja Sencilla

Dificil de reproducir Facilmente reproducible
Elevado peso molecular Bajo peso molecular

Capacidad inmunogénica No provocan inmunogenicidad

ViA ADMINISTRACION Parenteral (sc, iv, im) Oral

DESARROLLO

- Tiempo 6-7 anos 2-3 anos

- Inversion 30-100 millones de euros 0,6-4 millones de euros
REGULACION

Centralizada (EMA)
Biosimilitud

- Autorizacién Nacional o centralizada (EMA)

- Aprobacidn Bioequivalencia

- Necesidad de ensayos clinicos Si Solamente ensayos de

bioequivalencia

FARMACOVIGILANCIA Seguimiento adicional [plan

detallado de gestidn de riesgos)

Seguimiento habitual
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2. Conocer el mecanismo de produccién de un biosimi-

lar, asi como la regulacién establecida por la EMA al
respecto

Un medicamento bioldgico es el que contiene uno
0 mas principios activos sintetizados o derivados
de una fuente bioldgica (fluidos, tejidos huma-
nos o animales, microorganismos...). Algunos de
ellos pueden estar ya presentes en el organismo
humano, como la insulina, la hormona de creci-
miento y la eritropoyetina (EPQ). Otros se pueden
obtener por biosintesis en células vegetales o ani-
males, bacterias, levaduras y virus, mediante téc-
nicas de biologia molecular o biotecnolégicas que
implican la manipulacion del material genético. A
los medicamentos obtenidos de este modo se les
denomina medicamentos biotecnoldgicos.

Los principios activos de los medicamentos biolo-
gicos son mas grandes y mas complejos que los de
los medicamentos no bioldgicos. Unicamente los
organismos vivos tienen capacidad de reproducir
esta complejidad. Tanto esta complejidad como su
forma de produccidn pueden provocar cierto grado
de variabilidad en las moléculas de un mismo
principio activo e incluso entre distintos lotes del
mismo medicamento. Su proceso de fabricacion,
sean biosimilares o no, es muy sensible y peque-
nos cambios en el mismo pueden dar lugar a dife-
rencias minimas en su estructura; de ahi que se
suela decir que «el proceso es el producto». Los
medicamentos bioldgicos se autorizan en la Unidn
Europea (UE) a través de la Agencia Europea de
Medicamentos (EMA] mediante un procedimiento
centralizado. Debido a la complejidad y heteroge-
neidad de estos medicamentos, la UE ha desarro-
lado un marco regulatorio especifico para ellos
basado en unos principios diferentes y mas com-
plejos que para los medicamentos genéricos. Los
informes que recogen la informacién que sustenta
su autorizacién son publicos y estan disponibles,
junto con las directivas, guias y normativas, en la
pagina web de la EMA.

La aprobacion de los medicamentos biosimi-
lares en la UE se basa en un marco legal sélido,
que inici6 su desarrollo en el afo 2004. Todos los
medicamentos producidos a través de biotecnolo-
gia y aquellos para indicaciones especificas como
el cancer, enfermedades degenerativas y otras,
son aprobados a través del procedimiento centra-
lizado, por tanto, la mayoria de los medicamentos
biosimilares son aprobados a través de la EMA. La
EMA tiene una normativa especifica en cuanto a los
datos requeridos para la autorizacion de biosimi-
lares, asi como guias técnicas generales y especi-
ficas en funcion del tipo de producto a desarrollar.
Estas guias estan disponibles en su pagina web y
cada vez que son actualizadas se publica un borra-
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dor al que pueden hacerse alegaciones. Se trata,
por tanto, de un procedimiento basado en la trans-
parenciay la comunicacion entre organismos regu-
ladores, industria farmacéutica, asi como organiza-
cionesy asociaciones cientificas que pueden alegar
en caso de considerar necesaria una modificacion
en alguna de las guias de referencia. Si un medica-
mento no cumple con los requisitos para demostrar
que es un biosimilar de su medicamento de refe-
rencia, la aprobacion de este medicamento debera
tramitarse como si fuese un nuevo medicamento, y
tendra un principio activo con un nombre diferente.
Para la aprobacidn de comercializacion un medica-
mento biosimilar, es necesario un balance positivo
de beneficio-riesgo basado en la demostracion de
la biosimilitud.

La comparacion entre el medicamento biosimilary
el medicamento de referencia se basa en estudios
comparativos entre ambos con diferentes niveles
de complejidad en funcion del medicamento:

e ler nivel. Estudios comparativos de calidad:
Son estudios realizados “in vitro” que compa-
ran la estructura proteica y la funcidn bioldgica
utilizando técnicas suficientemente sensibles
para captar cualquier diferencia clinica rele-
vante entre el medicamento biosimilar y el de
referencia.

e 2° nivel. Estudios comparativos no-clinicos:
Incluyen los estudios farmacodindmicos y de
toxicologia “in vitro” sobre la unidn y activa-
cién (o inhibicién) de las dianas fisioldgicas y
su efecto en las células. En el caso de que no
existan modelos “in vitro” se podran realizar
estos estudios “in vivo” (en modelos animales).

e 3er nivel. Estudios comparativos clinicos: El
objetivo de estos estudios no es demostrar la
seguridad y eficacia en pacientes, ya que este
hecho ya ha sido demostrado por el medica-
mento de referencia. Estos estudios se reali-
zan para confirmar la biosimilitud o para acla-
rar cualquier tipo de cuestiones que no hayan
sido resueltas en los ensayos analiticos o fun-
cionales.

Se incluyen los siguientes estudios:

1. Estudios farmacocinéticos, tanto en poblacion
sana (si no existen problemas de toxicidad),
como en pacientes.

2. Estudios farmacodinamicos (PD), en el caso
de que estén disponibles para el medicamento
de referencia, se estableceran objetivos que
comparen la actividad farmacodinamica. En
muchos casos la comparacion de las variables
farmacodindmicas es mas sensible que la de
las variables clinicas.
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3. Si no existen disponibles datos de PD para
comparar entre ambos medicamentos, se rea-
lizard un ensayo clinico de eficacia realizado en
una poblacidn homogénea en la que se puedan
detectar las posibles diferencias en cuanto a
resultados clinicos (con una potencia adecuada,
aleatorizado, de grupos paralelos, preferible-
mente doble ciego y con objetivos de eficacia).
Los objetivos deberian medir preferiblemente
la actividad farmacoldgica del medicamento y
estar menos influenciados por factores rela-
cionados con el paciente o la enfermedad. Se
estableceran los mismos margenes de equiva-
lencia que se utilizan para comparar alternati-
vas terapéuticas en los estudios de equivalen-
cia. La necesidad, el nimero y tipo de ensayos
clinicos a realizar antes de una aprobacién
de un medicamento biosimilar, dependeréa de
la complejidad de la molécula, la disponibili-
dad de datos de PD que se correlacionen con
la eficacia, los datos de seguridad en torno al
medicamento de referencia (posible gravedad
de los efectos adversos e inmunogenicidad) y
la posibilidad de realizar una extrapolacion de
indicaciones.

Dar respuesta a la pregunta ;ofrecen los medicamen-
tos biosimilares las mismas garantias sobre calidad,
eficacia y seguridad que los medicamentos de refe-
rencia?

La extrapolacion de indicaciones es una competen-
cia de la EMA. Si un medicamento demuestra ser
biosimilar para una indicacién frente al producto
de referencia, con comparable seguridad y eficacia
en una de sus indicaciones, se podran extrapolar
otras indicaciones aprobadas para el medicamento
de referencia. En el caso de que un medicamento
biosimilar se vaya a utilizar en areas terapéuticas
diferentes (como por ejemplo rituximab en artri-
tis reumatoide y en linfoma folicular], dado que el
mecanismo de accion, la posologia, y la farmaco-
cinética del farmaco varian para cada una de las
indicaciones, pueden ser necesarios estudios adi-
cionales en cada una de las areas terapéuticas. La
extrapolacion de los datos de seguridad se realiza
una vez que se ha demostrado un perfil de seguri-
dad similar en una de sus indicaciones. La extra-
polacion de los datos de inmunogenicidad no es
automatica y requiere para su aprobacion incluir la
incidencia, titulo, persistencia de los anticuerpos,
ensayos de neutralizacion, valoracion del impacto
clinico y medidas para el manejo del potencial
riesgo de inmunogenicidad. La extrapolacion de
indicaciones es también realizada de forma habi-
tual cuando se modifica la via de administracion de
un medicamento bioldgico.
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Una de las cuestiones que mas preocupan en rela-
cién con los medicamentos biosimilares son los
problemas de seguridad.

Esta cuestion es comun a todos los medicamen-
tos bioldgicos y es consecuencia de su posible
efecto sobre la respuesta inmune. Las reacciones
de inmunogenicidad pueden ser potencialmente
graves y no son facilmente previsibles. La legisla-
cion establece que los medicamentos bioldgicos,
tanto medicamentos de referencia como biosimi-
lares, estan sujetos a un seguimiento adicional
particularmente riguroso e intensivo por parte de
las autoridades sanitarias.

La inmunogenicidad depende de numerosos fac-
tores relacionados tanto con el paciente (genética
delindividuo, tipo de enfermedad) como con el far-
maco [proceso de produccion, tipo de molécula,
etc.). Las limitaciones del proceso de produccion
de los medicamentos biotecnoldgicos, que impi-
den obtener un producto idéntico al original, han
sido utilizadas para poner en duda la comparabili-
dad de los medicamentos biosimilares en cuanto a
su potencial inmundgeno. En este sentido, la EMA
dispone de directrices especificas que describen
cémo se debe evaluar lainmunogenicidad de estos
productos, bien sean de referencia o biosimilares.
En el caso de los biosimilares, la normativa con-
templa que la inmunogenicidad del biosimilary del
medicamento de referencia debe ser comparada
tanto in vitro como en ensayos clinicos.

La inmunogenicidad de los medicamentos biotec-
noldgicos puede afectar tanto a su eficacia (pérdida
de la misma por neutralizacion del farmaco por
anticuerpos) como a su seguridad. Por ello, el plan
de gestion de riesgos post-autorizacion de todos
los medicamentos bioldgicos incluye la vigilancia y
revision de los datos registrados sobre reacciones
inmunoldgicas. Un ejemplo es el caso de la apla-
sia de células rojas causada por anticuerpos indu-
cidos por el medicamento de referencia Eprex®
(EPO-alfa recombinante). Un pequefio cambio en
el proceso de fabricacion, en el que se sustituyd
la albumina por glicina y el polisorbato 80 como
estabilizante, provocd que se creasen anticuerpos
que neutralizaban tanto la EPO enddgena como la
recombinante.

Por ello, todos los medicamentos bioldgicos (bio-
similares y de referencia) deben prescribirse por
marca para asegurar la trazabilidad e identificar el
medicamento en caso de aparicion de reacciones
adversas. Ademas, al notificarlas se debe indicar
el nimero del lote del medicamento implicado.
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Tabla 2. Medicamentos biosimilares autorizados por la EMA en la Unidn Europea

MEDICAMENTO DE

MEDICAMENTO

PRINCIPIO ACTIVO REFERENCIA BIOSIMILAR INDICACION
Abseamed® . "
. . Anemia sintomatica
EPOETINA ALFA Eprex® Binocrit® L L.
, Insuficiencia renal crénica
Epoetin Alfa Hexal®
Retacrit® . "
EPOETINA ZETA Eprex® _ Anemia sintomatica
Silapo®
Benapali® o
ETANERCEPT Enbrel® . AlJ, psoriasis
Erelzi®
RITUXIMAB Blitzima® Leucemia, linfoma no Hodgkin
Amgevita® Enfermedad de Croh, colitis
ADALIMUMAB Humira® Cyltezo® ulcerosa AlJ, psoriasis, uveitis,
Imraldi® hidradenitis supurativa
Accofil®
Biograstim®
Filgrastim Hexal®
Filgrastim Ratiopharm®
FILGASTRIM Neupogen® Grastofil® Neutropenia febril
Nivestim®
Ratiograstim®
Tevagrastim®
Zarzio®
FOLITROPINA ALFA Bemfola® 5
(hormona Gonal F® Anovulacion
, . Ovaleap®
foliculo-estimulante)
Flixabi® -
INFLIXIMAB Remicade® Inflectra® Enfermedad de Croh, colitis
_ ulcerosa AlJ, psoriasis,
Remsima®
Abasaglar® . .
INSULINA GLARGINA Lantus® Diabetes mellitus
Lusduna®
INSULINA LISPRO Humalog® Insulina lispro Sanofi® Diabetes mellitus
SOMATROPINA
(hormona de Genotorm® Omnitrope® Alteraciones del crecimiento
crecimiento)
ENOXAPARINA SODICA | Clexane® Inhixa® Tromboembolismo venoso
TERIPARATIDA Forsteo® Movymia® Osteoporosis
BEVACIZUMAB Avastim® Mvasi® Neoplasias renales, ovaricas,

pulmonares,...
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Revisar los estudios publicados al respecto sobre este
grupo de fdrmacos, especialmente respecto al tipo de
poblacién, para poder tener criterios de decisién en la
poblacién pediatrica

Este sera uno de los puntos clave que se desarro-
llard en la ponencia.

Introducir el término intercambiabilidad y plantear las
controversias que ofrece en Pediatria

En la evaluacidon que realiza la EMA previa a la
autorizacion de los biosimilares no se incluyen
recomendaciones sobre su intercambio o susti-
tucion con su medicamento de referencia, ya que
este aspecto es competencia nacional de los esta-
dos miembros de la UE.

En la prescripcion via receta, la Orden
SC0/2874/2007 de 28 de septiembre establece que
los medicamentos bioldgicos son medicamentos
no sustituibles por el farmacéutico de oficina de
farmacia.

En nuestro pais, la intercambiabilidad es posible,
pero siempre bajo el conocimiento y la autoriza-
cion del médico responsable del tratamiento del
paciente o siguiendo la politica establecida en el
centro asistencial y procurando siempre mantener
la trazabilidad de las sustituciones realizadas.

Las decisiones sobre intercambiabilidad y/o sus-
titucion dependen de las autoridades nacionales
competentes y no son competencia de la EMA. Los
estados miembros tienen acceso a la evaluacion
cientifica realizada por la EMA y a todos los datos
presentados para fundamentar sus decisiones. De
acuerdo con los anteriores puntos en los que se
exponen las caracteristicas y el proceso de apro-
bacion de cualquier medicamento biosimilar en
Europa, algunas agencias reguladoras europeas
(holandesa, finlandesa, escocesa, irlandesa y ale-
mana) han realizado posicionamientos nacionales
sobre la intercambiabilidad de los biosimilares
bajo la supervision de los prescriptores.

Consideran que, debido a la alta similitud que existe
entre el medicamento de referenciay el biosimilar,
no existe evidencia para que el sistema inmune
reaccione de forma diferente ante un intercambio
entre el medicamento de referencia y el biosimi-
lar y, por esto, cualquier intercambio entre ellos
puede considerarse seguro. La intercambiabilidad
debe ser siempre realizada bajo la supervision del
prescriptor, realizando una adecuada monitoriza-
cién clinica del paciente, informando al paciente
del cambioy entrenandolo en la administracion del
nuevo farmaco si es necesario.
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LA VISION DE LA INDUSTRIA
BIOSIMILARES: RETOS Y OPORTUNIDADES PARA TODOS

Regina Mlzquiz Vicente-Arche
Asociacion Espanola de Medicamentos Biosimilares, Madrid

Los medicamentos biosimilares son medicamentos
biolégicos altamente similares a sus medicamentos
de referencia, también conocidos como originales, que
llegan al mercado una vez finalizan los periodos de
exclusividad en el mercado de estos ultimos. Los bio-
similares son sometidos a los mismos estrictos reque-
rimientos regulatorios por parte de las agencias regu-
ladoras, ya sea la Agencia Europea del Medicamento
o la Agencia Espanola de Medicamentos y Productos
Sanitarios, las cuales garantizan que los biosimilares
que llegan a los pacientes son productos que cumplen
los maximos estandares de calidad, seguridad y efica-
cia. Pero, ademas, al generar competencia en el mer-
cado conllevan una reduccidn del coste del tratamiento
de aquellas patologias para las que estan indicados.
Cabe destacar que los medicamentos bioldgicos supo-
nen ya en el ambito hospitalario en torno a un 50% de
la factura farmacéutica. En resumen, los biosimilares
son medicamentos de iguales garantias que contribu-
yen ademas a la sostenibilidad del Sistema Nacional
de Salud. Ademas, como medicamentos bioldgicos que
son, estan sometidos a los mismos planes de farma-
covigilancia y normas de trazabilidad que los medica-
mentos originales; normas establecidas a nivel comu-
nitario para los medicamentos bioldgicos, ya sean
estos originales o biosimilares™?.

Son ya casi 40 los medicamentos biosimilares aproba-
dos en la Union Europea®, un camino que estd permi-
tiendo poner a disposicion de los pacientes, los profe-

sionales y las organizaciones sanitarias un creciente
conjunto de medicamentos bioldgicos de efectividad
y seguridad acreditada. Pero tal vez lo mas relevante
no sea solo la progresion en el niUmero de autoriza-
ciones -que se incrementara en los proximos anos-,
sino el papel que estos medicamentos ya tienen en
el tratamiento de enfermedades de alto impacto. Los
biosimilares, como medicamentos bioldgicos que son,
atesoran el valor de la mejor investigacion farmacote-
rapéutica aplicada en areas cruciales como el cancer,
la inflamacion, la inmunidad o el metabolismo. Su pre-
sencia en las decisiones clinicas es cada vez mayor,
y mas pacientes se pueden beneficiar de terapias de
alta efectividad, o acceder a ellas en momentos mas
precoces de sus enfermedades.

El area de la Pediatria no es ajena a los biosimilares,
y es que, de hecho, el primer biosimilar aprobado en
Europa, la somatropina u hormona de crecimiento
humana recombinante, en 2006, tenia como una de
sus indicaciones aprobadas el enanismo hipofisario.
Por lo tanto, los pediatras fueron parte de los primeros
clinicos que se enfrentaron al uso de un medicamento
biosimilar, y la experiencia ha demostrado que la
somatropina biosimilar es un tratamiento igualmente
efectivo y seguro**.
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PARTE 2. LA PRESCRIPCION ELECTRONICA ;HA MEJORADO LA SEGURIDAD?

Moderador: Ferran Cacharina. Hospital Clinica Corachan, Barcelona

LA PRESCRIPCION ELECTRONICA: UNA HERRAMIENTA Y UN AVANCE
EN SEGURIDAD

Emilio Monteagudo Montesinos, C. Planells Herrero y
E. Monteagudo Santolaya

Hospital Universitario y Politécnico La Fe, Valencia

INTRODUCCION

Los errores asociados con la medicacion constituyen
el grupo mas frecuente de causas de acontecimien-
tos adversos relacionados con la asistencia sanitaria,
especialmente en pacientes hospitalizados. Ademas,
se ha observado que en la asistencia pediatrica su fre-
cuencia es aun mayor a la del adulto, tanto como tres
veces mas. Se han publicado valores que van desde
el 3% hasta el 31%, dependiendo de centros, tipo de
unidad (hospitalizacién, urgencias, UCI...].

