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Directora: Dra. Michelle Lopez.

Direccion: Sociedad Venezolana de Puericultura y Pediatria,
Urb. La Castellana, Av. San Felipe,

Entre 2° Transversal calle José Angel Lamas, Centro
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INTRODUCCION:

La Revista “Archivos Venezolanos de Puericultura y
Pediatria” (AVPP) es el 6rgano oficial de divulgacion de la
Sociedad Venezolana de Puericultura y Pediatria (SVPP). Su
objetivo fundamental es la publicacion de trabajos cientificos
(originales, de revision, casos clinicos, cartas al editor, infor-
mes técnicos y otros), relacionados con las areas de compe-
tencia de la Pediatria. Igualmente, la SVPP publica suplemen-
tos en forma de: a) monografias sobre temas de actualizacion
en Pediatria que, generalmente, son aportados por los diferen-
tes capitulos y Consejos Nacionales de la SVPP; b) libro de
resimenes de conferencias y trabajos libres presentados en los
Congresos Nacionales de la SVPP.

REQUISITOS GENERALES:

Enviar anexa al trabajo cientifico, una comunicacion di-
rigida al Editor, la cual debera contener lo siguiente:

* Solicitud de la publicacion de dicho manuscrito

* Aceptacion de todas las normas de publicacion de la
revista.

* Informacion acerca de publicaciones previas del
manuscrito, ya sea en forma total o parcial (incluir la
referencia correspondiente en el nuevo documento),
asi como el envio a cualquier otra revista médica.

» Una declaracion de relaciones financieras u otras que
pudieran producir un conflicto de intereses.

* Una declaracion donde se sefiale que el manuscrito
ha sido leido y aprobado por todos los autores, y el
acuerdo entre los mismos sobre el orden en que
deben aparecer, cumpliendo con los requisitos de
autoria explicitos en las normas de Vancouver 2006,
la cual debe ser firmada por el autor principal y por
todos los coautores.

En los articulos originales y en los casos clinicos, luego
del nombre y apellido del autor o de los autores, se debe co-
locar si dicho trabajo fue objeto de un reconocimiento en un
Congreso u otro evento cientifico (Ejemplo: Primer Premio
Poster en el LIV Congreso Nacional de Pediatria, 2008).

Para la publicacion de articulos cientificos en la Revista
AVPP, se deben cumplir los requisitos uniformes para ma-
nuscritos, enviados a las Revistas Bio-médicas del Comité

Internacional de Editores de Revistas. Las secciones basicas
del articulo de revision son: - pagina inicial, -resumen, (en
espafiol y en inglés) -introduccion, -texto, -referencias bi-
bliograficas. Requisitos de uniformidad para manuscritos
enviados a revistas biomédicas estan disponibles en el si-
guiente enlace: http://www.metodo.uab.es/enlaces/

Ultima revision de la traduccion: 10 de marzo de 2007

» Todas las partes del manuscrito deberan imprimirse a
doble espacio, con fuente Times New Roman de
tamafio 11.

e Enviar al Comité Editorial de la Revista AVPP,
original y dos (2) copias del trabajo en fisico, una
copia en formato electronico (CD). Asimismo,
debera enviarse una copia a la direccion electronica
de la SVPP (svpediatria@gmail.com) Todas las
paginas deben estar numeradas y cada seccion o
componente comenzara en pagina aparte.

» La estructura del articulo sera la siguiente: - Portada
(titulo y autores), Resumen en espaiiol e inglés
(Summary), - Palabras clave (en espaiol e inglés), -
Introduccidn, - Métodos, -Resultados, -Discusion, -
Agradecimientos y Referencias.

PORTADA:

La portada es la pagina nimero uno, la cual debe contener:

» Titulo en espafiol e inglés, conciso con toda la
informacion que permita la recuperacion electrénica
del articulo con un maximo de 15 palabras. Se
sugiere enunciar en primer lugar el aspecto general y
en segundo lugar el aspecto particular. Ej: se prefiere
“Hipoglicemia  neonatal  refractaria = como
presentacion de déficit parcial de Biotinidasa” a
“Déficit parcial de Biotinidasa. Presentacion de un
caso clinico”.

* Autores: Nombres y apellidos completos,
especificando el orden de aparicion de los autores,
cargos institucionales, nombres y direcciones de las
instituciones. Nombre, direccion postal, teléfono, fax
y correo electronico de quien recibird la
correspondencia.

» Encabezamiento de pagina o titulo abreviado (menos
de 40 caracteres).

RESUMEN Y PALABRAS CLAVE:

La segunda pagina debe contener un resumen
estructurado no mayor de 250 palabras, con las
siguientes secciones: -introduccién, objetivos,

métodos, -resultados, - y —conclusiones.
* Debe reflejar con exactitud el contenido del articulo
y recalcar aspectos nuevos o importantes del estudio,
o de las observaciones. Debe anexarse resumen
traducido al inglés precedido de la palabra Summary
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y acompaiiado por palabras clave (Key Words).

a) Palabras clave: 3 a 6 palabras clave que permitan
captar los temas principales del articulo, para lo
cual se recomienda el uso de la lista “Medical
Subject Headings” (MESH) del Index Medicus, los
Descriptores en Ciencias de la Salud (DECS) y la
clasificacion de enfermedades de la OMS, o de los
anuarios de epidemiologia y estadisticas vitales del
Ministerio del Poder Popular para la Salud (MPPS)

INTRODUCCION:

Enunciar el problema y su justificacion (importancia),
los antecedentes de importancia del estudio y el
objetivo o hipotesis de la investigacion. Se sugiere
limitar la extension a tres (3) paginas.