En nuestro pais, en un estudio epidemioldgico’ reali-
zado sobre 41 centros hospitalarios y 8.407 historias cli-
nicas revisadas, se observé una frecuencia de Eventos
Adversos del 3,61% en ninos, el 65,5% eran evitables y
el 37,9% estaban relacionados con la medicacidn.

Toda estrategia eficaz dirigida al control de calidad-
seguridad del proceso farmacoterapéutico disminuira
el impacto de este importante problema de seguridad.

EL PROCESO FARMACOTERAPEUTICO

El proceso de utilizacion de medicamentos en el
entorno hospitalario estd formado por varios subpro-
cesos o fases: seleccidn, aprovisionamiento, acondicio-
namiento y almacenamiento, prescripcion, validacion
farmacéutica de la prescripcion médica, preparacion,
dispensacion y administracion de los medicamentos y
seguimiento farmacoterapéutico del paciente. El pro-
ceso farmacoterapéutico abarca los subprocesos com-
prendidos entre la prescripcion de un medicamento y
la administracion de éste. En dicho proceso participan
varios profesionales sanitarios: médico, farmacéutico
y enfermero. Las desviaciones del proceso farmacote-
rapéutico pueden conducir a errores de diversa natu-
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raleza e impacto en la salud. Los errores mas frecuen-
tes pueden situarse segun los subprocesos, el mas
relacionado con el pediatra es el de la prescripcion?,
en él se pueden observar: abreviaturas que generen
confusion, posologia incorrecta, no legibilidad, via de
administracion inadecuada, confusion de unidades de
medida, ordenes incompletas o pautas de prepara-
cion y administracion ambiguas o errdneas, ademas
de ignorar situaciones determinantes del paciente
como alergias, insuficiencia renal o toma de medica-
cion simultanea con interacciones potenciales. A con-
tinuacion con una frecuencia en torno al 19% la fase
de administracion, asignada a enfermeria es también
de alto riesgo, sensible a la sobrecarga laboral, estrés,
organizacion defectuosa, inexperiencia... Ademas en
no pocas unidades pediatricas es el personal de enfer-
meria de la sala y no de farmacia, quien efectia tam-
bién la preparacion de la medicacidn, previa a su admi-
nistracion, salvo en casos que requieran condiciones
especiales.

LA PRESCRIPCION ELECTRONICA

El abordaje de los errores asociados a la medicacion
pasa por el establecimiento de los mecanismos de con-
trol y seguridad en los subprocesos mas sensibles del
proceso farmacoterapéutico. La herramienta principal
va a ser la prescripcion electronica bien directa infor-
matizada o mejor la asistida con sistemas de apoyo al
diagndstico y tratamiento. La primera favorece la eli-
minacion de errores de transcripcidn, legibilidad, 6rde-
nes incompletas o ambiguas, mientras que la segunda
optimiza el proceso introduciendo nuevos elementos
que la hardn mas eficaz y sobre todo segura: visado
farmacéutico, alarmas (dosificacion, interaccion, fun-
cidn renal, indicacidn fuera de ficha...), interacciones
potenciales, control de posologia por peso o superficie
corporal, acceso a protocolos previamente estableci-
dos con el servicio de farmacia, acceso a la historia
clinica electrdnica, acceso a otros sistemas de apoyo
al tratamiento, y finalmente guia detallada de prepa-
racion y administracion para enfermeria, con control
de la administracion y seguimiento en el historial far-
macoterapéutico.
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EXPERIENCIA PUBLICADA EN PRESCRIPCION ELECTRONICA

La experiencia publicada sobre la eficacia de la pres-
cripcion electrénica en Pediatria no es muy abun-
dante, preferentemente es de paises anglosajones y
comprende diferentes métodos de prescripcion. No
obstante el balance es netamente positivo, de modo
que su implantacion es una recomendacion®%¢ de la
American Academy of Pediatrics, del Institute of Medi-
cine, y de diversos hospitales britanicos. En el informe
del Institute of Medicine “To err is human: building a
safer health system” indican que entre 44.000 y 98.000
fallecimientos de pacientes hospitalizados pueden
atribuirse a errores médicos evitables, muchos de los
cuales (64,4%) podrian ser neutralizados mediante un
sistema de prescripcion electrénica.

Tabla 1. Errores Médicos (EM] antes y después de ins-
taurar la prescripcion electrénica (PE)

*Referido sdlo a errores de prescripcion de dosis

En estudios pediatricos se ha observado un descenso
en los errores de prescripcion, sobre todo debidos a
calculos de dosis, errores técnicos por puntuacion
decimal, alergias... tanto en enfermos hospitalizados
como ambulatorios. Esta tendencia observada es mas
evidente cuando los sistemas de prescripcion electrd-
nica se optimizan con sistemas de apoyo al diagndstico
y tratamiento. En la tabla 1 se detallan tres estudios en

los que se observa una disminucién en la frecuencia de
los errores de medicacion en los tres ambitos asisten-
ciales: hospitalizados, en urgencias y en ambulatorios.

ALGUNOS ASPECTOS SOBRE NUESTRA EXPERIENCIA

En las unidades de hospitalizacion médica y quirdr-
gica de nuestra Area Clinica Infantil (a excepcién de
UCIP y Neonatologia) esta instaurada la prescripcion
electronica asistida con el programa PRISMA® desde
el afo 2011, que se implementd conjuntamente con la
introduccién de la historia clinica electronica ORION®,
todo ello ademas coincidiendo con el cambio al nuevo
hospital La Fe.

El proceso farmacoterapéutico queda optimizado con
la intervencion del farmacéutico mediante su com-
probacion y visado unidos al empleo del programa de
prescripcion que se nutre de un formulario perma-
nentemente actualizado y adaptado a Pediatria por la
unidad de Farmacoterapia junto a la implementacidn

E.M. antes E.M. después ,
Autores de PE. de PE. de protocolos aportados por los profesionales. El
proceso de visado farmacéutico es costoso y requiere
Janietal (7] la dedicacion permanente de farmacéuticos vincula-
- 2,2% 1,2% : o

hospitalizados* dos a las unidades de hospitalizacidn, y un contacto
fluido con los clinicos (pediatras, especialistas qui-
Kirk et al. (8) rirgicos) para garantizar al maximo la seguridad del
. 28,2% 12,6% Sj ; lo al datos indica-
ambulatorios proceso. Sirva como ejemplo algunos datos indica
dores asistenciales del ano 2017, que se muestran

Sard et al. (2 en la tabla 2.

) . 31% 14% o .

urgencias Maat et al’ en una revision basada en un hospital holan-

dés de caracteristicas similares al nuestro observaron
que tras el visado farmacéutico se modificaron un por-
centaje de lineas de tratamiento superior, el 1,1%.

Evidentemente no ha sido facil la implantacién y
quedan aspectos a mejorar, pero somos los profesio-
nales usuarios (farmacéuticos, clinicos, enfermeros,
técnicos) los que hemos de implementar las modifi-
caciones y mejoras de forma continua para que esta
valiosa herramienta siga contribuyendo a la mejora en
la calidad y seguridad asistencial de los ninos.

Tabla 2. Indicadores asistenciales ano 2017. Visado farmacéutico

Un'i da'd de” Pacientes Ingresos Validaciones Ll’nea.s de tto. Lip cas % L'ipeas
Hospitalizacién validadas modificadas modificadas
D20 1.807 2.121 9.412 98.911 529 0,53
E20 1.770 2.241 11.186 144.371 950 0,66
F20 2.206 2.532 10.322 99.282 337 0,34
Total 5.783 6.894 30.920 342564 1.816 0,53
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DIFICULTADES Y PROBLEMAS PARA SU IMPLANTACION

Aurora Madrid Rodriguez
Hospital Materno Infantil. Hospital Regional Universitario de
Malaga, Malaga

INTRODUCCION

La seguridad del paciente se ha convertido en una
prioridad de los sistemas de salud en todo el mundo
después de que diversos estudios hayan puesto de
manifiesto que la atencién sanitaria es una fuente
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importante de danos, siendo los errores de medicacion
(EM) una de las principales causas de dafo prevenible.
Los errores de medicaciéon prevenibles en los hospi-
tales superan incluso las muertes atribuibles a acci-
dentes de trafico, cancer de mamay el SIDA. En 1999
el Instituto de Medicina mostré a través del informe
“To err is human” que cada afio mueren entre 44.000
y 98.000 personas a causa de errores de medicacién
prevenibles. Ademas de su coste en vidas humanas,
los errores de medicacidn generan costes econémicos
significativos, pérdida de confianza por parte de los
pacientes en el sistema de salud y disminucién en la
satisfaccion de los pacientes y los profesionales de la
salud.

La incidencia de acontecimientos adversos a medica-
mentos (AAM] en pacientes hospitalizados, en nuestro
medio es del 7,2% estimandose que el 20% de estos
son prevenibles. La mayoria de estos, estan causados
por errores de prescripcion, lo que afecta hasta un 5%
de las prescripciones. Los errores de medicacion mas
frecuentes son de prescripcion (56%) y administracion
(34%), y en menor proporcion de trascripcion (6%) y
dispensacion (4%). Los errores de medicacion detec-
tados mas facilmente son aquellos que se producen
en las primeras fases del proceso, en concreto en la
prescripcion (48%). Los factores humanos motivan un
56,8% de los errores de medicacidn, siendo los mas fre-
cuentes la falta de conocimiento sobre el uso correcto
del medicamento (indicaciones, contraindicaciones,
interacciones, dosis terapéuticas o efectos adversos)
(38,6%], lapsus y despistes (24,6%), errores de calculo
de dosis o velocidad de infusion (11,2%) y sobrecarga
de trabajo (7,4%). Los problemas de interpretacion de
prescripciones suponen también otra causa frecuente
de errores de medicacion (15,1%). Algunos autores
indican que hasta el 78% de los errores de medicacion
que conducen a un efecto adverso son debidos a fallos
en el circuito prescripcion-dispensacion-administra-
cion, lo cual podria optimizarse con la utilizacion de
sistemas de informacion informatizados.

La prescripcion de ordenes médicas de tratamiento
en papel, es uno de los puntos débiles del proceso del
uso de medicamentos, ya que permite prescripciones
incorrectas (seleccion inadecuada del medicamento,
indicacidn, dosis, pautas, via de administracion, dupli-
cidades); ilegibles (frecuentemente asociadas a nom-
bres similares de medicamentos, uso de abreviatu-
ras); incompletas (omisién de dosis, frecuencia, via
de administracion, duracion tratamiento) o ambiguas;
que generan errores de interpretacion y transcripcion
de medicacion. La implantacion de la prescripcion
electronica (PE) reduce los errores de medicacion,
porque elimina los errores debidos a la caligrafia de
la prescripcidn manuscrita y asegura que la prescrip-
cion esté completa y en la forma correcta. Las nuevas
tecnologias tienen un papel fundamental en la reduc-
cion de riesgos. Permiten la deteccidn de errores y la
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puesta en marcha de medidas que logran reducirlos
en una poblacién especialmente vulnerable. En la
actualidad, dado que los errores de medicacidn ocu-
rren, en su mayoria, en la fase de prescripcién, una de
las herramientas mas empleadas para disminuirlos es
el sistema de prescripcidn electrénica asistida (PEA).
Los errores de prescripcion pueden prevenirse o dis-
minuirse con los sistemas de prescripcion electrdnica
asistida del tratamiento médico, integrados con otras
bases de datos de informacion clinica y analitica del
paciente y de informacion de medicamentos que inclu-
yan entre otras, alertas relativas a alergias o interac-
ciones medicamentosas clinicamente significativas.

Los errores de medicacion constituyen un problema
que adquiere especial relevancia en la poblacion
infantil. La poblacion infantil tiene mayor riesgo de
sufrir efectos adversos derivados de errores de medi-
cacion y, ademas, en muchas ocasiones estos tienen
mas trascendencia, ya que pequefos errores que, en
adultos serian tolerados, en ninos, pueden ocasionar
danos significativos. El analisis y la identificacion de
las causas que desencadenan errores de medicacion
son fundamentales para adoptar estrategias y medi-
das correctoras con el fin de reducir riesgos para futu-
ros pacientes. Hay que tener en cuenta que, en ninos,
existen factores propios que contribuyen a que los
errores de medicacion sean diferentes a los de adultos
y que sus causas sean especificas. El conocimiento de
estas diferencias es importante a la hora de adecuar a
la poblacidn infantil las estrategias para su prevencion
de errores.

Las publicaciones sobre el efecto de la prescripcion
electrénica asistida en los errores de medicacién en la
poblacion pediatrica son escasas y en adultos mues-
tran frecuencias de reduccion de errores dispares.
Ademas, sus resultados son dificilmente comparables
debido a la alta variabilidad y la falta de consenso en la
definicion de errores de medicacion, efectos adversos,
sus métodos de detecciony programas de prescripcion
empleados. No obstante, el hecho de que, en su mayo-
ria, estos trabajos hayan demostrado su eficacia, ha
llevado a organismos, como la American Academy of
Pediatrics, a considerarla la principal estrategia para
reducir los errores en la prescripcion e incrementar la
seguridad del uso de medicacion en Pediatria.

BARRERAS Y LIMITACIONES PARA LA IMPLANTACION DE LA
PRESCRIPCION ELECTRONICA

A pesar de las ventajas y de las recomendaciones para
el uso de la prescripcion electronica asistida, la utili-
zacion de este sistema no esta aun muy extendida en
los hospitales espanoles ni en otros paises mas avan-
zados, debido a las dificultades propias de su puesta
en marcha: cambio en los habitos de prescripcion,
elevado coste, software de prescripcién inadecuado.

Solo el 4,2% de los hospitales norteamericanos ha
consolidado la prescripcidn electrdnica en sus practi-
cas de trabajo, y en nuestro medio, un estudio senala
que la implantacion de la prescripcion electrdnica es
del 22,7% y la prescripcion electrénica integrada en la
historia clinica del 6,6%.

Aunque la prescripcidn electronica tiene la capacidad
de simplificar el proceso del flujo de trabajo y aumen-
tar la eficiencia del sistema, los desafios y limitaciones
que pueden obstaculizar la implantacién generalizada
de las practicas de prescripcion electrdnica incluyen:

e Coste econémico y retorno de la inversién: la implan-
tacion de la prescripcion electrdnica asistida ya que
conllevan inversion en tecnologia, personal y for-
macidn supone un elevado coste que a corto plazo.

Los costes asociados a la compra, implementa-
cion, soporte y mantenimiento de dicho sistema
pueden estar fuera del alcance de muchos de los
sistemas sanitarios, y sobre todo de las pequenas
clinicas, y se senala que es una de las mayores
barreras de implantacion. Los sistemas de salud
deben invertir tanto en hardware como en soft-
ware, con costes variables segun las especifica-
ciones del sistema. Incluso los sistemas gratuitos
de recetas electrénicas implican los costes eco-
nomicos relacionados con la administracion de la
interfaz, la flexibilidad de adaptacion, la capacidad,
el mantenimiento y las actualizaciones. Ademas,
también debe tenerse en cuenta el tiempo inver-
tido y la eficiencia durante el periodo de transicion
de su implantacion. Ademas del coste que supone
la inversion en tecnologia también implican conlle-
van costes de personal y formacion.

e Gestion del cambio: resistencia al cambio por la
complejidad que supone la ejecucidon de dichas
medidas, al implicar modificacion habitos de tra-
bajo y cambios en los procedimientos y organiza-
cion. Ademas, existe falta de cultura informatica
relacionada con la practica clinico asistencial.

Se subestiman los desafios relacionados con la
gestion del cambio al pasar del formato en papel
a la prescripcion electronica. Es posible que se
necesite un analisis para comprender cémo cam-
biar el flujo de trabajo relacionado con la introduc-
cion de un sistema electronico. EL cambio también
requiere que los farmacéuticos aumenten su cono-
cimiento de los nuevos tipos de errores asociados
con la prescripcion electronica, con el fin de diri-
gir mejor sus actividades para reducir el riesgo
clinico. Como resultado, se deben tomar medidas
para asegurar una planificacion efectiva, capacita-
cion, apoyo y mejora continua de la calidad para el
éxito de la transicion.
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Seleccién de programa de prescripciéon adecuado
(hardware y software). Los programas de prescrip-
cidn electrdnica asistida no satisfacen a los profe-
sionales en cuanto:

- Rapidez, facilidad y accesibilidad del entorno.

- Limitacién para aplicar los programas infor-
maticos en soportes moviles (ordenadores
portatiles, Tablet, Smartphone).

- Accesibilidad limitada en los diferentes espa-
cios/areas porimposibilidad de descarga remota
de datos mediante, por ejemplo, redes wifi.

- Alertas errdneas: la incapacidad de utilizar
de manera efectiva los sistemas de soporte
de decisiones clinicas debido al desencade-
namiento erréneo de alertas emergentes con
software mal definido también es una gran
limitacion. Esto ocasiona que muchos opten
por desactivar las notificaciones, desactivando
uno de los aspectos mas beneficiosos del sis-
tema.

- Mantenimiento de sistemas de informacion de
medicamentos o de ayuda a la decision clinica:
actualizacion de bases de datos, protocolos.

- Integridad de la entrada de datos: pueden ocu-
rrir errores de ingreso de datos accidentales,
como seleccionar al paciente equivocado o
hacer clic en la opcidn incorrecta en un menu
de dosificaciones. Los proveedores de software
pueden reducir los errores al revisar continua-
mente los comentarios de los usuarios y seguir
las mejores practicas en el disefio de la inter-
faz de usuario.

Seguridad y privacidad: al igual que con muchas
soluciones tecnoldgicos de salud, la privacidad de
la informacion del paciente almacenada en for-
mato electrdnico puede dar lugar a nuevos erro-
res, como divulgar inadvertidamente informacion
de salud protegida en Internet mediante practi-
cas de seguridad inadecuadas. Otro problema de
seguridad que debe abordarse de forma anticipada
es la verificacidn de las firmas electrdnicas, para
garantizar la integridad médica de las prescripcio-
nes recibidas por los farmacéuticos. Se aconseja a
los hospitales, clinicas y farmacias que se protejan
y utilicen configuraciones estrictas de permisos de
identificacién para su acceso.

Tiempo de inactividad o interrupcién del sistema:
pueden producirse debido a problemas relaciona-
dos con la red, errores de hardware o pérdida de
electricidad. La imposibilidad de usar la prescrip-
cion electronica cuando el sistema no es accesible
es motivo de gran preocupacidn, y debe abordarse
con la discusidn de los procedimientos y mecanis-
mos alternativos para anticipar estas situaciones.
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* Necesidad de implicacién y coordinacion de diferen-
tes servicios asistenciales y no asistenciales: admi-
sion, informatica, unidades de hospitalizacion,
consultas externas etc.

¢ Falta de liderazgo directivo a favor de la seguridad del
paciente y de la implantacién de practicas seguras.

NUEVOS ERRORES DE MEDICACION RELACIONADOS CON EL USO
DE LA PRESCRIPCION ELECTRONICA ASISTIDA

En la literatura, hay recogidas también recomendacio-
nes sobre puntos clave que los sistemas de prescrip-
cion electronica asistida deberian proporcionar para
adaptarse a la prescripcion en pediatria. Sin embargo,
a pesar de las ventajas demostradas por la prescrip-
cion electronica asistida, presenta algunos puntos
débiles. En esa linea, algunos autores han demostrado
que la prescripcion electronica asistida induce nuevos
errores de medicacion y, de hecho, la mayoria estan
relacionados con su uso. En un trabajo recientemente
publicado, se observd que, en pacientes adultos, la
incidencia de errores de prescripcion se redujo con
la prescripcion electronica asistida al 0,8% y que la
mayoria de ellos (77,7%) se asociaron con el empleo
de este sistema.