METODOS:

Se deben precisar con detalle los siguientes aspectos:
Disefio de investigacion: tipo de estudio, afios y lugar
en los cuales se realizo el estudio.

Seleccion y descripcion de los participantes del
estudio. Consideraciones éticas.

Informacién técnica que identifique los métodos, los
aparatos y los procedimientos.
Describir los métodos estadisticos,
nivel de significancia utilizado.

incluyendo el

RESULTADOS

Presentarlos en una secuencia logica, dando primero

los resultados principales o mas importantes.

Limite los cuadros y figuras al nimero necesario para

explicar el argumento del articulo y evaluar los datos

en los cuales se apoya. Se sugiere limitar el nlimero
total de cuadros y figuras a 6. Queda a decision del
autor distribuir libremente este numero entre cuadros

y figuras.

No describir en el texto todo el contenido de los

cuadros y figuras.

El (los) autores debe redactar los resultados en
tiempo verbal pasado y en tercera persona, sin
personalizar.

* No duplicar la informacion presentada en cuadros
y en figuras.

* Los resultados propios presentados en cuadros o en
figuras no llevan Fuente Por ejemplo Fuente:
calculos propios o bien, el titulo del trabajo).

 El titulo de cada cuadro debe colocarse en la parte
superior del mismo y el de las figuras en la parte
inferior de la misma; en ningun caso deben
colocarse siglas o abreviaturas.

* Cuando se presenten pruecbas estadisticas, la
informacién no debe limitarse a decir si una
determinada diferencia resulto significativa o no;
se requiere colocar el p-valor.

» Evitar uso no técnico de términos estadisticos
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como “azar” (que implica un dispositivo de
aleatorizacion), “normal”, “significativo”,
“correlaciones” y “muestra”.

DISCUSION

Hacer énfasis en los aspectos nuevos e importantes
del estudio y en las conclusiones que se derivan de
ellas.

Relacionar los hallazgos obtenidos con otros estudios
y con los objetivos de la investigacion. Abstenerse de
colocar en esta seccion cifras absolutas ni porcentajes
descritos en los resultados, s6lo se requiere la
interpretacion de los mismos.

Sefialar las limitaciones del estudio y plantear
sugerencias para nuevas investigaciones.

Evitar hacer afirmaciones rotundas y conclusiones no
avaladas por los resultados. Tampoco deben
mencionarse aspectos que no fueron investigados en
el estudio.

REFERENCIAS:

Las referencias deben aparecer al final del articulo,

escritas a doble espacio.

Enumerar en forma consecutiva, siguiendo el orden de

aparicion en el texto. Verificar que la referencia coincida

correctamente con la cita en el cuerpo del articulo.

Identificar las referencias en el texto, tablas y figuras

con numeros arabigos, entre paréntesis.

Las referencias citadas solamente en los cuadros o

figuras se numeraran siguiendo la primera mencion

que se haga de ese cuadro o figura en el texto.

Los titulos de las revistas se abreviaran segtin el estilo

del Index Medicus. La lista se puede obtener en el

sitio Web: http://www.nlm.nih.gov.

» La estructura interna de cada referencia debe estar
ajustada a las Normas de Vancouver vigentes:
http://www.metodo.uab.es/enlaces/

» Abstenerse de colocar referencias que no se haya
consultado.

* En caso de que se haya tomado una referencia de
otra u otras publicacion(es), debe ir a la fuente
original, a menos que se trate de una referencia
historica o que la misma se encuentre escrita en un
idioma de uso poco accesible en Venezuela. (Vague
1958. Citado en: ...)

* EJEMPLOS DE REFERENCIAS:

1.

Articulo de revista (Enumerar los primeros seis
autores y afiadir la expresion et al). Nweihed L,
Moreno L, Martin A. Influencia de los padres en la
prescripcion de antibioticos hecha por los pediatras.
Arch Venez Puer Ped 2004; 65:21-27.

Libros y otras monografias: Izaguirre-Espinoza I,
Macias-Tomei C, Castafieda-Gomez M, Méndez
Castellano H. Atlas de Maduracion Osea del



Venezolano. Primera edicion. Edit. Intenso Offset.

Caracas 2003, 237p.

3. Capitulo de Libro: Baley JE, Goldfarb J. Infecciones
Neonatales. En: M.H. Klaus, A.A. Fanaroff,
(editores). Cuidados del Recién nacido de alto riesgo.
5% Edicion. Mc Graw- Hill Interamericana. México
2.002. pp. 401-433.

4. Trabajos no publicados: Tian D, Araki H, Stahl E,
Bergelson J, Kreitman M. Signature of balancing
selection in Arabidopsis. Proc Natl Acad Sci U S A.
En prensa. 2002.

5. Material electronico:

+ Articulo de revista en Internet: Abood S. Quality
improvement initiative in nursing homes: the ANA
acts in an advisory role. Am J Nurs : [serie en
Internet]. [citado 12 Ago 2002]; [aprox. 3 p.].
Disponible en:
http://www.nursingworld.org/AJN/2002/june/Waw
atch.htm .

* Monografia en Internet: Foley KM, Gelband H,
editors. Improving palliative care for cancer:
[monografia en Internet]. [citado 9 Jul 2002].
Disponible en:
http://www.nap.edu/books/0309074029/html/.

» Pagina principal de un sitio Web: Cancer-Pain.org
[homepage on the Internet]. New York: Association
of Cancer Online Resources, Inc.; ¢2000-01
[actualizado 16 May 2002; citado 9 Jul 2002].
Disponible en: Available from:
http://www.cancer-pain.org/.