Entre los nuevos errores de medicacion relacionados
con el uso de la prescripcion electronica asistida se
encuentran:

e seleccion incorrecta del medicamento en una lista
alfabética: es de los errores mas frecuentes, este
hecho puede ocasionar un dano grave, debido
a que, no existe relaciéon entre un farmaco y el
siguiente en cuanto a su accidn terapéutica. En
ninos, también se han notificado errores por este
motivo. Este tipo de error se podria subsanar si
la seleccion de medicamentos se realizara sobre
listas de medicamentos agrupados por indicacion
terapéutica o asociadas a ciertas patologias.

e registro de datos en un lugar inadecuado o el uso
de campos destinados a texto libre: este es otro
tipo de error frecuente, que es debido a la falta de
conocimiento del programa, que provoca que el
profesional registre datos en un lugar inadecuado
o recurra al uso de campos destinados a texto
libre, lo cual genera también numerosos errores.
Algunos autores han comprobado que el riesgo de
error al utilizar texto libre en la prescripcion es
cinco veces mayor que si se estandarizan textos
estructurados. Asi, por ejemplo, se han detec-
tado, por este motivo, errores (como duplicidades)
debidos a la prescripcion de farmacos tanto en la
lista electrénica como en texto libre o que no se
desencadenaran alertas por registro inadecuado
de alergias. Este registro inadecuado de datos en
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el programa puede tener consecuencias para el
paciente potencialmente graves.

errores por ignorancia de las alertas: la pres-
cripcion electronica asistida proporciona alertas
que han demostrado su utilidad; sin embargo, su
sobrecarga puede llevar a que las notificaciones
sean ignoradas por el clinico, desactivando uno de
los aspectos mas beneficiosos del sistema.

BUENAS PRACTICAS EN LA IMPLANTACION ELECTRONICA
ASISTIDA

La prescripcion electronica asistida debe ser desarro-
llada e implementada en todas las areas del hospital:

Plan estratégico de implantacion.

Caracteristicas y requerimientos del software de
prescripcidn electrénica asistida.

Mantenimiento del sistema y Control de calidad.

Los centros disenaran un plan funcional, estructu-
ral y estratégico con un responsable, que incluirad
la creacion de grupos de trabajo, con el objetivo de:

a. Cohesionar, implicar y motivar a los profesio-
nales en la puesta en marcha y aceptacion del
nuevo sistema.

b. Identificar problemas funcionales y estructu-
rales en la organizacion del Hospital que difi-
culten el proceso.

c. Definir los procesos implicados en la prescrip-
ciony el impacto.

d. Definir los recursos humanos y materiales
previos y durante la implantacidn, asi como
para el mantenimiento del sistema.

e. Disenar un programa de formacion integral
que contemple aspectos mecanicos del pro-
grama informatico y adhesiéon a cambios en
los procedimientos y habitos de trabajo; con un
cronograma y manuales de procedimiento con
distintos niveles de aprendizaje segln necesi-
dades (personal sanitario y no sanitario).

f. Coordinar e implicar a la Direccion - Geren-
cia del hospital y otros servicios (informatica,
admision).

g. Establecer un plan de emergencias ante un
fallo de los sistemas informaticos.

El médico dispondra de una herramienta segura
y eficaz que le permita prescribir los tratamien-
tos para los pacientes ingresados y ambulatorios
(de hospital de dia y urgencias) directamente en
un programa informatico, a través de un disposi-

tivo electrénico (ordenador, Tablet-PC) que integre
toda la informacion esencial del medicamento y
del paciente.

Las caracteristicas de que debe tener un software
de prescripcion electronica asistida son:

2.1. Conexion a otras bases de datos: hospital,
paciente, medicamento.

2.2. Deteccion automatica y alertas a la prescripcion.

2.3. Caracteristicas especificas para los mddulos
de prescripcion, validacion y administracion.

2.4. Confidencialidad de la informacion e identifi-
cacion usuario.

2.1. El sistema estarad conectado con otras bases
de datos.

Hospital: admision, archivo, gestion documen-
tal, econémica, farmacia (sistemas de dispen-
sacion).

Paciente: la informacion esencial sobre los
pacientes se obtiene y esta disponible de inme-
diato en un formato Util, y se tiene en cuenta
cuando se prescriben, dispensan y adminis-
tran medicamentos.

e Datos de codificacion: cama, nombre y
apellidos, tarjeta de identificacion sanita-
ria, servicio responsable, episodio...

e Historia clinica: edad, peso, talla, superfi-
cie corporal, alergias, enfermedades aso-
ciadas, evoluciones.

e Historia farmacoterapéutica:
ingresados y ambulatorios.

pacientes

e Cuidados de enfermeriay registro de admi-
nistracion de medicamentos.

Medicamento: la informacion esencial de los
medicamentos esta facilmente disponible en un
formato Util y se tiene en cuenta cuando se pres-
criben, dispensan y administran medicamentos.

e Datos basicos: descripcion por princi-
pio activo, grupo terapéutico, excipientes,
dosis, forma farmacéutica, unidad de dosi-
ficacion, vias de administracion permitidas.

e Recomendaciones: dosis y pauta por
defecto, dosis maxima por toma y por dia
(seglin edad y peso), duracion tratamiento,
ajuste de dosis en insuficiencia renal y
hepatica.

* Normas de administracion:

- Via oral: interaccion con alimentos,
administracién por sonda.
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2.2.

23.

- Viaparenteral: reconstitucion, dilucién,
tiempo y velocidad de infusion, medi-
camentos/diluyentes compatibles.

* Interacciones, contraindicaciones, tipos de
alergias, incorporacion protocolos clinicos.

e Condiciones especiales de conservacion:
termolabil, fotosensible.

e | ocalizacidn fisica del medicamento.

e Tipo de medicamento: Uso Hospitalario,
uso restringido, estupefaciente, incluido en
programa terapia secuencial etc.

* Imagen de la unidad o envase

e Acceso a documentos: ficha técnica, guias
de practica clinica.

El sistema dispondra de una herramienta de
prevencion de errores de prescripcién con
deteccion automatica y aviso de:

e Dosis maxima permitida por tomay por dia
(segln edad y peso).

e Duracion tratamiento excedido.

e Duplicidades de principio activo.

* Interacciones.

e Contraindicaciones.

e Alergias: principio activo-principio activo;
principio activo-grupo terapéutico.

» Ajuste de dosis [insuficiencia renal, insufi-
ciencia hepatica).

* Incompatibilidades medicamento-suero,
medicamentos en la mezcla.

Para cada uno de los moddulos, el sistema
tendra las siguientes caracteristicas:

Médulo de prescripcién:

e Acceso al perfil farmacoterapedtico inte-
gral del paciente y de todos los cambios
secuenciales (con las fechas de inicio y
final de cada farmaco), diferenciando las
modificaciones de tratamiento efectuadas
en las Ultimas 24 horas.

e Posibilidad de prescripcién por peso y
superficie corporal.

e Eleccion de dosis, pautas y vias de admi-
nistracion por defecto.

e Posibilidad de pautar dosis diferentes a lo
largo del dia, pautas para mas de 24 horas,
distintos dias en semana, dosis Unica.

e En medicacion parenteral: calculo de velo-
cidad de infusidn y volumen total de liquido
a infundir.
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e Seleccion de protocolos clinicos, volcado
directo al tratamiento del paciente y flexi-
bilidad para cambiarlos.

e Prescripcion de instrucciones para enfer-
meria.

e Validacion electrdnica de los tratamientos
a diario, por el médico.

Médulo de validacién farmacéutica:

e Transferencia directa de las prescripciones
médicas a farmacia.

e Validacion electroénica por el farmacéutico.

* Registro de intervenciones farmacéuticas
on-line en el momento de la validacion.

e Herramienta de comunicacién prescriptor/
farmacéutico.

Médulo administracién:

e Registro electrénico de administraciéony no
administracion de un farmaco: dosis, hora
y motivo.

e Disponibilidad de la hoja de enfermeria
impresa con: horarios y normas de admi-
nistracion, recomendaciones de conserva-
cién: fotoproteccion, termolabil.

* Registro de incidencias y problemas rela-
cionados con la medicacidn.

2.4. El sistema garantizara la confidencialidad de
la informacidn (acceso al sistema clave perso-
nal, usuarios con distintos niveles de accesos)
y permitird la identificacion del usuario (firma
electrénical, dia y hora de cada prescripcion,
validacion, administracion.

3. Los centros estableceran un proceso para el con-
trol de calidad y seguimiento del sistema de PEA,
para garantizar su correcto uso y adecuado man-
tenimiento y para conocer el grado de satisfaccion
de los usuarios.

ADECUACION DE LA PRESCRIPCION ELECTRONICA ASISTIDA EN
PEDIATRIA

Ademas de los nuevos fallos inducidos por la PEA, en
la poblacion pediatrica, otro punto débil importante
de este método de prescripcion es la dificultad ana-
dida de adaptar los programas disenados para adul-
tos. Su adecuacion, en muchos casos, es dificil y, en
ocasiones, inefectiva y puede generar nuevos erro-
res. Habitualmente, muchos hospitales se enfrentan
a este problema, ya que atienden a ambos tipos de
poblacidn. Esta falta de adecuacion complica, en gran
medida, su uso por parte de los pediatras y requiere
un alto grado de especializacion y destreza en su
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manejo. EL principal inconveniente que se les plan-
tea es que los soportes de ayuda a la prescripcidn,
herramienta que ha demostrado mayor eficacia en
la reduccidn de errores, estan basados en indicacio-
nes de tratamiento para poblacidn adulta, lo que los
hace inoperativos para su prescripcidon en ninos. Asi,
por ejemplo, la propuesta de dosis habitual proporcio-
nada por el programa para pacientes adultos queda
anulada en ninos, puesto que depende de la edad y
el peso, ademas, estos sistemas, en muchos casos,
tampoco facilitan el acceso a bases de datos de infor-
macién de medicamentos en Pediatria.

Otro problema que puede contribuir a fallos en la dosi-
ficacion es la omisidn del peso, dato imprescindible en
la prescripcion pediatrica para que se desencadenen
alertas de dosis maximas o minimas. En este sentido,
la exigencia de cumplimentacidn obligatoria de este
campo antes de iniciar la prescripcion de farmacos
seria otro aspecto que reduciria este tipo de errores.

Un inconveniente también especifico de la farmaco-
terapia en ninos, a diferencia de la prescripcion en
adultos, es la falta de disponibilidad de presentacio-
nes de medicamentos adecuadas en concentracion y
forma farmacéutica a la poblacion infantil. Este hecho
obliga a su manipulacién y a la elaboracién de férmu-
las magistrales por parte del Servicio de Farmacia y
su inclusion en la base de datos para que estén dis-
ponibles para la prescripcion. A menudo, en estos
programas, es dificil la localizacion de estas formulas
para el prescriptor, que puede acabar recurriendo a
la seleccion inadecuada de presentaciones comercia-
lizadas, lo cual podria desencadenar nuevos errores.
Ademas, en pediatria, existe el habito de prescribir la
dosis por volumen, de tal modo que, si variara la con-
centracion de la presentacion de un medicamento o de
una formulacidn, al mantener el volumen prescrito, se
modificaria la dosis a administrar y se podria producir
un error de infra- o sobredosificacidn.

CONCLUSIONES

La implantacion de un sistema de prescripcién elec-
trénica con sistemas de soporte a la decisidn clinica
es considerada una estrategia prometedora para pre-
venir errores de medicacion; debido a la desaparicién
del manejo de la prescripcidn escrita, de su interpreta-
cién, de la trascripcion, y errores originados por la ile-
gibilidad y por omision. Permite ademas automatizar
actividades que son fuente de error (célculos) y nor-
malizar actividades reduciendo la variabilidad, tras-
cripcion, y errores originados por la ilegibilidad y por
omision. La prescripcion electronica asistida debe ser
desarrollada e implementada en todas las areas del
hospital mediante un plan estratégico de implantacion,
teniendo en cuenta las caracteristicas y requerimien-

tos del software de prescripcion electronica asistida 'y
con un correcto mantenimiento del sistema y control
de calidad. Ademas, la implantacion debe comple-
tarse con mejoras en el entorno de trabajo y fomentar
medidas educativas para proporcionar formacion con-
tinuada y entrenar adecuadamente a los profesionales
implicados.

En relacion a la poblacidn infantil, a pesar de que
el sistema de prescripcion electrénica asistida ha
demostrado eficacia en la reduccion de errores de
medicacion, en la actualidad presenta dos puntos débi-
les importantes: por un lado, la aparicién de nuevos
errores asociados a su uso y, por otro, la complejidad
para adecuarlos a la prescripcién en nifos. La estan-
darizacion de estas aplicaciones informaticas para
su utilizacién en poblacion infantil, asi como la dis-
ponibilidad de enlaces que proporcionen informacion
actualizada sobre indicaciones y condiciones de uso en
pediatria, son necesarias para mejorar la seguridad
de los pacientes pediatricos. Ademas, para minimizar
riesgos, es imprescindible que se tenga un adecuado
conocimiento de estos programas por parte de los
profesionales, lo cual exige una continua y especifica
formacion del personal sanitario.
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CRONONUTRICION: 4ES LA PANACEA?

José Manuel Moreno Villares. Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid

La vida se ha organizado tradicionalmente en torno
a los cambios ambientales, de los cuales el binomio
noche/dia es el mas obvio. En esa regulacion de las
actividades a lo largo del dia tienen un lugar predo-
minante los momentos de trabajo y descanso, asi
como el reparto de las comidas. Los organismos se
han adaptado tanto desde el punto de vista fisiolégico
como en su conducta para anticiparse y adaptarse a
esas variaciones'. Asi el organismo prima alimentarse
en determinados momentos y restringir el acceso a
la comida en otros?*. Aunque es indudable el interés
que despierta la adecuacion de algunos de nuestros
habitos a esos ciclos del organismo, existen muchos
aspectos por conocer, en especial en lo referente a su
aplicabilidad practica. Por ejemplo, la frase: “Desa-
yuna como un rey, come como un principe, cena como
un mendigo”, como un consejo de buena alimentacion,
ise basa en algun dato cientifico? ;Es aplicable tam-
bién en la edad infantil? ; Es cierto que hay alimentos
que engordan mas cuando se comen en la cena? Estas
y muchas otras preguntas similares inundan las redes
sociales y los blogs. EL nimero de publicaciones que
relacionan una mala adaptacion de la alimentacion a
los ritmos circadianos del organismo con la obesidad
es creciente. En esta revisidon, nos centraremos en el
papel de los ritmos circadianos en la alimentacion
infantil y en el soporte nutricional.

LOS RITMOS CIRCADIANOS

La vida de los mamiferos sigue un ciclo diario, a lo
largo de 24 horas, que le permite gobernar sus acti-
vidades diarias. Un reloj interno condicionado por
claves externas -luz, comida- permite asegurar qué
procesos fisioldgicos se realizan en el mejor momento
del dia o de la noche. Permiten asi que las células,
los drganos, el organismo completo se prepare anti-
cipadamente con una respuesta fisiolégica apropiada
para el momento del dia con el fin de aprovechar de
una manera eficiente el estimulo recibido’. Ese “reloj”
interno funciona a lo largo de 24 horas (“circa diem” en
latin: a lo largo del dia). Sus alteraciones, bien en su
integridad o en su coordinacidn temporal, pueden oca-
sionar desde desequilibrios hormonales hasta altera-

ciones del sueno, susceptibilidad a enfermedades o
cambios de d&nimo®®.

El cuerpo humano esta preparado para realizar activi-
dad y para ingerir alimento durante las horas del diay
para el descansoy el ayuno durante la noche. En gene-
ral, las horas del dia se asocian a un aumento en el
gasto energético y en actividad fisica, que ayudarian al
uso de nutrientes por el musculo y evitarian la acumu-
lacion de tejido adiposo.

Este reloj interno es un complejo entramado de genes
y proteinas que se ajusta a sefales externas (luz, ali-
mento). Consta de un mecanismo central (reloj cen-
tral) situado en el ndcleo supraquiasmatico en el hipo-
talamo anterior, en la cercania del quiasma dptico,
que controla y coordina los relojes periféricos que se
encuentran en cada 6rgano y en cada tejido. Esa tarea
se realiza por medio de mediadores humorales como
la proquinecitina-2, la arginina-vasopresina, el péptido
intestinal vasoactivo o la melatonina, entre otras. El
sistema nervioso auténomo también colabora en esta
tarea, al ser una forma de comunicacion entre el sis-
tema nervioso central y los tejidos periféricos’®.

Los ciclos alimentacion/ayuno participan en los relo-
jes periféricos, localizados en la mayoria de tejidos
incluido el cerebro. Los relojes periféricos dominan los
procesos fisioldgicos locales, incluyendo la homeosta-
sis de la glucosa y los lipidos, la secrecidon hormonal,
los xenobidticos, la respuesta inmune y el sistema
digestivo. Estos hallazgos han dado lugar al término,
crononutricion, los componentes de los alimentos que
regulan los relojes periféricos y los tiempos de las
comidas que afectan la homeostasis metabdlica.

1. Ritmo circadiano en regiones cerebrales distintas del
nucleo supraquiasmatico

Tradicionalmente se ha asociado el hipotalamo lateral
con la sensacion de hambre, mientras que el ndcleo
ventromedial se asocia a la saciedad, aunque otras
regiones cerebrales secretan péptidos que participan
también en el hambre y en la saciedad. La secrecion
de estos neuropéptidos sigue un ritmo circadiano. Es
dificil discernir si se trata de una ritmicidad circadiana
auténoma o si es dependiente del reloj central.
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Este ritmo circadiano de los neuropéptidos podria
explicar el patron basico de alimentacion en tres comi-
das principales a lo largo del dia, que es incluso inde-
pendiente de claves externas como la transicién dia-
noche o la duraciéon del dia’. A su vez, un ritmo regular
de comidas ayuda a mantener un orden interno tempo-
ral estable del sistema del reloj circadiano.

El estado metabdlico de un individuo se transmite, a
su vez, de una forma circadiana a través de senales
humorales desde los tejidos periféricos a las regiones
cerebrales que controlan el apetito. Este fenémeno
lo podemos observar con los ritmos de la leptina y de
la grelina. Los niveles de leptina plasmaticos noctur-
nos son elevados, favoreciendo el ayuno nocturno, y
bajos durante el dia, cuando el hambre aumenta. La
grelina, producida por el estdémago, es mas elevada
en la primera parte de la noche y disminuye de forma
considerable antes de despertarnos. Existen algunas
controversias sobre si la apetencia por determinados
macronutrientes sigue también un patrdn circadiano.
Asi, habria una preferencia por los hidratos de car-
bono en el desayuno frente a las grasas en la cena.
Una dieta rica en grasas afecta al reloj central y/o la
conducta alimentaria.

2. Ritmo circadiano en el aparato digestivo

La mayoria de estudios han sido realizados en roedo-
res en los que se muestra la presencia de genes de
reloj funcional en todo en tracto digestivo, implicados
en la organizacion de los ritmos circadianos de funcio-
nes y actividades digestivas, como el vaciamiento gas-
trico, la motilidad coldnica, la secrecidn gastrica y las
actividades enzimaticas, de reparacion y conservacion
de la barrera intestinal, el transporte de nutrientesy la
proliferacion de la mucosa intestinal™.