» Pagina Web de un sitio Web: American Medical
Association [homepage on the Internet]. Chicago:
The Association; ¢1995-2002: [actualizado 23 Ago
2001; citado 12 Ago 2002]. [aprox. 2 pantallas].
Disponible en:
http://www.amaassn.org/ama/pub/category/1736.h
tml.

FOTOGRAFIAS:

» Enviar las fotografias digitalizadas en blanco y negro,
a una resolucion de 300 DPI en formato TIFF o EPS,
a un tamafio minino de 10 cms ancho por la altura que
obtenga la foto, o realizar un PDF a maxima calidad,
en archivos apartes al archivo de Word. (No insertar
imagenes en Word).

* Las fotos deben ser identificadas con la siguiente
informacion: Figura - nimero - titulo o nombre.
Ejemplo: Figura 1.- Estudio inmunohistoquimico. (Por
favor indicar en el texto la figura que corresponda).

* Debido a la connotacion legal que puede tener la
plena identificacion de una persona, especialmente su
cara, debera anexarse la autorizacion del
representante legal. Si es imposible, el autor asumira
por escrito, ante el Comité Editorial, la
responsabilidad del caso y sus consecuencias legales.
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» Seran aceptadas por el Comité Editorial, las fotografias a
color que sean indispensables para afianzar el
diagnostico, segun la patologia o el tema en estudio.

UNIDADES:

Se usara el Sistema Internacional (SI) de unidades de me-
dida para las unidades y abreviaturas de unidades. Ejemplos:
s para segundo, min para minuto, h para hora, 1 para litro, m
para metro, kDa para kilodaltons, SmM en lugar de 5x10-3,
M 0 0.005 M, etc.

ABREVIATURAS:

Deben evitarse las abreviaturas o usarse lo menos posi-
ble. Si se van a usar, deben ser definidas cuando se mencio-
nen por primera vez. No deben aparecer abreviaturas en el ti-
tulo, y, si fuera posible, tampoco en el resumen.

ARTICULO DE REVISION:

El articulo de revision facilita la actualizacion y revi-
sion de un aspecto cientifico, realizado por especialistas en
el tema: ofrece al lector interesado una informaciéon con-
densada sobre un tema, realiza interpretaciones y adelanta
explicaciones en topicos médicos.

El articulo requiere de, al menos, 40 referencias de los
ultimos afios, con prioridad de los ultimos cinco (5). En
caso de que esto no sea posible, deben especificarse las ra-
zones (topicos muy poco frecuentes o muy poco investiga-
dos previamente). El texto deberd expresar con claridad las
ideas a ser desarrolladas, y tratara de transmitir un mensaje
util para la comprension del tema central del articulo de re-
vision.

Las secciones basicas del articulo de revision son: - pa-
gina inicial, -resumen, (en espafiol y en inglés) -introduc-
cion, -texto, -referencias bibliograficas.

La estructura del texto puede variar de acuerdo al alcan-
ce del mismo. Asi, por ejemplo, en una revision descriptiva
de una enfermedad, la secuencia mas apropiada es: - intro-
duccion, -etiologia, -patogenia, -manifestaciones clinicas, -
hallazgos de laboratorio, -tratamiento, -prevencion o pro-
noéstico. Si se va a revisar s6lo un aspecto, por ejemplo, el
tratamiento de la enfermedad, el texto tendra las siguientes
secciones: -introduccion, -tratamiento establecido, -nuevas
formas de tratamiento, -perspectivas terapéuticas.

La discusion del tema también puede plantearse de lo
general a lo particular; por ejemplo, en un nuevo tratamien-
to, las secciones seran: -introduccion, -efectos sistémicos
del medicamento, -efectos en sistemas especificos: cardio-
vascular, renal, neurolégico y cromosomico.

El autor o los autores de un articulo de revision debe
plasmar su interpretacion critica de los resultados de la re-
vision bibliografica, con claridad y precision, y dejar siem-
pre la inquietud sobre aquellos topicos del tema que requie-
ren mas o mejor investigacion.

La extension de los articulos de revision no debe ser
mayor de 6000 palabras, excluyendo las referencias.
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CASO CLINICO:

El objetivo del reporte de un caso clinico es hacer una
contribucion al conocimiento médico, presentando aspectos
nuevos o instructivos de una enfermedad determinada. Los
casos clinicos considerados usualmente para un informe son
aquellos que cumplen algunas o varias de las siguientes con-
diciones:

» Estan relacionados con una enfermedad nueva o poco

frecuente.

* Muestran alguna aplicacion clinica importante.

* Ayudan a aclarar la patogénesis del sindrome o de la
enfermedad.

*  Muestran una relacion no descrita previamente entre
dos enfermedades.

* Describen una complicacion de algin tratamiento o
farmaco.

* Dan ejemplo de un enfoque practico y novedoso para
el diagnostico y el manejo de una enfermedad.

» Representan aspectos psicosociales esenciales en el
enfoque, manejo, o prevencién del problema o
enfermedad.

Algunos casos clinicos son ilustrativos de sindromes
comunes, los cuales no son todavia muy reconocidos por el
médico o el profesional de salud; pueden ilustrar también
algun sindrome de baja prevalencia pero de gran importan-
cia, o pueden emplearse para la ensefianza de alguna area
de la medicina o de la salud.

Las secciones basicas del reporte del caso clinico son:
resumen (en espafiol e inglés), introduccion, presentacion
del caso, discusion, y referencias.