En el ser humano la producciéon y secrecion de varios
metabolitos clave en el tracto gastrointestinal y la
secrecion gastrica, siguen un ritmo circadiano: la
secrecion es maxima durante el ayuno y su minimo
se alcanza en la manana. También la motilidad sigue
un pardn similar, siendo mayor la velocidad de propa-
gacion de los complejos mioeléctricos durante el dia
y la motilidad coldnica es mas baja en la tarde-noche
y aumenta durante el dia. De forma similar parecen
funcionar el higado y el pancreas, aunque los datos
experimentales y en humanos son menos robustos’. El
higado es el reloj periférico que antes se adapta a las
senales alimentarias.

Mas recientemente se ha demostrado también que
la microbiota intestinal cambia en su composicion y
en su funcién a lo largo del dia'?. Estas modificacio-
nes pueden deberse al propio ritmo circadiano central
0 a uno propio de la comunidad microbiana o tener
una relacion directa con los patrones alimentarios. El
papel cada vez mas reconocido de la microbiota intes-
tinal en la regulacion del apetito y del metabolismo y,
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su relacion, por tanto, con la obesidad abren areas de
investigacion de gran interés en el conocimientoyen la
busqueda de estrategias terapéuticas mejores para la
obesidad y los trastornos de la conducta alimentaria.

ALIMENTACION Y RITMO CIRCADIANO

Como los ritmos metabdlicos estan intimamente rela-
cionados con la disponibilidad de alimento, los ciclos
comida/ayuno contribuyen de forma notable al esta-
blecimiento de los ritmos metabdlicos y de conducta'™
(tabla 1). La comida es un potente factor desencade-
nante de los sistemas de reloj periféricos, modificando
incluso la pauta establecida a priori por el SNC. Como
se ha comentado previamente, la mayoria de estudios
se han realizado en modelos animales experimentales
y la traduccion a sujetos humanos es muy inferior'.

De todos los factores relacionados con la alimentacion
la disponibilidad de nutrientes y el momento del dia
son los que parecen jugar un papel mas importante
sobre los cambios moleculares que experimentan los
relojes periféricos. Asi la exposicion a dietas de baja
calidad ocasiona patrones de expresion genética and-
malos en relojes periféricos como el del higado.

El momento de la comida afecta al peso y al riesgo de
obesidad en seres humanos''". Los ritmos circadia-
nos tienen un gran efecto en la tolerancia a la glucosa.
La respuesta a la misma comida a las 8 de la manana
que a las 8 de la tarde no es la misma: él area bajo la
curva de glucosa es casi el doble por la tarde que por la
manana'®. Esa “menor” tolerancia a la glucosa por la
tarde puede deberse a una disminucidn en la secrecion
o en la sensibilidad a la insulina.

La termogénesis inducida por la dieta fue un 30% infe-
rior cuando la comida tuvo lugar la 1 AM cuando se
comparo con la misma comida a la 9 AMY.

Tabla 1. Factores de la dieta relacionados con la perio-
dicidad y que influyen en el riesgo de enfermar

1. Periodos de alimentacion/ayuno establecidos.

2. Momento del dia en el que se realizan las
comidas.

3. Ladistribucién de energia y nutrientes a lo
largo del dia.

4. La consistencia del patron de alimentacion en
el tiempo.
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EFECTOS DE LAS ALTERACIONES DEL RITMO CIRCADIANO SOBRE
LA SALUD

La desorganizacion de los ritmos circadianos y, sobre
todo, la desincronizacidon de los distintos ritmos entre
si parece contribuir al desarrollo de algunas enfer-
medades crdonicas®. Asi, una alimentacién adecuada,
en la que la ingesta energética esta coordinada con el
gasto energético y existen periodos netos de alimenta-
ciény ayuno que se sincronizan con los cambios meta-
bélicos ajustados al reloj interior, ayudan a mantener
ritmos circadianos fisioldgicos y de comportamiento
saludablesy, por tanto, a mejorar la salud?".

Algunos cambios en nuestra forma de vida pueden
contribuir a esa desorganizacidn de los ritmos circa-
dianos. El ejemplo mas claro lo tenemos en la exposi-
cidn casi continua a la luz artificial??, pero también los
viajes transocednicos realizados en poco tiempo o el
acceso en cualquier momento a alimentos energética-
mente densos?.

Elreloj del sistema nervioso central esta fundamental-
mente coordinado con la exposicién a la luz, mientras
que la disponibilidad de alimentos en determinados
momentos del dia lo estd con los relojes periféri-
cos. Esa coordinacién fundamentada en la comida se
regula finamente mediante las relaciones entre los
relojes moleculares y determinados sensores y regu-
ladores metabdlicos, como por ejemplo la fosforilacidn
de determinados enzimas?. Aunque la alteracion en la
sincronia del reloj central y los periféricos se ha aso-
ciado a un gran numero de alteraciones metabdlicas
(esteatohepatitis no alcohdlica, diabetes, dislipemial,
la estudiada con mayor detalle es la obesidad. Se han
descrito asociaciones entre polimorfismos de un solo
nucledtido (SNPs) en los genes reloj y alteraciones
metabolicas. Asi se han asociado al menos ocho SNPs
del gen CLOCK con la obesidad?.

Un modelo claro en humanos de desincronizacidon de los
ritmos bioldgicos lo tenemos en los trabajadores que tra-
bajan en turnos nocturnos. En comparacion con los que
trabajan por el dia tienen un riesgo mayor de muchas
enfermedades croénicas relacionadas con la alimenta-
cion, sobre todo obesidad, enfermedad cardiovascular y
diabetes tipo 2%, a pesar de no consumir una cantidad
de calorias mayor?’. Comer durante la noche altera el
equilibrio interno metabdlico: se genera una respuesta
exagerada en los niveles de glucosa y lipidos cuando se
compara con la misma comida tomada durante el dia%.
Es probable que el tipo de alimentos consumidos durante
los turnos de noche -alimentos menos saludables por lo
general- contribuya a esos efectos negativos?.

Algunos estudios muestran que la correccion de esta
desincronizacion de ritmos puede tener una aplicacion
practica. En un grupo de mujeres con sobrepeso y obe-
sidad que siguieron una dieta de restriccién caldrica

leve durante 20 semanas se constatd una pérdida de
peso significativamente mayor en aquellas en las que
la mayor parte de las comidas se realizaron antes de
las 3 de la tarde', Este y otros estudios abren una via
de tratamiento para mejorar la salud metabélica en
personas con exceso de peso y, probablemente, otros
trastornos metabdlicos.

HORARIOS DE ALIMENTACION Y RIESGO DE OBESIDAD EN EL NINO

Se hademostrado también la influencia de los patrones
circadianos en la alimentacion en poblacién infantil, en
especial en lo referente a la omision del desayunoy su
relacion con el sobrepeso®?. Se ha demostrado una
relacion entre la frecuencia de desayuno y la ganancia
de peso en una cohorte de 2.216 adolescentes®'. Sal-
tarse el desayuno aumenta el riesgo de obesidad en
adultos y sobrepeso y adiposidad visceral en ninos®.
Los datos en lactantes y ninos pequenos son mucho
Mas escasos.

En el reciente estudio de Cheng en 349 lactantes que
comian preferentemente de dia o preferentemente de
noche se observd que en estos Ultimos la puntuacion
Z para el peso a los dos anos de edad era mayory, por
tanto, el riesgo de sobrepeso (OR: 2,78; IC 95%: 1,11-
6,97; p = 0,029)®. Algunos patrones de alimentacién
en los primeros meses de vida (por ejemplo, lactancia
materna exclusiva en los seis primeros meses) condi-
cionan el patrdn de alimentacion posterior (en los lac-
tantes amamantados es menos frecuente la incidencia
de comedores nocturnos)®.

En conclusidn, el mejor conocimiento del papel de los
ritmos circadianos en la nutricion y el metabolismo
abre perspectivas interesantes en el descubrimiento
de estrategias de prevencion y tratamiento de desor-
denes metabdlicos frecuentes, sobre todo la obesidad.

La mayoria de estudios en humanos, incluida la pobla-
cion infantil, indican que las comidas tardias en el dia
y saltarse el desayuno llevan a una mayor ganancia de
pesoy a riesgo de obesidad.

Un patron de alimentacion consistente (es decir, un
numero de comidas estable en el dia) y consumir ali-
mentos después de la actividad fisica pueden contri-
buir a una mejor salud. Disponer que la mayor parte
de las comidas se realicen en la parte del dia en la
que la actividad es mayor parece un consejo sabio.
Sin embargo, todavia hay muchas cuestiones por res-
ponder. Es preciso determinar cuales son los horarios
mas adecuados cuando se comparan entre si y cuales
son los factores individuales que justifican la variabi-
lidad en la respuesta. Aunque la crononutricion tiene,
sin duda, un gran atractivo, el camino de la aplicacion
en la practica sélo ha recorrido sus primeros pasos.
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Encuentio con el expeily

JUEVES 7 DE JUNIO « 10:30-11:30 H « SALAC

NINOS EN TRANSITO: ;QUE SABEMOS LOS PEDIATRAS?

LA CONVENCION DE LOS DERECHOS DEL NINO COMO HERRAMIENTA
EN LA ATENCION INTEGRAL DE LOS NINOS EN TRANSITO

Barbara Rubio Gribble

Hospital Universitario de Getafe, Madrid

INTRODUCCION

El concepto de salud ha sufrido constantes cambios a
lo largo de su historia puesto que es un término vivo,
dindmico y por ello relativo y como la define la OMS, va
mas alla de la ausencia de enfermedad. Teniendo esto
en cuenta, la salud infantil se podria definir como “la
medida en que los nifos pueden desarrollar y realizar
su potencial, satisfacer sus necesidades, y desarro-
llar las capacidades que les permite interactuar con
su entorno bioldgico, fisico y social de manera plenay
satisfactoria™".

Los ninos, en el contexto familiar, escolar y comunita-
rio, se enfrentan a numerosos desafios ambientales y
sociales que afectan de manera significativa su salud y
bienestar. Este enfoque mas amplio de la salud infantil
trae consigo una nueva forma de ejercer la pediatria
que es la de poder influir en los determinantes criticos
de la salud y el bienestar de la infancia desde la pers-
pectiva de la atencidn comunitaria y de salud publica?.

Por determinantes criticos de salud se entiende las cir-
cunstancias en que las personas nacen, crecen, viven,
trabajan y envejecen, también llamados determinan-
tes sociales de salud, que a su vez son el resultado
de la distribucion del dinero, el poder y los recursos a
nivel mundial, nacionaly local, es decir, determinantes
politicos de la salud.

En los ultimos anos, uno de los colectivos mas afec-
tados por los determinantes sociales y politicos de la
salud son los menores que tiene que abandonar su
hogar para huir de la pobreza, la violencia, la guerra,
las persecuciones, el cambio climatico o los desastres
naturales. A este movimiento de nifios dentro de un
mismo pais o que traspasan fronteras, vengo a refe-
rir como “Ninos en Transito” o “Nifiez en Movimiento”
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como viene reflejado en otras publicaciones. Esta
nomenclatura surge como traduccién del inglés “Chil-
dren on the Move”.

¢QUE SE ENTIENDE POR NINOS EN TRANSITO-NINEZ EN
MOVIMIENTO?

El concepto de “nifilez en movimiento” es relativamente
recientey se utiliza como paraguas para englobar a las
“personas menores de 18 afos que se mueven por una
variedad de razones, voluntaria o involuntariamente,
dentro o entre paises, con o sin sus padres u otros
cuidadores, y cuyo desplazamiento si bien puede abrir
oportunidades, también puede ponerlos en riesgo de
sufrir explotacion econdmica o sexual, maltrato, aban-
dono o cualquier otra forma de violencia™.

Este concepto de “nifios en movimiento o también nifios
desarraigados”: incluye a los ninos y ninas que migran
en busca de un vida mejor (migrantes), a los refugia-
dos y solicitantes de asilo, asi como a los nifos y ninas
desplazados dentro de un mismo territorio o pais por
conflicto o desastres naturales, o victimas de trafico
de personas.

e Migrantes: personas que se trasladan a través de
una frontera internacional o dentro de su pais de
origen pero lejos de su residencia habitual, inde-
pendientemente de su estado legal, de si se tras-
ladan de manera voluntaria o involuntaria, del
motivo o de la duracion de su estancia.

¢ Refugiados: personas a las que se les ha otorgado
proteccion en otro pais debido a un temor fun-
dado de persecucion por motivos de raza, religion,
nacionalidad, pertenencia a un grupo social parti-
cular o por sus opiniones politicas.

* Solicitante de asilo: personas que buscan protec-
cién contra la persecucién o dano grave en un pais
que no es el suyo y esperan una decision sobre su
solicitud para el estatus de refugiado.

e Desplazados internos: personas o grupos de perso-
nas que han sido obligadas a huir o a abandonar
sus hogares o lugares habituales de residencia,
pero no fuera de sus paises, para evitar los efectos
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de un conflicto armado, situaciones de violencia o
de violacion de los derechos humanos, desastres
naturales o causados por el hombre.

e Apatrida: una persona que no es considerada
nacional por ningun estado, y que como tal carece
de los derechos que provienen de la proteccion
diplomatica de un estado nacional. Ademas si se
va del estado en que se encuentra, puede no tener
derecho a regresar.

Los motivos por los cuales los menores dejan sus
hogares, con o sin sus familias, son diversos. Algunos
buscan seguridad, otros reunificarse con sus familias
y otros una vida mejor y una oportunidad para acceder
a una educacion, un empleo y mejores servicios. Sin
embargo, otros ninos se ven forzados a desplazarse
de sus hogares por motivos de persecucion, conflicto
armado, violencia, cambio climatico, desastres natu-
rales u otras situaciones donde se violan los derechos
humanos. Estos desplazamientos forzosos carecen de
sistemas de proteccion lo que les convierte en perso-
nas altamente vulnerables para sufrir violencia y mal-
trato asi como diversas formas de explotacion, ya sea
durante el viaje, 0 ya en su nuevo destino.

Figura 1.
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LA REALIDAD DE LA SITUACION

A lo largo de las ultimas dos décadas el nimero de
personas en el mundo forzadas a abandonar su hogar
a causa de la guerra, la violencia y la persecucion ha
aumentado considerablemente, pasando de 33,9 millo-
nes en 1997 a un maximo histérico de 65,6 millones en
2016. De estos, dos terceras partes son desplazados
internos en su propio pais (40,3 millones); 22,5 millo-
nes son refugiados en terceras naciones; y 2,8 millo-
nes solicitantes de asilo*.

La mayor parte de este crecimiento se concentrd entre
2012y 2015, a causa sobre todo del conflicto sirio. En el
ano 2016 mas de la mitad de la poblacidn siria estaba
desplazada, bien fuera de las fronteras de su pais, bien
dentro de este.

Hoy en dia no solo Europa se ve afectada por la crisis
de los refugiados. Muchos otros paises y territorios
estan sufriendo éxodos, o se han convertido en puntos
de transito, rutas de contrabandistas y trafico de per-
sonas, o puntos finales de destino (figura 1). Entre ellas
estan la ruta del Tridngulo Norte de Centroamérica
en su transito por Méjico hacia los Estados Unidos de
Norteamérica y la ruta del Sudeste Asiatico por donde
muchas personas, entre ellas los refugiados musul-
manes Rohingya, han huido de la represion politica en
Myanmar.

EUROPE

BN
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M migration route

Fuente: Missing Migrants Project, IOM (International Organization for Migration)
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En cuanto a las rutas migratorias de llegada a Europa,
la via maritima es la mas utilizada siendo la mas peli-
grosa la ruta llamada del Mediterraneo Central que
parte principalmente de Libiay Egipto para llegar a las
costas italianas®. En 2016, se estima que fallecieron
700 ninos solo en esta ruta.

En este mismo ano, 2016, los menores de 18 anos
representaron cerca de la mitad de la poblacion des-
plazada. En concreto la cifra asciende a 28 millones, de
los cuales 12 millones corresponden a menores refu-
giados y solicitantes de asilo, y 16 millones vivian en
desplazamientos forzosos debido a conflictos arma-
dos y violencia. Esta cifra no incluye a los 7 millones
de ninos desplazados internamente debido a desas-
tres naturales, ni a los millones de ninos desplazados
dentro o fuera de sus paises en busqueda de mejores
oportunidades®.

En cuanto a los menores no acompanados, en 2016 se
presentaron 75.000 solicitudes de asilo en 70 paises.
La mayoria procedieron de Afganistan y Siria, siendo
Alemania el pais que mayor nimero de solicitudes
recibié (35.900).

Segun los ultimos datos de UNICEF acerca de los
menores refugiados y migrantes que llegaron a Europa
por la ruta del mediterraneo en el afo 2017, mas de
25.300 llegaron a Grecia, Italia, Bulgaria y Espana, de
los cuéles el 58% (14.800) eran menores no acompa-
fados, 0 menores separados’. La eleccion de Europa
como destino era el acceso a la educacion y el respeto
a los derechos humanos. Entre enero y septiembre de
2017, 2.430 nifios llegaron a Espafa por mar (ruta del
Mediterraneo Oeste) y tierra, en su mayoria de Marrue-
cos (962), Republica Arabe Siria (740) y Argelia (218).

EL PAPEL DE LOS PEDIATRAS

La actual crisis migratoria en Europa pone de mani-
fiesto los numerosos riesgos a los que se enfrentan
los ninos, ninas y adolescentes en movimiento. Estos
riesgos estan relacionados con el modo en que viajan,
la distancia y la duracion del viaje asi como la situa-
cion sanitaria, social y politica del pais de origen, de
transito y de destino. Es posible que estos nifios hayan
experimentado numerosas situaciones traumaticas
como la guerra, la violencia, separacion de la familiay
la explotacion. Pueden sufrir malnutricién y enferme-
dades transmisibles, o padecer de enfermedades cré-
nicas cuyo tratamiento sea dificil de mantener durante
el desplazamiento. Las mujeres embarazadas, los
recién nacidos, y los menores no acompanados son
grupos particularmente vulnerables.

Esta situacidn exige una respuesta por parte de los pro-
fesionales responsables de la atencion a la infanciay la
adolescencia, para garantizar la proteccion y promover
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la salud y el bienestar de estos menores, para la cual
no siempre estan debidamente formados y preparados.

En un estudio realizado recientemente por pediatras
europeos, (la mayoria de Atencién Primaria), méas de la
mitad de los que fueron encuestados (492) apreciaron
que el estado general de salud de los ninos migrantes
era peor, sus necesidades bio-psico-sociales eran dis-
tintas, y tenian mas obstaculos para acceder a la red
socio-sanitaria que los que no eran migrantes.® Los
problemas de salud mas frecuentes correspondian a
las enfermedades cronicas seguido de los problemas
de salud mental.

Un numero importante de los pediatras encuestados
desconocian la situacidn legal de las familias migran-
tes que atendian, asi como las politicas de su pais diri-
gidas al cuidado y el bienestar de la infancia migrantey
sus familias. La barrera principal que apreciaron para
el acceso de estas familias a la red socio-sanitaria fue
la culturaly lingdistica.