El resumen debe ser corto, concreto, facil de leer (entre
100 y 150 palabras). Debe describir los aspectos sobresa-
lientes del caso y por qué amerita ser publicado. La intro-
duccion da una idea especifica al lector del topico que re-
presenta el caso clinico y sustenta con argumentos (epide-
mioldgicos y/o clinicos) el por qué se publica, su justifica-
cion clinica o por sus implicaciones para la salud publica.
Aqui esta implicita una revision critica de la literatura
sobre otros casos informados.

La presentacion del caso es la descripcion cronoldgica
de la enfermedad y la evolucion del paciente. Ello incluye
la sintomatologia, la historia clinica relevante, los resulta-
dos de examenes o pruebas diagnosticas, el tratamiento, y
el desenlace (mejoria, falta de respuesta, o muerte). Si se
usan pruebas de laboratorio poco usuales se deben incluir
los valores normales entre paréntesis. Si se mencionan me-
dicamentos se debe usar el nombre genérico y las dosis uti-
lizadas. Para proteger la confidencialidad del paciente se
omite el nombre (o se colocan sus iniciales), y el numero de
historia clinica.
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En la discusion, se hace un recuento de los hallazgos
principales del caso clinico, se destacan sus particularida-
des o contrastes. Se debe sustentar el diagndstico obtenido
por el autor con evidencia clinica y de laboratorio, y las li-
mitaciones de estas evidencias. Se debe discutir cdmo se
hizo el diagndstico diferencial, y si otros diagnoésticos fue-
ron descartados adecuadamente. El caso se compara con
otros reportes de la literatura, sus semejanzas y sus diferen-
cias. Se mencionan las implicaciones clinicas o sociales del
caso o problema presentado. Generalmente hay al menos
una conclusion, donde se resalta alguna aplicacion o men-
saje claro relacionado con el caso. No se debe hacer gene-
ralizaciones basadas en el caso o casos descritos.

La extension de los reportes de casos clinicos no debe
ser mayor de 2000 palabras, excluyendo las referencias

CARTAS AL EDITOR:

El Comité de Redaccion, recibe cartas de lectores que
quieran expresar su opinion sobre trabajos publicados. Estas
deben tener una extension maxima de dos cuartillas (500 pa-
labras) y deben acompaiiarse de las referencias bibliograficas
que fundamenten sus opiniones. Seran enviadas a los autores
de los trabajos y publicadas ambas segun decision del
Comité Editorial.

INFORMACION PARA LOS SUSCRIPTORES:
Precios de la suscripcion:
a) Miembros solventes: Sin costo
b) Miembros no solventes: BsF. 15,00 cada nimero
BsF. 56,00 por los cuatro (4) nimeros anuales.
Para mayor informacién, favor comunicarse con la
Sociedad Venezolana de Puericultura y Pediatria
Telf.: (0212) 263.7378 / 2639 Fax: (0212) 267.6078
Correo electronico: svpediatria@gmail.com

INFORMATION FOR SUBSCRIBERS

Annual Subscription Rates: USA Libraries and
Institutions: US$ 15,00. For all other countries, mail charges
will be added.

Subscription orders shall be sent to the following ad-
dress: Archivos Venezolanos de Puericultura y Pediatria.
Apartado 3122 Caracas 1010-A Venezuela.

Checks should be made out to "Sociedad Venezolana de
Puericultura y Pediatria".



EDITORIAL

OPEN JOURNAL SYSTEM (OJS)
UNA HERRAMIENTA DE GESTION EDITORIAL EN LINEA

Michelle Lopez

En marzo de 2012, la Sociedad Venezolana de Puericultura
y Pediatria promovio la realizacion de un Taller para la imple-
mentacion de la plataforma digital Open Journal System (OJS)
como herramienta para el manejo editorial de Archivos
Venezolanos de Puericultura y Pediatria. Dicho Taller fue fa-
cilitado por el Sr. Victor Garrido, director del Grupo VGV, em-
presa que presta sus servicios técnicos a la pagina web de la
Sociedad Venezolana de Puericultura y Pediatria y estuvo di-
rigido a los integrantes del Comité Editorial y a un importante
grupo de las personas que han colaborado gentilmente como
arbitros de la revista durante los tltimos afios

Open Journal System es un programa de codigo abierto
desarrollado por el grupo Public Knowledge Project, Canada,
que esta dedicado al desarrollo de las nuevas tecnologias para
expandir y mejorar el acceso a la investigacion académica. Se
encuentra disponible sin costo alguno para las publicaciones
periddicas del mundo entero con el propdsito de convertir la
modalidad de libre acceso en una opcion viable para un
mayor nimero de publicaciones. Con el acceso abierto se
logra aumentar la visibilidad de la publicacion, asi como su
contribucién al beneficio publico a una escala global.

Este programa es un sistema de gestion editorial en linea
desarrollado bajo los principios de software libre que ofrece
una solucion integral para cubrir todos los aspectos con-
cernientes a la gestion, edicion y publicacion de revistas
cientificas y académicas. Permite la creacion de un sitio Web
dindmico y ofrece la gestion de las tareas propias de una re-
vista cientifica: envio y recepcion de articulos, arbitraje,
manejo de fechas limite para la entrega de arbitrajes y co-
rrecciones por parte de los autores, envio de documentos al
corrector y al diagramador, hasta llegar a la publicacion elec-
tronica de los articulos.

OJS maneja distintos roles de usuarios para organizar las
tareas relacionadas al flujo editorial de la publicacion, in-
cluyendo los de gestor, editor, autor, arbitro/revisor, correc-

tor de estilo, diagramador, corrector de prueba e inclusive el
rol de lector. Todas las tareas se pueden ejecutar a través de
un portal Web que permite tener un mayor control y
seguimiento de los procesos, con lo cual se logra un manejo
eficiente y unificado de todo el proceso editorial.

Especificamente en el caso de los autores, estos pueden
registrarse en el sistema y luego enviar sus articulos directa-
mente para ser considerados para su publicacion en Archivos
Venezolanos de Puericultura y Pediatria. Posteriormente, con
su nombre de usuario y contrasefia, pueden acceder a un mo-
dulo que les informa sobre el estado sus manuscritos e inter-
actuar en las correcciones y aprobacion final.

Es por esto que invitamos a todos los lectores y con-
tribuyentes de AVPP a ingresar al sistema a través del enlace
http//www.svpediatria.org/ a fin de que comiencen a famil-
iarizarse con sus contenidos y posibilidades, los cuales van a
facilitar la interaccion entre los diferentes actores que inter-
vienen en la edicion y publicacién de nuestra revista. Siendo
que el principal objetivo de la implementacion de este sis-
tema es el de agilizar la gestion editorial de AVPP, el Comité
Editorial queda a la disposicion de todos los usuarios para
prestarles cualquier tipo de ayuda que se requiera durante la
fase inicial de esta implementacion, Asimismo, y con el fin
de permitir una transiciéon amigable al nuevo programa de
gestion editorial, durante el primer aflo mantendremos en
paralelo el sistema tradicional de envio de manuscritos a
través del correo electronico de la Sociedad Venezolana de
Puericultura y Pediatria.

Agradecemos sinceramente a la Junta Directiva Central y
a la Direccion de la pagina Web su apoyo en esta nueva etapa
de Archivos Venezolanos de Puericultura y Pediatria, en la
cual esperamos que contintie mejorando en su calidad cien-
tifica y especialmente en la visibilidad de sus contenidos
para beneficio de toda nuestra comunidad pediatrica
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ARTICULO ORIGINAL

RETINOPATIA DEL PREMATURO EN LA UNIDAD DE CUIDADOS INTERMEDIOS.
SERVICIO DE NEONATOLOGIA. HOSPITAL CENTRAL DE MARACAY

Recibido: 15-07-2011
Aceptado: 15-03-2012

Yohana Paz Diaz Caceres (1), Zay Rivas (2), Xiomara Lanza (3), Anna Randazzo (4),
Miriam Bolivar (1), Carla Cardenas (1), Deikalejandra Romero (1), Andrea Verenzuela (1)

RESUMEN

La incidencia de la Retinopatia del Prematuro (ROP) se asocia con las tasas de supervivencia y con la gravedad del proceso sistémico en el
recién nacido pretérmino y estad influenciada por diversos factores.

Objetivos: 1- Conocer la incidencia actual y la gravedad de la ROP. 2- Determinar la frecuencia segun el sexo y edad gestacional.

Método: estudio descriptivo, de disefio longitudinal. Se analizé una poblacion de 363 prematuros, quienes fueron explorados secuencialmente en
busqueda de ROP, de acuerdo al protocolo estandarizado de dicha condicion. La severidad de ROP fue estimada segun la extension de la lesion.
Resultados: Del total de los 363 prematuros evaluados en la primera consulta, 214 presentaron ROP en la primera evaluacion, y de estos 102
(28%) mantuvieron un diagnodstico definitivo a través del seguimiento. No hubo diferencia de incidencia entre varones y hembras. 40,65%
tuvo un peso entre 1001-1499 gramos. 97 casos (45,32%) ocurrieron en niflos entre 35 y 37 semanas. La ROP extendida a zona II fue la
modalidad mas comun (88,23%).

Conclusiones: 28% de los prematuros estudiados desarrolld definitivamente la enfermedad. La mayoria de nifios afectados tuvo ROP
extendida a zona II. Hubo una alta incidencia de nifios prematuros tardios afectados por la complicacion.

Palabras clave: Prematuro, Retinopatia, Incidencia

Retinopathy of the premature in a neonetal intermidiate care unit

SUMMARY

Incidence of Retinopathy of Prematurity (ROP) is associated with survival rates and severity of systemic disease in premature newborns and
is influenced by several factors.

Objectives: to determine the incidence and severity of ROP, and its frequency by gender and gestational age.

Method: descriptive, longitudinal study. The analyzed population included 363 premature infants, who were evaluated for ROP, according to
a standardized protocol. Type of ROP was defined by extent of the lesion.

Results: 214 out of the 363 infants had ROP at the first exam, and 102 (28%) had a definitive diagnosis on follow-up. There were no
differences in incidence for males and females. 40% had a birth weight between 1001 and 1499 grams. 45,33% of cases occurred in preemies
between 35 and 37 weeks’ gestational age. 88% of affected children had a zone IT ROP.

Conclusions: 28% of the infants had definitive diagnosis of ROP. Zone II ROP was the most common variant. There was a high incidence of
ROP in late preterm newborns.

Key words: Prematurity, Retinopathy, Incidence

INTRODUCCION

La incidencia de la retinopatia del prematuro (ROP) se
asocia con las tasas de supervivencia y con la gravedad del
proceso sistémico en el recién nacido pretérmino (RNPT), y
se ve influida por diversos factores (1). El grupo CRYO-ROP
encontrd una incidencia global de ROP del 65,8% (2) y el
grupo ET-ROP, cuyo estudio se realiz6 una década después,
encontrd una incidencia similar (68%), pero inform6 una
mayor frecuencia de ROP grave (3). Los recientes avances
en Neonatologia han influido sobre la distribucién de la ROP.
La incidencia global permanece estable, pero hay un aumen-

(1) Meédico Residente del Postgrado de Puericultura y Pediatria. Hospital
Central de Maracay (HCM).