Cabe destacar en este estudio que el 80% de los pedia-
tras encuestados no recibieron formacion especifica
para abordar los problemas de salud y necesidades de
esta poblacion y no estaban al tanto de ninguna guia o
protocolo actualizado en su pais, acerca del cuidado y
manejo de los ninos migrantes y sus familias.

Los principales resultados de este estudio coinciden
con los de otros realizados anteriormente y vienen
a reiterar la necesidad de dar una respuesta global
de salud para esta “epidemia” de menores en movi-
miento, por parte de los profesionales que se dedican
a la atencion a la infancia y la adolescencia.

En esta direccion la Sociedad Internacional de Pedia-
tria Social y Salud Infantil emiti6 un documento de
posicionamiento en 2017 sobre la infancia migrante’
y convoco en su reunion anual de 2017 en Budapest,
a profesionales de distintas disciplinas implicados en
la atencion a la ninez en movimiento para abordar los
problemas de salud que afectan a esta poblacion.

En esta reunion fue adoptada La Declaracion de Buda-
pest sobre los Derechos, la Salud y el Bienestar de los
ninos, nifas y jovenes en movimiento con un enfoque
interdisciplinar centrado en la Convencidn de los Dere-
chos del Nifio (CDN)™.

Por un lado la declaracion reclama que los profesio-
nales y las organizaciones relacionados con la salud
infantil, deben ser conscientes de los movimientos
migratorios de los nifos a escala global y estar familia-
rizados con sus necesidades y vulnerabilidades. Deben
conocer los efectos perversos de este fendémeno en la
salud y el bienestar de estos ninos, ser conscientes de
que los sistemas de cuidado para ellos suelen estar
fragmentados, y estar comprometidos con la defini-
cion de salud de la OMS.
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Propone una atencion integrada e interdisciplinar cen-
trada en los derechos de proteccion, de promocién y
participacion contenidos en la CDN y establece un
marco de accion global para dar respuesta a las nece-
sidades de los ninos, ninas y adolescentes en movi-
miento. Este marco aborda el derecho de todos los
nifos sin discriminacion alguna (articulo 2 de la CDN)
e independientemente de su situacion legal a: una
supervivencia y desarrollo éptimo (articulo é), la opor-
tunidad de participar en las decisiones que les afec-
tan (articulo 12], y a una salud y asistencia sanitaria
6ptima (articulo 24) que no difiera de la que reciben los
ninos no migrantes.

Con respecto a los riesgos y las necesidades particula-
res de los ninos en movimiento, la Declaracién deter-
mina el papel de liderazgo que deben asumir los profe-
sionales y organizaciones relacionadas con la infancia,
en la planificacion e implementacidn de una atencion
continuada desde el momento de acogida hasta su
insercion e integracion en el nuevo pais. Esta atencion
requiere la creacion de programas de salud, guias cli-
nicas y protocolos especificos para esta poblacion y
deben ser de facil acceso para todos los profesionales.

Una vez que los ninos desplazados se encuentren
instalados en espacios seguros, se debe realizar una
valoracion fisica, psicosocial y del desarrollo. Los
ninos y nifas deben recibir una atencion primaria
con enlaces a atencidn especializada, y los cuidados
psicosociales y del desarrollo deben centrarse en los
problemas urgentes y crénicos incluyendo también la
salud mental de sus familiares o cuidadores.

Los profesionales que trabajan con estos ninos deben
de formarse y adquirir experiencia en las competen-
cias linguisticas y culturales asi como en la atencion
a los efectos traumaticos sufridos por estos menores.
Se debe de hacer hincapié en ofrecer unos cuidados
sensibles a los origenes étnicos, obtener el consen-
timiento informado y hacer a los menores participes
de las decisiones que se vayan a tomar. En cuanto a
los intérpretes y mediadores culturales, son impres-
cindibles y necesarios para facilitar el entendimiento,
eliminar posibles barreras que puedan surgir y preve-
nir la aparicion de posibles problemas de convivencia.
Deben de estar capacitados y adherirse a los estan-
dares de confidencialidad y profesionalismo. No es
recomendable utilizar como traductores o intérpretes
a miembros de la familia o del mismo ambiente.

Los pediatras y demas profesionales a la hora de aten-
der a los ninos desplazados deben adoptar un enfo-
que holistico fundamentado en los derechos del nifo.
Solo asi se podra ofrecer una atencion médica 6ptima.
Deben también, con el apoyo de organizaciones profe-
sionales, participar a nivel local, nacional o internacio-
nal, para asegurar que las necesidades de estos ninos

se vean atendidas y adoptar el papel de defensor del
menor para determinadas situaciones.

Por ultimo, la Declaracidon exige la aplicacion de prac-
ticas basadas en la evidencia para el desarrollo de pro-
gramas que puedan posteriormente implementarse y
ser sometidos a una evaluacion rigurosa.

CONCLUSIONES

e Aunque el aumento del niUmero personas despla-
zadas parece haberse ralentizado en los ultimos
anos, es poco probable que las causas politicas,
sociales, culturales y ambientales que provocan el
desplazamiento de ninos y sus familias desaparez-
can pronto.

e Los pediatras juegan un papel crucial en la salud
y el bienestar de estos ninos y deben estar a la
vanguardia para garantizar una atencion integral
y continuada, asi como participar en el desarrollo
de programas de salud y generacidn de politicas,
para avanzar en los derechos de los menores en
movimiento.

* Las Instituciones académicas y organizaciones
deben proporcionar la formacién necesaria para
que los pediatras y demas profesionales implica-
dos adquieran experiencia en competencias lin-
glisticas y culturales, asi como en la atencidn a los
efectos traumaticos sufridos por estos menores.

* La Convencidn de los Derechos del Nifo establece
un marco de accion global para dar respuesta a las
necesidades y vulnerabilidades de los nifos, ninas
y adolescentes en movimiento y define los requisi-
tos para que obtengan el mas alto nivel de salud y
bienestar posible.

* Los derechos de los nifios no estan limitados por
fronteras nacionales. Desde los lugares donde el
conflicto, la violencia o la pobreza les impulsa y
obliga a “moverse”, sus derechos se “mueven” con
ellos. (UNICEF).
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Encuentio con el expeily

JUEVES 7 DE JUNIO ¢ 10:30-11:30 H « ANFITEATRO

MANEJO DE LA INCONTINENCIA FECAL EN EL NINO

Juan Pedro Hernandez Bermejo. Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia

La incontinencia fecal (I.F.) es un problema muy grave
que altera seriamente la vida social, actividad fisica y
psicolégica del nino. Estos pacientes sufren verglienza
y rechazo por parte de sus companeros limitando sus
actividades escolares y sociales. Origina importantes
repercusiones emocionales con rechazo social y pér-
dida de autoestima. Al mismo tiempo tiene gran reper-
cusion en la vida familiar con padres desesperados en
busca de una solucidn....que no la encuentran. Su cali-
dad de vida se ve seriamente comprometida.

Es un problema muy frecuente tanto en atencion pri-
maria como en las consultas de gastroenterologia. Y a
pesar de su frecuencia, es un problema mal conocido
y peor tratado.

El primer paso para un manejo adecuado de la |.F. es la
identificacion de la causa de la misma. Podemos dife-
renciar dos grandes grupos:

A. LLF. FUNCIONAL: representa alrededor del 90% de
los casos de I.LF. No se encuentra ninguna causa
organica o neuroldgica que la explique. Dentro de
ella podemos diferenciar dos grandes grupos de
pacientes:

1) I.LF. FUNCIONAL RETENTIVA, la forma més fre-
cuente (alrededor del 80% de los casos); en
ella aparece el estrenimiento como principal
causa; la I.F. aparece como la complicacion
mas grave del estrefiimiento crénico de larga
evolucidn y mal tratado.

2] I.F. FUNCIONAL NO RETENTIVA, supone alre-
dedor del 20% de los casos, es mas frecuente
en ninos y en ellos no se encuentra antece-
dente de estrefiimiento cronico, mas que esca-
pes, estos ninos presentan verdaderas deposi-
ciones incontroladas, con independencia de su
habito intestinal. Con frecuencia aparece aso-
ciada a desordenes de hiperactividad, déficits
de atencion y espectro autista. Con frecuencia
estos ninos presentan también incontinencia
urinaria, lo que ha determinado el término
de disfuncion intestino-vesical y que apoya la
teoria de que son consecuencia de un desor-
den en el neurodesarrollo o conductal. Cual-

quiera que sea sumecanismo de origen, lo que
si esta claro que es la forma de I.F. mas dificil
de manejary con peores resultados.

B. LF. DE CAUSA ORGANICA. Menos del 10% de causas
de I.F. son debidas a lesiones congénitas o adqui-
ridas de la region anorrectal, mecanismos esfin-
terianos, nervios mientéricos y la médula espi-
nal. Fundamentalmente podemos diferenciar dos
grandes grupos de pacientes:

1) Aquellos que presentan |.F. por lesiones con-
génitas de la regidn anorrectal o de los esfin-
teres como son los casos de malformaciones
anorrectales complejas [fistula rectovesical,
cloacas) o lesiones adquiridas como es la I.F.
secundaria a la cirugia de las malformaciones
anorrectales o como secuela de la cirugia de la
enfermedad de Hirschsprung.

2] EL 2.° grupo de pacientes con |.F. organica lo
conforman los pacientes con lesiones congéni-
tas o adquiridas de la médula espinal; ejemplo
de lesion congénita lo constituye el grupo del
espectro de la disrrafia espinal, con el mie-
lomeningocele a la cabeza, mientras que la
lesidon traumatica de la médula espinal confor-
man el grupo de las lesiones adquiridas y que
determinan un conjunto de manifestaciones
clinicas que se conoce con el nombre de intes-
tino neurdgeno.

¢COMO SE MANEJAN ESTOS PACIENTES?

Es necesario la constitucion de “unidades de manejo
intestinal” para dar respuesta a estos complejos
pacientes. Estas unidades tienen que trasmitir la idea
de “compromiso” y “continuidad” para que sean efica-
ces. Es necesario individualizar el tratamiento hacién-
dole un seguimiento continuo y modificandolo y ajus-
tandolo en funcidn de los resultados.

A todos los pacientes se les realiza una Historia clinica
detallada y un perfil defecatorio previo con el obje-
tivo de identificar el grupo de I.F. al que pertenece el
paciente.
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Resulta muy util el realizarles un test de incontinen-
cia de los que hay muchos; nosotros usamos el test de
incontinencia de Rintala. Estos test sirven para cono-
cer el grado de I.F. que presenta el paciente y al mismo
tiempo evaluar la respuesta al tratamiento indicado.

La mayoria de pacientes que atendemos en nuestras
unidades son ninos con |.F. en los que ha fracasado
todas las medidas habituales de tratamiento y han
pasado por el filtro del gastroenterélogo.

Aunque las exploraciones complementarias solo esta-
rian indicadas en pacientes con sospecha de I.F. de
tipo organico, nosotros realizamos por protocolo: Rx.
simple de abdomen, enema opaco, ecografia hidroco-
lonica y manometria anorrectal.
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Para nosotros es fundamental, una vez estudiado
al paciente, el tener una reunién con los padres y el
nino, donde les explicamos la causa de la incontinen-
cia, que medidas vamos a poner en marcha y pedimos
el compromiso de ambos en las mismas. Creemos
que esto es esencial para obtener buenos resultados.
Estamos convencidos que las causas de fracaso en el
tratamiento de la I.F. son una inadecuada valoracion
del paciente, las multiterapias con el uso indiscrimi-
nado de laxantes, enemas y lo mas importante, el no
seguimiento constante y continuo de la evolucion del
paciente.
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Encuentio con el expeily

SABADO 9 DE JUNIO -« 1:30-12:30 H » AUDITORIO

ASPECTOS ETICOS DE LAS VACUNAS

Carmen Martinez Gonzalez. CS de Villablanca, Madrid

En pleno siglo XXI, enfermedades como la polio, el
sarampion o el tétanos neonatal, desaparecidos de
nuestro entorno, siguen matando a millones de ninos
en zonas subdesarrolladas del mundo. Un hecho
incuestionable para reconocer el papel decisivo de
las vacunas en la disminucidn de la mortalidad infan-
til y en el aumento de la esperanza de vida en gran
parte del mundo. Un papel decisivo en la historia de
la infancia.

Sin embargo, a pesar de esta evidencia, en nuestro
mundo de ricos y pobres asistimos a tremendas des-
igualdades y sonados contrastes. Frente a los 21,8
millones de lactantes que aun no reciben las vacunas
basicas o el esfuerzo de la OMS para que las vacunas
lleguen a todos los nifos, surgen los grupos antiva-
cunas o las llamadas “fiestas” del sarampidn o de la
varicela.

Pero aquellos que no recuerdan su historia estan con-
denados a repetirla. Y no podemos olvidar las secuelas
de la polio, la sordera de la rubéola o las meningitis
por Haemophilus, porque, paraddjicamente, un gran
enemigo de las vacunas es su propio éxito, al provocar
la creencia de que determinadas enfermedades han
desaparecido’.

Por otro lado, en una sociedad plural en donde la liber-
tad, el respeto y la tolerancia son valores que impor-
tan, lo raro seria no tener polémicas y desacuerdos. Y
asi observamos como prolifera la informacion antiva-
cunas; emergen grupos como el denominado Texas for
vaccine choice, o la Liga para la libertad de vacunacion
(que no debe inducir a error porque ninguna es obliga-
torial; los medios de comunicacion divulgan mensajes
confusos de dudosa credibilidad o aparecen campanas
contra determinadas vacunas lideradas por profesio-
nales médicos. Controversias relacionadas con aspec-
tos éticos que no hay que rehuir sino refutar.

En esta charla abordaremos algunas de estas contro-
versias recordando que los problemas éticos no son
problemas legales, aunque tengan mucha relacion.
Los problemas éticos nos cuestionan sobre qué debe-
mos hacer en situaciones en donde entran en juego
valores de los pacientes como la autonomia y la liber-
tad, valores de la sociedad como la confianzay la salud

publica, o valores de los profesionales como la traspa-
renciay la independencia.

¢DEBERIAN SER OBLIGATORIAS LAS VACUNAS EN LA INFANCIA?

El debate en torno a la obligatoriedad de medidas
en medicina no es nuevo, y se plantea en otras areas
como la donacién de drganos de pacientes fallecidos.
La Ley de trasplantes espanola dice que todos somos
considerados donantes de oérganos al fallecer, si en
vida no hemos expresado lo contrario. Sin embargo, en
la practica, siempre se respeta la decision de la familia
pidiendo su consentimiento para donar, y se consigue
mucho mas que en otros paises en se impone donde
la obligatoriedad. Por consiguiente, al menos en este
tema, la imposicién no es el camino.

En el caso de las vacunas, el debate sobre la obligato-
riedad se plantea entre seguridad o libertad. Aceptar
mas libertad conlleva menor seguridad y mayor vul-
nerabilidad, pero la imposicion de un bien debe ser
algo muy justificado, pues atenta contra la libertad y
la autonomia de las personas y seria percibido como
una injerencia desmedida del Estado en la vida pri-
vada. La obligatoriedad probablemente generaria mas
rechazo en los grupos antivacunas que ya desconfian
del gobierno y de las instituciones médicas.

Finalmente, dadas las altas coberturas de vacunacion
en Espafa, seria dificil justificar la obligatoriedad de
las vacunas en el momento actual, y en este sentido se
han pronunciado el Comité de Vacunas y el Comité de
Bioética de la Asociacion Espafiola de Pediatria (AEP)2.

La obligatoriedad quedaria restringida a motivos de
salud publica y de forma temporal. Obviamente, man-
tener altas las coberturas vacunales es un reto para
todos los profesionales sanitarios®.

¢QUE ACTITUD TOMAR ANTE PADRES ANTIVACUNAS?

El rechazo a las vacunas es un lujo sin sentido. Pero
hay un gran recorrido entre las personas que tienen
dudas vacunales y los activistas antivacunas. Incluso
habria que cuestionar la generalizacion del término
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“antivacunas”, porque no alude a ningln grupo homo-
géneo de radicales o extravagantes (prejuicio habi-
tual], ni todos comparten las mismas razones contra
las vacunas. Algunos solo son contrarios a la vacuna
combinada frente al sarampidn, parotiditis y rubeola
por la supuesta relacién con el autismo, otros recha-
zan todas las vacunas por su ideologia religiosa, hay
padres naturistas que confian en la inmunidad natural,
otros pertenecen al grupo de escépticos con la indus-
tria, estan los criticos con la salud publica, los nega-
cionistas basados en la falsa creencia de la desapa-
ricion de muchas enfermedades o los que interpretan
erroneamente los informes del VAERS (acrénimo de
“Vaccine Adverse Event Reporting System”).

El VAERS es un sistema norteamericano de notifica-
cion de efectos adversos de las vacunas, supervisado
por los CDC y la FDA, que recoge notificaciones sobre
los problemas de salud que ocurren después de la
vacunacion. Pero solo algunos de los llamados efectos
adversos (los que ocurren después de la vacunacion)
que recoge son verdaderos efectos secundarios de las
vacunas (relacionados causalmente con las vacunas).
La asociacion temporal de las vacunas con deter-
minados eventos, como una caida al salir del centro
de salud, tener una enfermedad grave o incluso una
muerte, evidentemente puede ser debida al azar. Por
consiguiente, estos informes tienen muchas limitacio-
nes para establecer una verdadera asociacion entre la
vacunay el problema notificado*.

Lo cierto es que no podemos aceptar los argumentos
antivacunas desde una posicion estrictamente cienti-
fica, pero debemos entender que es consecuencia de
la complejidad actual del mundo. De factores como
la globalizacién y accesibilidad del conocimiento, la
desconfianza creciente en la industria farmacéutica,
la sensacion de falta de riesgo frente a enfermedades
casi erradicadas y del empoderamiento del paciente®.

Entender estos hechos no es justificar el fendmeno,
pero es un paso necesario para pasar del autorita-
rismo estéril (confrontacion y rechazo del paciente) a
una relacion clinica deliberativa, en donde podamos
ejercer la persuasion y la tolerancia activa desde el
respeto a la persona.

Légicamente, los profesionales sanitarios no tenemos
la obligacion de aceptar cualquier creencia, como la
relacion del autismo con la vacuna triple virica, pero si
tenemos el deber moral de respetar a todos los pacien-
tes. Sin esta premisa estariamos legitimados para
rechazar a los fumadores recalcitrantes, los obesos
que no siguen nuestras indicaciones, o a alcohdlicos,
fumadores o toxicomanos que persistan en sus habitos
nocivos. Nos convertiriamos en una suerte de predica-
dores laicos, perfeccionistas, sin compasidon, incapa-
ces de entender las contradicciones y limitaciones del
ser humano.
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¢ES NECESARIO QUE UN PADRE FIRME UN FORMULARIO DE
CONSENTIMIENTO INFORMADO CUANDO RECHAZA UNA VACUNA
PARA SU HIJO?

Lo necesario e importante es establecer la diferencia
entre “consentimiento informado” (Cl) y formulario de
consentimiento informado. EL Cl es un proceso de infor-
macion al paciente, fundamentalmente verbal, en el seno
de la relacion clinica, que tiene el objetivo de ayudar al
paciente a tomar una decision con la mejor informa-
cion posible.