(2) Pediatra Neonatologo. Adjunto del Servicio de Neonatologia. HCM.

(3) Médico Oftalmologo. Especialista en Retinopatia del Prematuro.
HCM

(4) Pediatra Puericultor. Residente del Postgrado de Neonatologia. HCM

Segundo Premio del LVI Congreso Nacional de Pediatria 2011

Autor corresponsal: Dra. Yohana Paz Diaz Caceres
Teléfono: 0412-8383072 / Correo electronico; anahoy.zaid@hotmail.com

35 ARCHIVOS VENEZOLANOS DE PUERICULTURA Y PEDIATRIA 2012; Vol 75 (2): 35-37

to de ROP grave entre los mas inmaduros y una disminucion
entre los mas maduros. También se ha demostrado que, en
los ultimos 10 afos, este aumento de ROP grave entre los
prematuros con muy bajo peso al nacer parece ser indepen-
diente del incremento en la supervivencia. Ciertos tratamien-
tos administrados a los muy inmaduros, necesarios para ase-
gurar la supervivencia, podrian aumentar el riesgo de ROP
grave (4,6)

La ROP es una patologia de tipo vasoproliferativa que
afecta especialmente a recién nacidos prematuros, especial-
mente aquellos de muy bajo peso al nacer. Otros factores se
han relacionado con el desarrollo de ROP, tales como uso de
oxigeno durante las primeras horas de vida extrauterina,
fluctuaciones entre hipoxia e hiperoxia, problemas respira-
torios, hipoxia severa, ducto arterioso permeable, hemorra-
gia cerebral y transfusiones sanguineas. (1, 5)

La clasificacion del estadio depende de la extension y el
grado de dafio. Asi, se tiene grado 1 cuando se observa de-
marcacion entre zona vascular y avascular, grado 2 cuando
aparece un reborde fuera del plano de la retina, y grado 3
cuando aparece proliferacion fibroblastica en el reborde. En




Retinopatia del prematuro en la unidad de cuidados intermedios

este punto ya hay cortocircuitos arteriovenosos que producen
dilatacion venosa y retorno vascular anémalo, dando lugar a
lo que se denomina enfermedad plus. En el grado 4 ocurre
desprendimiento parcial de retina, y se llega al grado 5 cuan-
do hay desprendimiento total de retina. (5,6)

Del mismo modo, seglin el area afectada, la ROP se cla-
sifica en zona I, la mas posterior que se extiende desde el ner-
vio Optico hasta dos veces la distancia papila-macula, zona 11
que va desde el limite externo de la zona I hasta la ora serrata
en el lado nasal y el ecuador del lado temporal, y zona III
cuando se alcanza el espacio periférico restante. (4, 5, 6,7)

En paises desarrollados se estima que la incidencia de
ROP se ubica entre 5y 15% de las causas de ceguera en la
edad pediatrica. En paises subdesarrollados no se conocen
estas cifras. (3). En el Hospital Central de Maracay se inicio
la pesquisa de la ROP a comienzos del afio 2009. Al consi-
derar que el Servicio de Neonatologia es un centro nacional
de referencia, y tomando en cuenta que la cantidad de recién
nacidos prematuros por afio se incrementa cada vez mas, la
revision de la incidencia y gravedad de la ROP cobra gran
importancia

Ante lo expuesto, el proposito del estudio fue conocer la
incidencia y gravedad de la ROP en el Servicio de
Neonatologia del Hospital Central de Maracay.

METODO

Se realizoé un estudio descriptivo longitudinal, represen-
tado por una poblacion de 363 prematuros, nacidos en el
Hospital Central de Maracay durante el afio 2009, y de una
muestra de 214 nifios que fueron sometidos a evaluacion sis-
tematica de ROP. Esta rutina incluye un primer examen of-
talmologico a todo nifio prematuro hospitalizado a partir de
las 4 semanas de nacido. Posteriormente se hace una recolec-
cion de datos de acuerdo al protocolo seguido en el Servicio
de Neonatologia para la pesquisa de ROP, el cual es aplicado
por el Proyecto ROP 21 (4,8).

Los sujetos del estudio fueron incluidos de acuerdo a
unos criterios disefiados para tal fin: recién nacidos pretérmi-
no, de ambos sexos, hospitalizados en el Servicio, y que hu-
biesen cumplido con la valoracion oftalmoldgica en la pri-
mera consulta y en el control. La clasificacion de la severi-
dad de ROP fue hecha con base en la extension de la lesion
retiniana, sin embargo para efecto de este estudio se clasifi-
caron en tipo 1 quirurgica y tipo 2 no quirurgica.

Los datos se obtuvieron del registro de morbilidad del
Servicio durante 2009, y se tabularon para ser representa-
dos como tablas de distribucion de frecuencias absoluta y
relativa.

RESULTADOS

De los 214 recién nacido prematuros que se evaluaron
en la consulta de retinopatia, 102 resultaron con la enferme-

dad lo que representa una incidencia de 28%. En cuanto al
sexo no hubo diferencias significativas (Cuadro 1).

A su vez de los 214 muestreados, 87 (40,65%) tenian un
peso al nacer entre 1001-1499 (Cuadro 2), mientras que 97
(45,32%) tenian una edad gestacional entre 35 y 37 sema-
nas (Cuadro 3). Por ultimo, la severidad de ROP se clasifi-
c6 en tipo Il en 88,23% de los 102 nifios con ROP definitiva
(Cuadro 4).