El formulario de Cl (irénicamente llamado “consen-
timiento desinformado”) es el documento que firma
el paciente en algunas ocasiones, después de que
haber recibido una informaciéon verbal correcta. Y
solo es necesario en casos concretos que explicita la
Ley 41/2002 reguladora de la autonomia del paciente:
“el consentimiento sera verbal por regla general. Sin
embargo, se prestara por escrito en los casos siguien-
tes: intervencion quirdrgica, procedimientos diagnds-
ticos y terapéuticos invasores y, en general, aplicacion
de procedimientos que suponen riesgos o inconve-
nientes de notoria y previsible repercusion negativa
sobre la salud del paciente”.

La informacidn es imprescindible, y el rechazo debe
quedar reflejado en la historia clinica. Pero firmar
un formulario de Cl| ante un rechazo a una vacuna,
aunque sea una opcidn individual y respetable, es un
acto innecesario.

¢QUE HACER CUANDO LOS PADRES SEPARADOS DISCREPAN EN
UNA DECISION VACUNAL?

Los profesionales sanitarios debemos actuar presupo-
niendo que los padres, separados o no, tienen acuer-
dos y comunicacion suficiente entre ellos en funcion
del mejor interés para sus hijos. Porque “la patria
potestad se ejercera conjuntamente por ambos proge-
nitores o por uno solo con el consentimiento expreso o
tacito del otro. Seran validos los actos que realice uno
de ellos conforme al uso social y a las circunstancias o
en situaciones de urgente necesidad”, dice el articulo
156 del Cadigo Civil.

Ambos padres, separados o divorciados, independien-
temente de los acuerdos de custodia tienen el derecho
y el deber de ejercer la patria potestad, que es el con-
junto de deberes y compromisos hacia sus hijos. Un
padre o una madre solo pierde la patria potestad de
su hijo en situaciones muy graves: por fallecimiento
del progenitor o por retirada de tutela y adopcion del
hijo. No es nuestra funcion indagar activamente en
los acuerdos entre ellos en las consultas habituales.
No obstante, si asistimos a una discrepancia explicita
entre ambos progenitores ante la decision de vacunar
a su hijo, teniendo en cuenta que ninguna vacuna es
obligatoria ni urgente, la actitud mas prudente sera
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diferir la vacuna hasta que ambos padres se pongan
de acuerdo, que es su obligacidn.

¢ES LEGITIMA LA DUDA VACUNAL?, ;CUAL ES EL PAPEL DE LOS
PROFESIONALES SANITARIOS PARA MANTENER LA CONFIANZA
EN LAS VACUNAS? ¢

La duda vacunal’ es un concepto respetable y hetero-
géneo. Se aplica a grupos o personas [incluso profe-
sionales sanitarios) y no siempre se materializa en un
rechazo a las vacunas. Incluso como profesionales, es
legitimo dudar. Nada ni nadie puede impedir la libertad
de pensamiento ni exigir adherencia acritica a nada,
por muy cientifico que sea. La duda razonable, “ese
otro nombre de la inteligencia” que decia Borges, es
un gran estimulo para la investigacion y el progreso,
un enorme catalizador de cambios y mejoras.

Pero en los Ultimos anos se ha extendido una injustifi-
cada desconfianza en las vacunas porque choca con la
realidad objetiva de su seguridad y eficacia. Una pér-
dida de confianza alimentada en parte por las propias
administraciones, con cuestiones como los diferentes
calendarios vacunales entre comunidades auténomas.

La confianza es un recurso moral imprescindible para
el buen funcionamiento social. Un valor intangible
como el resto de valores, que solo existe si nosotros
lo construimos. Confiamos en alguien o en algo, como
en las instituciones, si nos ofrece seguridad, si sen-
timos de forma clara y trasparente su compromiso
con nuestros intereses legitimos. Los pacientes tienen
mas confianza en las instituciones sanitarias si confian
en su médico, su enfermera o su pediatra. Y al revés:
nosotros somos la puerta de entrada al sistema sani-
tario también en lo que se refiere a la confianza. Esta
privilegiada influencia sobre los pacientes acarrea
una gran responsabilidad. En consecuencia, sembrar
la desconfianza de forma injustificada en la poblacidn
es un hecho grave, que colisiona con la idoneidad para
trabajar en el sector publico por muy legitimo que
sea tener dudas. Y aqui, sin duda, los profesionales
sanitarios tenemos la obligacion de ser prudentes en
nuestras declaraciones publicas. En este sentido la
Organizaciéon Médica Colegial (OMC) advierte de que
los médicos que desaconsejen las vacunas del calen-
dario vacunal, sin una contraindicacion justificada, vul-
nerando el Cddigo Deontoldgico publicamente o en el
ejercicio de la profesidn, pueden ser sancionados.

Mantener la confianza en las vacunas es una preo-
cupacién mundial, porque una crisis general de con-
fianza podria ser devastadora. No obstante, a pesar
del avance de cierta desconfianza, el nivel general de
confianza, aunque con gran variabilidad dentro de los
paisesy entre diferentes regiones del mundo es bueno.
En Europa destacan por sus actitudes negativas Fran-
ciay Bosnia-Herzegovina. Llamativamente, paises con

altos niveles de escolarizacidon y buen acceso a servi-
cios de salud, tienen tasas mas bajas de percepciones
positivas frente a las vacunas, existiendo una relacién
inversa entre sentimientos frente a las vacunas y esta-
tus socioeconémico®.

¢COMO DEBE ACTUAR EL PROFESIONAL DEL SISTEMA PUBLICO DE
SALUD ANTE LA OFERTA DE VACUNAS NO FINANCIADAS?

La sostenibilidad de los sistemas sanitarios depende
deluso adecuado de los recursos econémicos, siempre
limitados. En ocasiones no es posible la financiacion
publica de vacunas con demostrada eficacia y seguri-
dad, accesibles en el mercado antes de su inclusion en
el calendario vacunal oficial. Esto hace que se puede
dar la circunstancia de que mientras la industria y las
sociedades cientificas difunden y recomiendan una
vacuna que esta comercializada, salud publica frena
su indicacién general (como ocurre actualmente en
el caso de la vacuna frente al meningococo B). Situa-
cion que podemos vivir con desconcierto, incluso como
conflicto de lealtades.

En este periodo de tiempo, desde la comercializacidn
de una vacuna hasta su posible inclusion en el calen-
dario oficial o la indicacidon y aprobacion de la auto-
ridad competente para la poblacién general, es licito
que los profesionales sanitarios optemos por hacer
la recomendacion de la vacuna que esta a la venta, si
prescribimos en base a los datos de eficacia y seguri-
dad de esa vacuna, sin presiones de la industria y sin
seleccionar la poblacidn por criterios subjetivos (para
nosotros) como el nivel adquisitivo o la clase social.

¢ESTA JUSTIFICADO CAMBIAR LA PAUTA DE VACUNACION
OFICIAL CON ARGUMENTOS RAZONADOS?

Los sucesivos cambios en los calendarios vacunales
oficiales han producido situaciones muy especiales.
Un solo dia de diferencia en la fecha de nacimiento
en la misma comunidad auténoma puede condicio-
nar que a un nino le corresponda de forma financiada
una vacuna y a otro no; dos ninos de la misma edad
que viven en comunidades autdnomas vecinas pueden
recibir diferentes vacunas; en ocasiones se incluyen
o se excluyen vacunas del calendario oficial en fun-
cién de criterios que no compartimos; en el centro de
salud disponemos de vacunas que podriamos admi-
nistrar a los nifios que, por un dia, han sido excluidos
de una vacuna con el uUltimo cambio, etc. Ante estas
situaciones podemos sentirnos legitimados para
incumplir normas y adaptar las vacunas a situaciones
personalizadas.

Tenemos que asumir que la ética de las politicas sani-
tarias (macroética) y la ética de las organizaciones
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sanitarias [mesoética) que se ocupa de los criterios de
equidad y universalidad en el gasto publico, no depen-
den de nosotros. Nuestra responsabilidad, dentro de la
microética es mantener criterios de equidad e igualdad
en nuestras decisiones clinicas diarias. Por ello, sin
entrar en la adecuacion de las normas, interpretarlas
a nuestro criterio aumentaria las desigualdades socia-
lesy la inequidad.

Secundariamente, lo que para algunos supone un con-
flicto de lealtad entre el paciente y la organizacidn,
quiza deberiamos verlo como pura y simplemente una
cuestion de cumplimiento o incumplimiento de las
normas de nuestra empresa.

4PUEDEN VERSE INFLUENCIADAS LAS POLITICAS DE SALUD
PUBLICA 0 LOS PROPIOS PROFESIONALES POR LOS INTERESES DE
LA INDUSTRIA FARMACEUTICA?

La industria farmacéutica (IF) es imprescindible en
los sistemas sanitarios. Es preciso recordar que sin
la IF no habria vacunas. Pero este reconocimiento,
que parece negado por los grandes criticos, no debe
hacernos olvidar un hecho esencial: la IF esta regida
por intereses de mercado que, evidentemente, no son
los de la medicina. Intereses que podemos observar en
su relacidn con los paises en desarrollo.

En nuestro entorno la IF invierte mucho en marketing
y en actividad promocional, que logicamente aspira a
recuperar. En consecuencia, aunque el tema es mas
complejo, es dificil pensar que la ayuda econémica de
la IF es desinteresada, aunque solo sea porque la reci-
procidad es una caracteristica de las relaciones huma-
nas. Pero, ademas, multiples estudios’ demuestran la
influencia negativa de la IF en el perfil prescriptor de
los médicos.

El término “conflicto de intereses”, alude a un sesgo
potencial. Es el conjunto de circunstancias, no solo
econdmicas, que hace que el juicio o la actuacion de
un profesional respecto de un interés primario (salud,
autonomia...) pueda verse influido de forma indebida
por un interés secundario (econdmico, prestigio...).
Todos tenemos intereses secundarios que no plantean
problemas éticos; pero es éticamente cuestionable
que un interés secundario se imponga y prevalezca
frente al interés primario™.

Obviamente la declaracion sobre un potencial con-
flicto de intereses con la IF es un acto de trasparencia
acertado e indispensable. Pero puede ser insuficiente,
automatizado y simplista si no se sustenta en una
reflexion ética mas profunda sobre los fines prima-
rios de nuestra profesion. En este sentido, hay cada
vez mas profesionales que consideran que, mas alla
de esta declaracion, la integridad de los profesionales,
de los grupos de trabajo, comités y sociedades cien-
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tificas, estad directamente relacionada no solo con la
trasparencia, sino con la independencia de la indus-
tria. Solo asi las decisiones de los profesionales o de
las instituciones publicas estaran libres de sesgos por
influencias indebidas.

Nota: Este trabajo es resumen de “Vacunas. Aspec-
tos bioéticos”, capitulo 32 del libro “Vacunas. Algo
mas que el calendario vacunal. Preguntas y res-
puestas”. Autor C. Martinez Gonzélez. Edita Aso-
ciacion Espanola de Pediatria de Atencidon Prima-
ria (Aepap) y Sociedad Espafiola de Pediatria de
Atencion Primaria Cap. 32. Ed. Underfgraf, 2017.
ISBN 978-84-617-9974-9.

Disponible en http://www.aeped.es/sites/default/
files/vacunas._aspectos_bioeticos-_libro_vacunas
_2017.pdf
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Encuentio con el expeily

SABADO 9 DE JUNIO = 11:30-12:30 H « SALA C

SINDROME DE LA MUERTE SUBITA DEL LACTANTE. AVANCES CIENTIFICOS

EPIDEMIOLOGIA. FACTORES DE RIESGO Y PREVENCION DEL SINDROME DE MUERTE SUBITA DEL LACTANTE.
DOCUMENTO DE CONSENSO DE MONTEVIDEO. UPDATE 2016-17

M.2 Isabel Izquierdo Macian. Comité de Promocion de la Salud de la AEP. Hospital Universitario y Politécnico

La Fe, Valencia

DEFINICIONES

Sindrome de muerte sibita del lactante (SMSL)

EL SMSL Se define como la muerte subita de un nifo de
menos de un ano de edad, que ocurre aparentemente
durante el suefioy que permanece sin explicacion des-
pués de la realizacion de una minuciosa investigacion
postmortem, que incluye una autopsia completa, la
investigacion de las circunstancias de la muerte y la
revision de la historia clinica’.

Muerte subita e inesperada del lactante

La muerte subita e inesperada del lactante (MSIL) des-
cribe la muerte repentina de un nifno menor de un ano
de edad, sin causa evidente, previa a la investigacion
médica y legal. Es una definicion descriptiva, no diag-
nostica. Pudiendo ser la misma de causa explicada y no
explicada?. El Sindrome de muerte subita del lactante
(SMSL] se incluye en el grupo MSIL no explicada.

Muerte sdbita e inesperada del lactante, de causa
explicada

Son una serie de causas médicas de diversos orige-
nes que pueden generar una muerte subita e ines-
perada en el lactante dentro de ellas se encuentran
causas metabdlicas, cardiacas, infecciosas, traumati-
cas, intencionales o no intencionales como sofocacion,
intoxicacion y otras durante el sueno. Estas se asocian
con entornos no seguros para dormir.

Sueno seguro

Dentro del concepto “suefio seguro” se incluyen una
serie de practicas médicas y habitos saludables de
crianza. Estos se han asociado a través de la evidencia
cientifica con menor riesgo de muerte subita e inespe-
rada del lactante, tanto para causas explicadas como
inexplicadas como el Sindrome de muerte subita del
lactante (SMSL).
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ETIOPATOGENIA Y EPIDEMIOLOGIA

EL SMSL sigue siendo la tercera causa de mortalidad
infantil en los Estados Unidos (tras malformaciones y
prematuridad/bajo peso al nacimiento), y la principal
causa de mortalidad en lactantes entre 1 mesy un ano
de edad, con mas de 1900 muertes por ano?.

1. Hipétesis del triple riesgo

Ninguna de las hipétesis planteadas en relacion a la
etiopatogenia del SMSL, proporcionan explicaciones
concluyentes para todos los casos. Pueden existir fac-
tores todavia no identificados, o bien existir causas
genéticas, infecciosas, ambientales y/o evolutivas que
conducen finalmente a un SMSL.

Se cree que el SMSL tiene un origen multifactorial,
siendo la hipétesis del triple riesgo la mas amplia-
mente aceptada‘. Este modelo propone que para que
ocurra un SMSL deben estar presentes tres situacio-
nes: Un nifo vulnerable en un periodo critico del desa-
rrollo (de 0 a 12 meses y especialmente de 2 a 4) y un
factor externo estresante (Figura 1).

Existen dos categorias de factores de riesgo: facto-
res intrinsecos que incluye los factores genéticos,
polimorfismos, raza, sexo masculino, prematuridad,
ambiente intrauterino como la exposicién prenatal
al tabaco o alcohol y factores extrinsecos que pueden
aumentar el riesgo de SMSL en un nino vulnerable,
éstos incluyen: posicion para dormir boca abajo /
lateral, cabeza cubierta, dormir en un colchén para
adultos, en un sofd, colchdén blando, colecho, etc. El
tabaquismo materno puede considerarse también
como un factor de riesgo externo, sobre todo si se
acompana de colecho®.

En modelos animales se ha demostrado que la expo-
sicion al tabaco o nicotina durante el desarrollo fetal
alteran la expresion de los receptores de nicotina y
acetilcolina en zonas del tronco encéfalo, importantes
para la regulacion de la funciéon auténoma’® y reduce
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Figura 1. Hipotesis del triple riesgo. Libro blanco MSI 3.2 edicion®

Factores de riesgo Factores de riesgo
intrinsecos extrinsecos
« Varones ' Dormirenprmo
* Prematundad * Colecho
« Genéticos. Polimorfismos SMSL * Colchdn blando
* Exposicion prengtel |II Lactante | : &m cuierta
al tabaco y alcohol | vulnerable | « Sobrecalentamiento

el numero de neuronas serotoninérgicas (5-hidroxi-
triptamina) medulares en el rafe oscuro en ratones”
En cobayas se ha demostrado una alteracion de la
excitabilidad de las neuronas en el nlcleo del tracto
solitario (region del tallo cerebral importante para la
integracion sensorial)™.

A nivel funcional, la exposicion prenatal a nicotina, pro-
duce hipoventilacion y aumenta las apneas, disminuye
la hipoxia e hipercapnia inducida por los quimiorrecep-
tores ventilatorios''?, y bloquea la respuesta arousal
como respuesta a la hipoxia'™.

En humanos hay una fuerte asociacion entre recep-
tores nicotinicos de acetilcolina y receptores seroto-
ninérgicos (5-HT] en el tronco encefélico durante el
desarrollo. Hay suficiente evidencia que demuestra
que la exposicion prenatal al tabaco, enlentece la res-
puesta a la hipoxia en prematuros, disminuye la varia-
bilidad de la frecuencia cardiaca y altera la programa-
cion de los reflejos cardiovasculares que responden al
aumento de la tension arterial y frecuencia cardiaca
en respuesta al aumento del anhidrido carbdnico''51,

Paine et al, en una revision sistematica acerca de los
hallazgos neuropatolégicos de lactantes fallecidos de
muerte subita inexplicada, concluyen que los hallaz-
gos mas consistentes relacionados con la fisiopatolo-
gia son anomalias del sistema de neurotransmisores
serotoninérgicos en el tallo cerebral caudal alrededor
del 70% de los lactantes fallecidos por SMSL presen-
tan alteraciones del sistema serotoninérgico'™".

2. Factores genéticos

Algunos casos de Muerte Subita Inesperada tienen una
clara causa genética. Si bien se precisan grandes estu-
dios que determinen sus mecanismos de actuacion y
su combinacion para crear la “huella gendmica” que
predisponga a sufrir una muerte subita inesperada.

a. Disfuncion del Sistema Nervioso Central

EL SMSL se ha relacionado con disfuncion del sistema
nervioso central y particularmente con el sistema
auténomo?®?', Esta disfuncion puede dar lugar a la
falta de respuesta a la asfixia con hipoxia progresiva
a coma y muerte?. El sistema serotoninérgico juega
un papel en la coordinacion de la respiracion, la sen-
sibilidad al diéxido de carbono (CO2), la temperatura
corporal, control de la tensidn arterial y funcion auto-
nomica. Cuando los nifos duermen boca abajo o tienen
el rostro tapado vuelven a respirar el CO2 que han exa-
lado. El aumento del CO; estimula los centros respira-
torios y del despertar en el cerebro.

Existe un gran niumero de factores genéticos que afec-
tan al sistema serotoninérgico y que se han relacio-
nado con el SMSL. En la correlacién mas alta estu-
diada estd involucrado el gen 5-HTT, que codifica el
transportador de la serotonina®??. Weese-Mayer y
cols. encontraron en 90 casos de SMSL un aumento del
L-12 intron-promotor, en los casos de SMSL de afroa-
mericanos (p= 0,002) y no en caucasianos (p= 0,117)
en comparacion con los subgrupos de controles empa-
rejados por etnia y género. Estos resultados sugieren
posibles diferencias étnicas en la variacion genética
en el gen 5-HTT%?: Examinaron 8 genes implicados
en el desarrollo temprano del sistema nervioso autd-
nomo: BMP2, Mash1, PHOX2a, RET, ECE1, EDN1, TLX3
y EN1. Encontraron 11 mutaciones raras de proteinas
en 14 de los 92 casos de SMSL en los genes PHOX2a,
RET, ECE1, TLX3 y EN1; sélo la mutacidon TLX3 estaba
presente en los 92 controles emparejados?. Filonzi y
cols® publicaron 20 casos de SMSL relacionada con la
interaccidn entre el alelo L5-HTT y polimorfismos en
el gen que codifica el neurotransmisor inactivador de
la monoamino oxidasa A (MAOA], lo que sugiere que
los dos genotipos actuarian de manera sinérgica en la
modulacion de riesgo de SMSL.
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b. Canalopatias Cardiacas

Aproximadamente un 10-15% de los casos cataloga-
dos como SMSL corresponden a canalopatias, en par-
ticular sindrome de QT largo y sindrome de Brugada,
en menor grado, sindrome de QT corto y taquicardia
ventricular catecolaminérgica polimarfica. EL gen mas
solidamente relacionado con el SMSL es el SCN5A Yy el
sueno el trigger mas importante. A partir del afo 2000
se publicaron casos aislados de victimas de SMSL o
episodios aparentemente letales con mutaciones en
los genes codificantes para los canales idnicos, fun-
damentalmente SCN5A y KCNQ1, pero también en
KCNH2, RyR2 o caveolina3. En algunos de estos casos
se documentaron taquiarritmias malignas durante el
evento de SMSL, en otros se documentaron QTc largos
y ocasionalmente se completd el estudio con valora-
cion cardioldgica y molecular en los padres?- En para-
lelo se publicaron las primeras series de casos de
SMSL con un porcentaje signifi cativo de identificacion
de variaciones genéticas en los genes relacionados
con los canales idnicos, algunas con estudios funcio-
nales in vitro, la mayoria procedentes de autopsias y
sin correlato clinico asociado, por lo que no se pudo
estimar la prevalencia de afectacion parental ni discer-
nir si se trataba de mutaciones de novo o heredadas de
los progenitores303.32.33,

c. Errores Innatos del Metabolismo

Las metabolopatias representan aproximadamente
el 1-2% de los casos de SMSL Actualmente el cono-
cimiento cientifico ha permitido determinar los genes
que codifican las proteinas implicadas en las vias meta-
bélicas y produccion de energia en casos de SMSL. Se
ha examinado el papel del déficit de la acil-CoA des-
hidrogenasa de cadena media (MCAD) y su relacion
con el SMSL. La presentacion fenotipica varia, pero un
20-25% de los pacientes homocigotos para mutacio-
nes en el gen MCAD pueden presentar el SMSL%.

Varios estudios han investigado diferentes partes del
genoma mitocondrial y su relacién con el SMSL. Se
ha identificado variacién dentro de la regién mas poli-
morfica, en el denominado “bucle de desplazamiento”,
donde encuentran haplotipos especificos y mutaciones
de significado incierto pero que no aparecen en los
controles®.

d. Respuesta a la nicotina

Existe una clara asociacién entre la exposicion exo-
gena a la nicotina y el SMSL. La asociacidon entre el
SMSL vy los defectos en los enzimas que metabolizan
la nicotina se encuentra en los genes GSTTIy CYP1AT,
Por otro lado, Poetsch y cols. investigaron los polimor-
fismos del gen FMO3 de la enzima que metaboliza la
nicotina, que codifica la flavin-monooxigenasa3. Este
estudio demuestra la posible interaccidn entre la vul-
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nerabilidad genética (polimorfismo que puede afectar
al metabolismo de la nicotina) y un medio ambiente
insulto (exposicidn al tabaco) en la patogénesis del
SMSL3e,

3. Obstruccién respiratoria

Mucho se ha descrito acerca de los mecanismos que se
encuentran bajo la bandera de la asfixia. Estos incluyen
la superposicion entre asfixia y colecho, obstruccion
de la respiracién por ropa de cama, colchén blando y
apnea central. Estos mecanismos siguen siendo popu-
lares como resultado del importante factor de riesgo
que supone el dormir boca abajo. En general, en com-
paracion con la posicion supina, el dormir en decubito
prono eleva la excitacidon y los umbrales del desper-
tar, favorece el sueno y reduce la actividad autondmica
debido a un desequilibrio entre la actividad parasim-
paticay simpatica. En los lactantes mayores de un mes
la posicion de prono se asocia con una peor ventilacion
(en la fase activa del suefio) por una reduccion del con-
trol respiratorio, cardiovascular y autondmico.

4. Infeccion

Varios factores sugieren un papel de la infeccion y el
SMSL:

1. Su mayor incidencia en invierno y primavera,
cuando aumentan las infecciones respiratorias
y gastrointestinales.

2. Elpicodeincidencia se produce en el momento
de la caida de la inmunidad transmitida por la
madre y la primera exposicidon a la mayoria de
los patdgenos.

3. Hallazgo de cambios inflamatorios a diferentes
niveles del tracto respiratorio y elevacion de
citoquinas inflamatorias y/o anticuerpos frente
a patoégenos en diversos tejidos o liquidos cor-
porales de pacientes fallecidos por SMSL

Los estudios a menudo muestran implicacion de agen-
tes infecciosos en conjuncidn con otros cofactores
(madre fumadora, posicién al dormir). Actualmente no
existen evidencias directas que justifiquen estas teo-
rias.

5. Estrés térmico

Se ha encontrado una fuerte asociacion entre la regu-
lacidon térmica y el control respiratorio, especifica-
mente con la apnea prolongada.

Las interleuquinas liberadas por infeccion o estrés
térmico, provocarian vasoconstriccion periférica,
aumento del metabolismo y alteraciones en la termo-
rregulacion y control respiratorio.
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Algunos autores han incluido el estrés térmico dentro
de la hipotesis de la reinspiracion del COz, pero exis-
ten diversos factores de riesgo para el SMSL asociados
con el estrés térmico no explicables con dicha teoria,
lo que haria suponer dos mecanismos diferentes,
aunque posiblemente relacionados en un proceso que
lleva al éxitus a través de un fallo en el despertar o una
alteracion respiratoria®.

EPIDEMIOLOGIA. FACTORES DE RIESGO

a. Factores de riesgo con predisposicién genética
e Etnia.

* Género masculino (posiblemente ligado a
mutaciones en el cromosoma XJ.

* Control genético:
- Respuesta inflamatoria.
- Control genético NOS1.

- Control genético de la funcidn del tron-
coencéfalo.

- Control genético de las vias metabélicas
como la flavin-monooxigensa3 (FM03) del
metabolismo de la nicotina.

- Control genético de la funcion cardiaca.

b. Factores de riesgo con influencia prenatal

* Madre fumadora durante el embarazo.
e Control prenatal inadecuado.
e Abuso de heroina, cocaina y otras drogas.

* Madre multipara con intervalo de embarazos
menor a un ano.

* Abuso de alcohol durante la gestacion.
e Obesidad materna.
* Madre adolescente.

¢ Anemia materna.

c. Factores de riesgo postnatales

* Estacionalidad (meses mas frios).

* Sintomatologia de infeccion viral respiratoria o
gastrointestinal.

e Bajo peso al nacimiento.
e Exposicion al humo del tabaco.
e Dormir en decubito prono.

* Alimentacion con férmula adaptada/no lactan-
cia materna.

e Temperatura de la habitacion elevada o baja.

Ropa de cama en exceso, colchdn blando y
juguetes de peluche en la cuna.

e Colecho con los padres o con hermanos incre-
menta el riesgo, especialmente si se acompana
de tabaquismo, ingesta de alcohol, drogas y/o
farmacos sedantes o tranquilizantes.

e Dormir en un sofa.

e Edad del fallecimiento. La incidencia es mas
elevada de los dos a los cuatro meses.

e Prematuridad. Incrementa el riesgo cuatro
veces.

PREVENCION DEL SMSL. SUENO SEGURO DEL LACTANTE.
DOCUMENTO DE CONSENSO DE MONTEVIDEO.

En septiembre de 2016 durante la International Confe-
rence del ISPID (Intenational Society for the Study and
prevention of Perinatal and Infant Death) en la Ciudad
de Montevideo, Uruguay. Se aprobd el Documento de
Consenso sobre “Sueno seguro el lactante y habitos de
crianza”. En la elaboracion del mismo participaron los
miembros del Comité de Muerte Subita e Inesperada
del lactante, de la Asociacién Latinoamericana de
Pediatria, Grupo de trabajo SIDS de Italia y Grupo de
trabajo MSI-AEP. La finalidad del documento ha sido
difundir de manera resumida y clara las recomenda-
ciones internacionales de suefho seguro y prevencion
del Sindrome de la Muerte Subita del Lactante y que a
continuacion se describen®.

1. Cuidados prenatales

e Controles prenatales

Realizar el primer control antes del tercer mes de
gestacion y por lo menos un minimo de cinco con-
troles durante todo el embarazo.

La OMS vy diversas sociedades cientificas reco-
miendan en embarazos de bajo riesgo un nimero
minimo de cinco consultas prenatales.

Es importante considerar que el riesgo de SMSL,
aumenta significativamente en intervalos interge-
nesicos cortosy se triplica si el cuidado prenatal se
inicia durante el 3er trimestre (OR 2,8) y se duplica
en aquellas madres que realizan menos de 6 con-
troles durante el embarazo (OR 1,8)%,

* Evitar la exposicion al tabaco

Estan establecidos con claridad los efectos del
tabaquismo sobre la salud perinatal y posna-
tal que incluyen el bajo peso al nacer y el parto
pre término. Fumar mas de 10 cigarrillos por dia
durante en el embarazo aumenta significativa-
mente el riesgo de padecer SMSL (OR = 3; IC del
95%: 1,3-6,4).
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Segun diversas publicaciones en paises de Latino-
américa el habito de fumar durante el embarazo
oscila entre 9 a 18% y la proporcién de mujeres
embarazadas que convive con fumadores, va de 26
a 67%%40,

* Evitar el consumo de alcohol y de sustancias psicoac-
tivas: Marihuana, cocaina, metadona y heroina entre
otras.

El consumo de alcohol de la mujer durante el
embarazo afecta adversamente al feto, la ingesta
de alcohol durante el embarazo llega a multi-
plicar por 6 el riesgo de Muerte subita. El con-
sumo de drogas ilicitas durante el embarazo
también aumenta el riesgo*'“2%%, Existe un riesgo
muy aumentado de SMSL para aquellas madres
expuestas a la cocaina, con un OR de 4,1 (IC 95%:
3,2-5,3)%.

2. Cuidados Posnatales

Recomendaciones para un sueno seguro durante el
primer ano de vida

* Realizar los controles pediatricos adecuados y calen-
dario de vacunacion completa segun cada pais o
region.

e Colocar siempre a dormir al nifio en posicion supina
o boca arriba.

Se aconseja que los ninos duerman desde el naci-
miento en posicidn supina o bocaarriba. Solo deben
dormir en posicidn prona aquellos nifos en los que
el riesgo de muerte por aspiracion es mayor que el
riesgo de muerte subita .Colocar boca abajo o en
posicion prona a dormir a los lactantes constituye
un elevado riesgo de SMSL#4243,

Los ninos que habitualmente duermen boca
arriba y son colocados para dormir en alguna
ocasién en posicidn prona tienen un riesgo aun
mayor que aquellos que son habitualmente colo-
cados boca abajo para dormir (OR ajustado 19,3;
IC 95%: 8,7-45,4).

Se aconseja extremar las medidas al alta de las
maternidades acostumbrando a todos los ninos y
a las familias (padres, abuelos, cuidadores) a colo-
car a dormir en posicidn supina a todos los ninos
y en especial a los prematuros, o recién nacidos
con bajo peso. Reforzar el concepto en los contro-
les pediatricos, y brindar informacidn a Maestrasy
cuidadores en Jardines maternales®.

*  No exponer al nifno al humo del tabaco.

El riesgo de muerte suUbita aumenta 4 veces en
hijos de madres fumadoras y 2 veces cuando la
madre se expone de manera pasiva al humo del
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cigarrillo, lo cual también destaca la afectacidn en
el fumador pasivo®.

Se ha demostrado que la exposicion posnatal al humo
del cigarrillo también es un importante factor de
riesgo para el SMSL (OR con un padre fumador 2,5; con
ambos padres 5,77). Cualquier intervencién a desarro-
llar debiera incluir también componentes que actien
sobre el entorno fumador de la mujer embarazada®.

Promover la lactancia materna.

Las investigaciones realizadas revelan que la lac-
tancia disminuye el riesgo de SMSL. Un meta ana-
lisis publicado en el ano 2011 mostro una reduc-
cion del riesgo de SMSL, con un OR de 0,40 para
algun tipo de lactancia materna en el analisis
univariado y un OR de 0,36 en el analisis multi-
variado. A su vez, la lactancia materna exclusiva
disminuyo el riesgo de SMSL en un 73% (OR uni-
variable 0,27)%°. Otros estudios demostraron que la
lactancia exclusiva al mes de vida del nifio reducia
a la mitad el riesgo de SMSL (OR ajustado 0,48 IC
95%: 0,28-0,82)*.

Evitar el exceso de abrigo y mantener una Tempera-
tura ambiente moderada.

Un exceso de ropa y/o mantas de cama que cubren
al lactante y la temperatura de la habitacion ele-
vada se han asociado con un aumento del SMSL.
Debe evitarse que duerma con la cabeza cubierta®.

Ofrecer el chupete para dormir, cuando la lactancia
este bien establecida.

Sobre el uso de chupete para dormir existe una
fuerte asociacion entre su utilizacion y la dismi-
nucidn del riesgo del SMSL. La evidencia sugiere
que también el chupete disminuiria el riesgo ante
situaciones de sueno inseguro, como dormir boca
abajo, realizar colecho y ser hijo de madre fuma-
dora.

En el caso de los ninos amamantados debe ofre-
cerse el chupete cuando el nino ya ha cumplido el
primer mes de vida o a partir que la misma este
bien establecida®.

Compartir la habitacion de los padres, pero no la
cama.

El lugar mas seguro para que duerma el bebé es
en una cuna al lado de la cama de sus padres. La
evidencia que demuestra que el colecho aumenta
significativamente el riesgo del SMSL en aque-
llos padres que fuman, ingieren alcohol, drogas o
sedantes, especialmente si el nino es prematuro o
de bajo peso*#.

No se observd incremento del riesgo cuando el
nino comparte la cama de la madre por periodos
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cortos con el propdsito de amamantar e incremen-
tar el contacto piel a piel®.

Las muertes en situacion de colecho se asocian
a lo sumo con un factor de riesgo para el SMSL:
posicion boca abajo, alimentacion con formula
exclusiva, compartir la cama con otro nino, acostar
al nino sobre una almohada, usar nidos de conten-
cion en la cama de los padres, dejar al nifio en una
cama sin supervision de un adulto*34447.48,

Dormir con un nino en un sofa, sillon, silla mece-
dora aumenta considerablemente el riesgo com-
parado con dormir en otras superficies (por ej. una
cunal.

Los padres deben ser educados acerca de los
riesgos y beneficios del colecho y deben conocer
en forma muy detallada aquellas practicas que lo
hacen inseguro®.

Recomendacion

El colecho es especialmente peligroso en las siguien-
tes circunstancias y se deben evitar siempre:

e Cuando el lactante es menor de 4 meses indepen-
dientemente si los padres fuman (OR = 4,7-10,4)

e Cuando uno o ambos progenitores tienen habitos
tabaquicos aunque no fumen en la cama matrimo-
nial (OR =2,3 a 21,4)

e Cuando la madre fumé durante el embarazo.
e Cuando el nino es prematuro o de bajo peso.

* En situaciones de colecho con multiples personas
(OR =5,4).

e Cuando alguno de los padres consume alcohol y/o
drogas ilicitas (OR 1,66 -89,7).

e Cuando el colecho se realiza con alguna persona
que no sea un progenitor del nifo. (OR = 5,4).

* Cuando existen almohadas y/o ropa de cama
mullida en el lecho donde duerme en nino junto a
sus padres (OR = 2,8 - 4,1)4348,

Cuidados propios de la cuna o moisés

La cuna clasica de madera con barrotes es la mejor
opcion. El colchdn debe ser firme y del mismo tamano
de la cuna.

No colocar ningun tipo de objeto dentro de la cuna
(almohada, nido, rollo, chichonera, juguetes] la utiliza-
cién de frazadas, colchas, almohadas, edredones, piel
de oveja, de nidos de contencion, almohadillas latera-
les. Y otras superficies mullidas durante el sueno se
asocian con sofocacion®.

Tapar al nino hasta las axilas con los brazos por fuera
de la ropa de cama y sujeta, No cubrir la cabeza del
bebe durante el sueno.

Comentario final

ELlSindrome de muerte subita del lactante es un dilema
médico con solucidn educacional. Es importante poder
informar a los profesionales de salud los beneficios del
sueno seguro, como también a la comunidad en gene-
ral a través de campanas de prevencion.

Por otra parte se aconseja a los medios de comunica-
cion debido a su importante rol en la sociedad, inclui-
dos medios gréaficos y audiovisuales (cine, TV, revistas,
diarios, y la web) que se alineen con los mensajes de
sueno seguro.

BIBLIOGRAFiA

1. Krous HF, Beckwith JB, Byard RW, Rognum TO,
Bajanowski T, et al. Sudden infant death syn-
drome and unclassified sudden infant deaths: a
definitional and diagnostic approach. Pediatrics.
2004;114(1):234-8.

2. Shapiro-Mendoza CK, Camperlengo LT, Kim SY,
Covington T. The sudden unexpected infant death
case registry: a method to improve surveillance.
Pediatrics. 2012;129(2):e486-93.

3. Rebeca F. Carlin, MD; Rachel Y. Moon, MD. Risk
Factors, protective factors, and Current. Reco-
mendations to reduce sudden Infant death syn-
drome. A review. JAMA Pediatrics. February 2017,
volume 171, number2. (175-180).

4. Filiano JJ, Kinney HC. A perspective on neuro-
pathologic fi ndings in victims of the sudden infant
death syndrome: The triple-risk model. Biol Neo-
nate.1994;65:194-7.

5. Izquierdo Macian I, Zorio Grima E, Molina Aguilar
P, Marin Reina P. Grupo trabajo MSI-AEP. Princi-
pales hipdtesis y teorias patogénicas del sindrome
de la muerte subita del lactante. Libro Blanco MSI.
3.9 Edicion . 2013. Pag. 47-60.

6. Trachtenberg FL, Haas EA, Kinney HC, Stanley C,
Krous HF. Risk factors changes for Sudden Infant
Death Syndrome after initiation of back-to-sleep
campaign. Pediatrics. 2012;129:630.

7. Browne CJ, Sharma N, Waters KA, Machaalani R.
The effects of nicotine on the alpha-7 and beta-2
nicotinic acetycholine receptor subunits in the

developing piglet brainstem. Int J Dev Neurosci.
010;28(1):1-7.

8. Hunt NJ, Waters KA, Machaalani R. Orexin recep-
tors in the developing piglet hypothalamus, and

17



Sesiones cientificas oficiales

10.

1.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

172

effects of nicotine and intermittent hypercapnic
hypoxia exposures. Brain Res. 2013;1508:73-82.

Cerpa VJ, Aylwin ML, Beltran-Castillo S, et al.
The alteration of neonatal raphe neurons by
prenatal-perinatal nicotine: meaning for sudden
infant death syndrome. Am J Respir Cell Mol Biol.
2015;53(4):489-499.