Cuadro 1 Distribucion de recién nacidos prematuros
con retinopatia diagnosticada en la primera consulta,
de acuerdo al sexo

Sexo Frecuencia Porcentaje (%)
Femenino 105 49
Masculino 109 51

Total 214 100

Cuadro 2 Distribucion de recién nacidos prematuros
con retinopatia diagnosticada en la primera consulta

segun peso
Peso Frecuencia Porcentaje (%)
<1000 gr. 19 8.87
1001-1499 87 40,65
1500-1749 51 23,84
1750-1999 28 13,08
>=2000 29 13,56
Total 214 100

Cuadro 3 Distribucion de recién nacidos prematuros
con retinopatia segun edad gestacional

Edad Gestacional Frecuencia Porcentaje (%)
< 28 semanas 3 1,40
29-30 semanas 16 7,48
31-32 semanas 45 21,03
33-34 semanas 53 2477
> 35 semanas 97 45,32
Total 214 100

Cuadro 4 Distribucion de recién nacidos prematuros
con retinopatia segun localizacién de la lesién

Prematuros con ROP  Frecuencia Porcentaje (%)

ROP-Tipo | 12 11,77
ROP- Tipo I 90 88,23
Total 102 100
DISCUSION

Los hallazgos mas relevantes de este estudio se refieren
a una incidencia definitiva de ROP de 28%, la cual coincide
a la encontrada con otros autores (9, 10,11). En cuanto al
sexo no hubo diferencia significativa, resultado muy pareci-
do al encontrado en el Hospital Infantil Ramoén Sarda (12).
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Segun el peso del prematuro la mayoria pesaban entre
1001-1499 gramos resultando que una cuarta parte de la
muestra tenia un peso de 1500-1749 gramos, a diferencia de
Proyecto ROP 21 en 1991 en Estados Unidos, donde los neo-
natos con < de 1000 gramos tienen 50% de probabilidades de
presentar ROP severo y un 10% de ceguera, siendo de notar
que en este estudio menos del 10% pesaban 1000 gramos (4).
Sin embargo, nuestro estudio coincide con lo descrito por
Rosa Fernandez y col. (13). Al analizar la edad gestacional
de los prematuros afectados, la mayoria tenian mas de 35 se-
manas. Esto no corresponde con lo reportado en la mayoria
de las literaturas ya que a mayor edad gestacional menor es
el riesgo (14,15). Por tltimo, la mayoria de las retinopatias
se clasificaron en tipo II, lo cual se apoya en la literatura que
afirma que la retinopatias que no llegan a ser quirtirgica son
las mas frecuentes y tienden a mejor espontaneamente (16).

Conclusion: De los 214 recién nacidos prematuros estu-
diados en el afio 2009, 102 resultaron con ROP; no hay dife-
rencia en el sexo; el peso mas frecuentemente afectado esta
entre 1000- 1499 gramos, con una edad gestacional mayor de
35 semanas. 88% presentd ROP tipo II.
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RESUMEN

Introduccion: Los nuevos estandares de crecimiento de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) motivaron la validacion de esta
herramienta para uso clinico y salud ptiblica. Objetivo: Comparar la capacidad predictiva del Indice de Masa Corporal (IMC) segtn tres
referencias antropométricas con respecto al diagnodstico clinico integral (DCI). Metodologia: Se analizé el IMC por el Estudio Nacional
de Crecimiento y Desarrollo Humanos (ENCDH), Estudio Transversal de Caracas (ETC) y (OMS 2007) en 198 prepuberes y puberes
venezolanos sanos entre 5-17 afos (95 masculinos, 103 femeninos). El desarrollo puberal se estimdé mediante estadios de Tanner:
Prepuberes (G1/B1), Puberes (> G 2 /> B 2). Las categorias del IMC (normal, déficit, exceso) se contrastaron con el diagnostico clinico.
Se calcularon concordancias (Kappa), sensibilidad, especificidad y valor predictivo, para p<0,05. Resultados: Las tres referencias
subestimaron el déficit, especialmente en sexo femenino. ENCDH sobrestimo el sobrepeso en estas tltimas y OMS lo hizo en ambos
sexos. Un ANOVA no paramétrico reporto diferencias significativas en IMC entre las tres referencias. Los valores Kappa mostraron alta
concordancia en varones (0,68-0,85) y moderada en ninas (0,55-0,60), con porcentajes altos de falsos negativos, (femenino 64-73%;
masculino 31-44%). Para el exceso, los porcentajes de falsos negativos fueron menores (4-7% masculino; 17-20% femenino). Las
referencias nacionales evidenciaron mayores valores predictivos que la internacional. Conclusiones: IMC discrimin6 adecuadamente para
normalidad y exceso, pero no para déficit, especialmente en prepuberes y puberes femeninas. Los valores predictivos deben ser
analizados en muestras mas numerosas, con una redefinicion de los valores limite para identificar el déficit.

Palabras clave: indice de masa corporal, valores de referencia, diagnostico clinico, pubertad, nifios, adolescentes.