Sekizawa S, Joad JP, Pinkerton KE, Bonham AC.
Secondhand smoke exposure alters K+ channel
function and intrinsic cell excitability in a subset of
second-order airway neurons in the nucleus trac-
tus solitarius of young guinea pigs. Eur J Neurosci.
2010;31(4):673-684.

St-John WM, Leiter JC. Maternal nicotine depres-
ses eupneic ventilation of neonatal rats. Neurosci
Lett. 1999;267(3):206-208.

Eugenin J, Otarola M, Bravo E, et al. Prenatal to
early postnatal nicotine exposure impairs central
chemoreception and modifi es breathing patternin
mouse neonates: a probable link to sudden infant
death syndrome. J Neurosci. 2008;28(51):13907-
13917.

Hafstrom O, Milerad J, Sundell HW. Prenatal nico-
tine exposure blunts the cardiorespiratory res-

ponse to hypoxia in lambs. Am J Respir Crit Care
Med. 2002;166(12 pt 1):1544-1549.

Fifer WP, Fingers ST, Youngman M, Gomez-Grib-
ben E, Myers MM. Effects of alcohol and smoking
during pregnancy on infant autonomic control. Dev
Psychobiol. 2009;51(3):234-242.

Richardson HL, Walker AM, Horne RS. Mater-
nal smoking impairs arousal patterns in sleeping
infants. Sleep. 2009;32(4):515-521.

Cohen G, Vella S, Jeffery H, Lagercrantz H, Katz-
Salamon M. Cardiovascular stress hyperreactivity
in babies of smokers and in babies born preterm.
Circulation. 2008;118(18):1848-1853.

Paine SM, Jacques TS, Sebire NJ. Review: neu-
ropathological features of unexplained sudden
unexpected death in infancy: current evidence
and controversies. Neuropathol Appl Neurobiol.
2014;40(4):364-384.

Machaalani R, Say M, Waters KA. Serotoninergic
receptor 1A in the sudden infant death syndrome
brainstem medulla and associations with clinical
risk factors. Acta Neuropathol. 2009;117(3):257-265.

Paterson DS, Trachtenberg FL, Thompson EG, et
al. Multiple serotonergic brainstem abnorma-
lities in sudden infant death syndrome. JAMA.
2006;296(17):2124-2132.

Darnall RA, Schneider RW, Tobia CM, Commons
KG. Eliminating medullary 5-HT neurons delays

21.

22.

23.

24,

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

AEP 2018-66 Congreso de la Asociacién Espafiola de Pediatria

arousal and decreases the respiratory response to
repeated episodes of hypoxia in neonatal rat pups.
J Appl Physiol (1985). 2016;120(5):514-525.

Kinney HC, Richerson GB, Dymecki SM, Darnall
RA, Nattie EE. The brainstem and serotonin in the
sudden infant death syndrome. Annu Rev Pathol.
2009:4;517-50.

Kinney HC, Thach BT. The sudden infant death syn-
drome. N Engl J Med. 2009; 361:795-805.

Cummings KJ, Commons KG, Fan KC, Li A, Nattie
EE. Severe spontaneous bradycardia associated
with respiratory disruptions in rat pups with fewer
brain stem 5-HT neurons. Am J Physiol Regul
Integr Comp Physiol. 2009; 296(6):R1783-R1796.

Cummings KJ, Hewitt JC, Li A, Daubenspeck JA,
Nattie EE. Postnatal loss of brainstem seroto-
nin neurons compromises the ability of neonatal
rats to survive episodic severe hypoxia. J Physiol.
2011;589(pt 21):5247-5256.

Opdal SH, Vege A, Rognum TO. Serotonin trans-
porter gene variation in sudden infant death syn-
drome. Acta Paediatr. 2008;97:861-5.

Weese-Mayer DE, Zhou L, Berry-Kravis EM, Maher
BS, Silvestri JM, Marazita ML. Association of the
serotonin transporter gene with sudden infant
death syndrome: a haplotype analysis. Am J Med
Genet A. 2003;122A:238-45.

Weese-Mayer DE, Berry-Kravis EM, Zhou L, Maher
BS, Curran ME, Silvestri JM, et al. Sudden infant
death syndrome: case-control frequency differen-
ces at genes pertinent to early autonomic nervous
system embryologic development. Pediatr Res.
2004;56:391-5.

Filonzi L, Magnani C, Lavezzi A, Rindi G, Parmigiani
S, Bevilacqua G, et al. Association of dopamine
transporter and monoamine oxidase molecular
polymorphisms with sudden infant death syn-
drome and stillbirth: new insights into the seroto-
nin hypothesis. Neurogenetics. 2009;10:65-72.

Kiehne N, Kauferstein S. Mutations in the SCN5A
gene: evidence for a link between long QT syn-
drome and sudden death? Forensic Sci Int Genet.
2007;1:170-4.

Plant LD, Bowers PN, Liu Q, et al. A common
cardiac sodium channel variant associated with
sudden infant death in African Americans, SCN5A
S1103Y. J Clin Invest. 2006;116:430-5.

Van Norstrand DW, Asimaki A, Rubinos C, et al.
Connexin43 mutation causes heterogeneous gap
junction loss and sudden infant death. Circulation.
2012;125(3):474-481.



AEP 2018-66 Congreso de la Asaciacion Espafiola de Pediatria

Sesiones cientificas oficiales

32.

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

Andreasen C, Refsgaard L, Nielsen JB, et al. Muta-
tions in genes encoding cardiac ion channels pre-
viously associated with sudden infant death syn-
drome (SIDS) are present with high frequency in new
exome data. Can J Cardiol. 2013;29(9):1104-1109.

Winkel BG, Yuan L, Olesen MS, et al. The role of the
sodium current complex in a nonreferred nation-
wide cohort of sudden infant death syndrome.
Heart Rhythm. 2015;12(6):1241-1249.

Rosenthal NA, Currier RJ, Baer RJ,Feuchtbaum
L, Jelliffe-Pawlowski LL. Undiagnosed metabolic
dysfunction and sudden infant death syndrome—

a case-control study. Paediatr Perinat Epidemiol.
2015;29(2):151-155.

Opdal S, Rognum T, Torgersen H, Vege A. Mito-
chondrial DNA point mutations detected in four
cases of sudden infant death syndrome. Acta Pae-
diatr. 1999;88:957-60.

Poetsch M, Czerwinski M, Wingenfeld L, Venne-
mann M, Bajanowski T. A common FMO3 polymor-
phism may amplify the effect of nicotine exposure
in sudden infant death syndrome (SIDS). Int J Legal
Med. 2010;124:301-6.

Jenik A, Rocca Rivarola M, Lahorgue Nunes M, et
al. Declaracion de Montevideo sobre sueno seguro
del lactante y habitos de crianza saludables.
Comité de Muerte Subita e Inesperada del lactante
de la Asociacion Latinoamericana de Pediatria.
Octubre 2016

Grupo de Trabajo en Muerte Subita e Inespe-
rada del Lactante, Sociedad Argentina de Pedia-
tria, Jenik A, Grad E, Orazi V, Sapoznicoff L, Fasola
L, Rocca Rivarola M, Jacobi N, Rossato N, Kanopa
V, Rubio I, Cohen M. Considerations about the
infant safe sleep: Executive summary. Arch Argent
Pediatr. 2015 Jun;113(3):285-7.

Maestri RN, Nunes ML. The uptake of safe infant
sleep practices by Brazilian pediatricians: a nation-
wide cross-sectional survey. Sleep Med 2016 Apr;
20:123-8. doi: 10.1016/j.sleep.2015.12.019. Epub
2016 Jan 26.

40.

41.

42.

43.

44,

45.

46.

47.

48.

Rocca Rivarola M, Reyes P, Henson C, Bosch
J, Atchabahian P, Franzosi R, Di Pietro C, Balboni
C, Giglio N Impact of an educational intervention
to improve adherence to the recommendations
on safe infant sleep. Arch Argent Pediatr. 2016 Jun
1;114(3):223-231. doi: 10.5546/aap.2016.223. Epub
2016 Apr 25.

Sierra Sirvent Javier. Grupo MSI-AEP. Campanas
de prevencion SMSL. Factores de riesgo. Libro
Blanco MSI. 3.2 Edicion. 2013. Pag 61-70.

Moon RY et al. Task Force on Sudden Infant Death
Syndrome SIDS and Other Sleep-Related Infant
Deaths: Expansion of Recommendations for a
Safe Infant Sleeping Environment. Pediatrics.
2011;128(5):1030-1039.

Rachel Y, Moon MD, Task Force on Sudden Infant
Death Syndrome. SIDS and other sleep-related infant
deaths:Evidende base for 2016 Updated recom-
mendations for a safe Infant sleeping environment.
Pediatrics. 2016;138(5). €21062940 (e2-e34).

Liebrechts-Akkerman G, Lao O, Liu F, Van Sleuwen
B, et al. Postnatal parental smoking: an important
risk factor for SIDS. Eur J Pediatr 2011;170:1281-
91.

Hauck FR, Thompson JM, Tanabe KO, et al.
Breastfeeding and reduced risk of sudden infant
death syndrome: a meta-analysis. Pediatrics.
2011;128:103.

Mitchell EA, Blair PS, L'Hoir MP. Should Paci-
fiers Be Recommended to Prevent Sudden Infant
Death Syndrome? Pediatrics. 2006;117(5):1755-8.
Review.

O’'Leary CM1, Jacoby PJ, Bartu A, D’Antoine H,
Bower C. Maternal alcohol use and sudden infant
death syndrome and infant mortality excluding
SIDS. Pediatrics. 2013;131(3):e770-8.

Carpenter R, McGarvey C, Mitchell EA, Tappin
DM,Vennemann MM, Smuk M, Carpenter JR. Bed
sharing when parents do not smoke: is there a risk
of SIDS? An individual level analysis of five major
case-control studies. BMJ Open 2013;3(5).

173



Sesiones cientificas oficiales

AEP 2018-66 Congreso de la Asociacién Espafiola de Pediatria

Encuentio con el expeily

SABADO 9 DE JUNIO = 11:30-12:30 H « ANFITEATRO

URTICARIA CRONICA: EPIDEMIOLOGIA, EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS Y TRATAMIENTO MEDIANTE

EXPOSICION Y SUPUESTOS PRACTICOS

URTICARIA CRONICA

Montserrat Alvaro Lozano, Mercedes Escarrer
Hospital Sant Joan de Déu, Universidad de Barcelona, Barcelona

DEFINICION Y ETIOLOGIA

Se define la urticaria cronica como la apariciéon de
habones pruriginosos, angioedema, o ambos, a diario
o casi a diario durante 6 0 mas semanas seguidas.
Se clasifican en dos tipos, urticaria cronica inducible
y urticaria crénica espontanea (Tabla 1). La aparicion
de la primera de ellas responde a estimulos habitual-
mente identificables como son el frio, el calor, la pre-
sion, la vibracion y el agua y se incluyen también en
este tipo la urticaria colinérgica, la urticaria de con-
tacto y el dermografismo sintomatico. En la urticaria
cronica espontanea no podemos hallar un factor etio-
ldgico por historia clinica.

Hay una serie de enfermedades que podrian, en su
inicio, ser confundidas con una urticaria crénicay que
forman parte de su diagnéstico diferencial (Tabla 2).

Tabla 1. Clasificacidon de la Urticaria cronica

FISIOPATOLOGIA

La urticaria cronica se produce por una alteracion de
los mastocitos los cuales liberan histamina y otros
mediadores como factor de activacion de plaquetas y
citocinas. Histolégicamente los habones se caracteri-
zan por edema de la dermis con aumento de la per-
meabilidad y vasodilatacidn de las vénulas postcapila-
res, asi como de los vasos linfaticos con extravasacion
de suero en el tejido. La piel afectada tiene un infil-
trado perivascular. En la urticaria cronica espontanea
se han detectado autoanticuerpos funcionales dirigi-
dos contra el receptor de alta afinidad para la IgE y
autoanticuerpos para la propia IgE.

DIAGNOSTICO

La rutina diagndstica en la urticaria crdonica tiene
como objetivos excluir los diagnésticos diferenciales
nombrados en la Tabla 2, identificar la actividad de la
enfermedad, su impacto y control y identificar agentes
causantes o exacerbadores.

La historia clinica detallada es esencial para un
correcto diagndstico. Hay diferencias etioldgicas entre

Urticaria crénica espontanea

Urticaria inducible

desconocidas.

Aparicion espontanea de habones, angioedema o ambos durante .
6 0 méas semanas debido a causas conocidas (autorreactividad) o

Dermografismo sintomatico
e Urticaria por frio

e Urticaria por presion

e Urticaria solar

e Urticaria por calor

e Angioedema vibratorio

e Urticaria colinérgica

e Urticaria de contacto

e Urticaria acuagénica
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Tabla 2. Diagndstico diferencial de la urticaria crénica

Sindromes que se presentan con habones
y/0 angioedema

e Urticaria pigmentosa

e Urticaria vasculitis

e Angioedema mediado por bradikinina

e Anafilaxia inducida por ejercicio

e Sindromes periédicos asociados a criopirina
e Sindrome de Schnitzler

e Sindrome de Gleich

e Sindrome de Wells

e Penfigoide bulloso

los distintos estudios publicados y la escasez de datos
epidemioldgicos en nifos hace dificil establecer un
cuestionario correcto. En la Tabla 3 se resumen las
preguntas imprescindibles en una buena historia cli-
nica dirigida.

Tabla 3. Historia clinica en urticaria cronica

Preguntas en la historia clinica de urticaria crénica

e Cuando empezaron las lesiones.

e Forma, tamafo, frecuencia/duracion y distribu-
cion de los habones.

e Asociacién con angioedema.

* Sintomas asociados (dolor articular, fiebre,
dolor abdominal).

e Historia familiar y personal de habones y/o
angioedema.

e Induccidn por agentes fisicos o ejercicio.

e Aparicién en hora concreta del dia, fines de
semana, vacaciones, ciclo menstrual.

e Relacion con comidas o farmacos.
e Relacion con infeccidn o stress.

e Alergias pasadas o presentes, infecciones,
enfermedades autoinmunes, problemas gas-
trointestinales, otras afecciones.

* Actividades profesionales (adultos) y de ocio.
e Tratamientos anteriores y respuesta a ellos.
* Procedimientos diagndsticos previos.

Posteriormente, la exploracidon fisica nos revelara
datos sobre localizacidn y caracteristicas actuales de
los habones y angioedema.

Respecto a las pruebas complementarias, hemo-
grama y VSG o proteina C-reactiva son basicos para
descartar otras causas de habones y/o angioedema.
Segun la historia clinica, se pueden determinar Helico-
bacter pylori y otros agentes infecciosos sospechosos
(estreptococo, estafilococo, Yersisnia, Giardia lamblia,
Mycoplasma pneumoniae, virus de la hepatitis, norovi-
rus, parvovirus B19, Anisakis simplex, Entamoeba spp o
Blastocystis spp han sido descritos en algunas series
como causa de urticaria crénica). Sin embargo, deben
hacerse mas estudios para investigar la implicacion
de dichos organismos en la etiologia de la urticaria.
Se recomienda estudio del eje tiroideo y anticuerpos
antinucleares si se sospechan causas autoinmunes.
La alergia IgE mediada es una causa extremadamente
rara de urticaria cronica. Los antiinflamatorios no
esteroideos podrian ser una causa de reactivacion de
urticaria crénica pre-existente y deben evitarse.

En la actualidad las Unicas pruebas usadas para detec-
tar anticuerpos contra IgE o su receptor son el test
del suero autélogo y el test de activacion de basdfilos
(TAB). Estas pruebas sélo pueden realizarse en Cen-
tros de Referencia. TAB puede usarse también para
medir la respuesta al tratamiento con omalizumab y
ciclosporina. En algunas series se han descrito des-
censo en los niveles de basoéfilos que aumentan con el
tratamiento con omalizumab. También se ha descrito
la elevacion del D-dimero como marcador de actividad
en la urticaria cronica espontanea.

En la urticaria cronica inducible deben investigarse las
posibles causas fisicas y los umbrales a partir de los
cuales se pueden reactivar los sintomas. Existen técni-
cas de provocacion con frioy calor (TempTest) para medir
grados de urticaria por calor y frio y el dermatografo-
metro para provocar dermografismo. También puede
medirse, mediante provocacion, la respuesta, aplicando
presion o agua, segun la sospecha diagnostica.

Para identificar la actividad de la enfermedad y su
impacto, debe hacerse una valoracién de la actividad
de la urticariay también de la calidad de vida antes del
inicio del tratamiento para poder asi clasificar adecua-
damente la posible mejoria con el tratamiento. Existen
para ello cuestionarios especificos como UAS (puntua-
cion de la actividad de la urticaria), UCT (control de la
urticaria) y CU-Q2oL (cuestionario de calidad de vida
de urticaria crénica).
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TRATAMIENTO

El principio del tratamiento de la urticaria crénica seria
conseguir el maximo control de la enfermedad con la
minima intervencion necesaria. Esto puede represen-
tar, segun la evolucidn, subidas o bajadas en la inten-
sidad del tratamiento. El primer objetivo seria eliminar
el agente etioldgico, si éste es conocido. En el caso de
las urticarias inducibles, evitacién del estimulo fisico.
Si se sospecha una etiologia infecciosa, tratamiento y
eliminacion del agente causante (ver seccion C, urtica-
ria cronica). Disminuir los niveles de stress ya que se
ha demostrado que influyen negativamente en la apa-
ricion de habones.

El tratamiento sintomatico debe iniciarse con los anti-
histaminicos Hi, de segunda generacion, de forma
continuada en la urticaria cronica espontdnea y a
demanda en la inducible. Las consideraciones hechas
para los antihistaminicos de primera y segunda gene-
racion en relacion al tratamiento de la urticaria aguda
(ver Seccién C, urticaria aguda), también son aplica-
bles para la crénica. Se recomienda enérgicamente no
usar antihistaminicos de primera generacién en urti-
caria cronica, dada la frecuencia y potencial gravedad
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de sus efectos secundarios, especialmente en ninos.
Y tampoco se recomienda la combinacion de ambos
antihistaminicos. Tras instaurar tratamiento conti-
nuado con antihistaminicos de segunda generacién,
en el caso de no obtener una respuesta adecuada a
las 4 semanas, puede doblarse las dosis, triplicarse,
e incluso cuadriplicarse de manera escalonada. Espo-
radicamente y en caso de necesidad, pueden usarse
tandas de corticoides orales durante 10 dias.

Si no se obtiene una respuesta adecuada, en 4 sema-
nas, tanto en urticaria crénica espontanea como en
inducible, se indica el uso de un anticuerpo monoclo-
nal anti-IgE (Omalizumab-OMZ). Se recomienda dosis
de 300 mg mensuales. En urticaria crénica esponta-
nea, ademas de disminuir la aparicion de habones y
el prurito, OMZ previene el desarrollo de angioedema,
mejorando significativamente la calidad de vida. En
ninos menores de 12 afos, no estd autorizado su uso
en ficha técnicay, en caso de requerirse, debe hacerse
de forma compasiva. La ciclosporina también es efec-
tiva pero, dados sus efectos secundarios, estaria indi-
cada tras el fracaso de OMZ (6 meses de tratamiento o
antes si los sintomas son graves).