Capacity of Body Mass Index to predict a comprehensive diagnosis in Venezuelan
prepubertal and pubertal boys and girls

SUMMARY

Background: New World Health Organization (WHO) Growth Standards motivated countries to analyze its application in local public
health programs as well as in clinical assistance. Objective: To compare the predictive capacity of the Body Mass Index (BMI) according
to three anthropometric references with regard to the comprehensive clinical diagnosis (CCD). Methods: BMI was analyzed by Estudio
Nacional de Crecimiento y Desarrollo Humanos (ENCDH), Estudio Transversal de Caracas (ETC) and WHO 2007 in 198 healthy
prepubertal and pubertal boys and girls 5-17 years (95 boys, 103 girls). Pubertal development was assessed by Tanner’s stages:
Prepubertal (G1/B1), Pubertal (> G 2 / > B 2). BMI categories (normal, low, high) were contrasted with CDD: Concordance (Kappa-
values), Sensitivity, Specificity and Predictive Value were calculated with significance for p< 0.05. Results: Thinness was underestimated
by the three references with regard to the CCD in both sexes, especially in girls. Overweight was overestimated by ENCDH in girls and
by WHO in boys and girls. Non parametric ANOVA showed significant differences between BMI categories with the three references.
High concordance (Kappa 0.68-0.85) was found in boys, moderate in girls (0.55-0.60) with high percentages of false negatives (64-73%
in girls, 31-44% for boys). False negatives were lower for overweight, (boys 4-7%; girls 17-20%). Predictive Values were higher with
national references than with WHO standards. Conclusions: BMI discriminated adequately between normality and overweight, but not
for underweight, especially in girls. Predictive Values must be analyzed in larger samples and cut offs point for underweight should be
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redefined.

Key words: body mass index, reference values, comprehensive clinical diagnosis, puberty, children, adolescents.

INTRODUCCION

La recomendacion de la Organizacion Mundial de la
Salud (OMS) de utilizar nuevos estandares internacionales
para evaluar el crecimiento fisico y el estado nutricional, ha
motivado a diferentes paises a explorar esta propuesta, con
el fin de generar patrones locales de aplicacién e interven-
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cion en salud publica y en clinica (1).

Aun cuando el Indice de Masa Corporal (IMC) es un
indice global de corpulencia que no permite diferenciar la
masa grasa de la masa magra, y por tanto no es una medida
precisa de adiposidad a nivel individual (2), es sin embargo,
uno de los indicadores mas utilizados para caracterizar el es-
tado nutricional, no sélo en adultos sino también en niflos y
adolescentes, y ha sido empleado tanto en estudios epidemi-
ologicos como clinicos (3). A tal fin, el Comité de Expertos
sobre Obesidad en Pediatria recomienda el IMC, a pesar
como se afirma, de no ser una medida directa de la grasa,
pero tomando en consideracion su alta correlacion con ésta y
ademas, como indicador de eleccion para estimar sobrepeso
(percentiles 85-95) y obesidad (> p 95). A esto se afiade
como fortaleza del indice, una importante asociacion con in-
dicadores de riesgo cardiometaboélico y enfermedades croni-
cas relacionadas con la nutricion (ECRN) (4).
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Sin embargo y aun tomando en consideracion las limita-
ciones antes sefialadas, se han planteado para su uso dife-
rentes opciones por parte de investigadores, algunas de las
cuales se basan en el grado de sensibilidad y especificidad
segun la escala de percentiles del indice en consideracion y
proponen por tanto, que el IMC venga acompafiado de indi-
cadores de composicion corporal, ya que ciertos resultados
muestran que un IMC por encima del percentil 95 tiene una
gran especificidad y una sensibilidad moderada - alta y un
valor predictivo positivo alto para la grasa corporal. Por otra
parte, un IMC entre los percentiles 85 y 94 es erratico ¢ in-
consistente (5,6), y se ha argumentado asi mismo, que los
cambios en percentiles del IMC no reflejan los cambios en
adiposidad (7).

Otros autores también sefialan como una limitante los
cambios que experimenta el indice con la edad; al respecto
Malina (8) afirma que éste presenta una gran variacion en
nifios y adolescentes, la cual se manifiesta inicialmente por
el aumento hasta los 2 afos, seguido de una disminucion y
luego nuevamente por un aumento, caracteristica denomina-
da como “rebote adiposo” por Rolland-Cachera y colabo-
radores (9,10). En esta misma linea y basandose en pobla-
ciones venezolanas, Lopez-Blanco y colaboradores (11) y
Macias-Tomei y colaboradores (12), destacan la variabilidad
del indice en referencia con una tendencia a la disminucion,
de acuerdo con el ritmo o tempo de maduracion: temprana,
promedio o tardia, en ese mismo orden.

Como evidencia de la aplicacion de este indice para esti-
mar el estado nutricional, se puede citar a Hall y Cole,
quienes respaldan la iniciativa del gobierno britanico de exi-
gir a los colegios las mediciones y el calculo del IMC cada
afio, con la recomendacion de que el resultado sea enviado a
los padres, ya que es bueno como despistaje en la prevencion
de obesidad, aun cuando es una alternativa imperfecta de-
bido a la gran variabilidad individual y a su inconsistencia en
predecir el riesgo (13). Asi mismo, Inocuchi y colaboradores
en 2011 sostienen que el IMC puede considerarse como un
indicador apropiado para estimar los cambios anuales de la
adiposidad durante el crecimiento, debido a su alta tendencia
a la canalizacion (14). Esta caracteristica resultd similar a lo
encontrado en niflos y adolescentes de 8-12 afios del Estudio
Longitudinal del Area Metropolitana de Caracas (12,15).

Cuando se consideran las opiniones sobre la convenien-
cia de usar las referencias locales versus las internacionales,
se encuentran criterios divergentes. En este sentido, Karlberg
e investigadores de Hong Kong, argumentaron que no habia
en ese momento una referencia unica y justificaban los es-
fuerzos de los paises para construir sus propias referencias
para el uso en clinica y ponian como ejemplo las grandes
diferencias en talla y en los valores del IMC entre europeos
del norte y los del sur (16).

En 2002, investigadores chilenos utilizaron las z scores
del IMC del National Center for Health and Statistics
(NCHS, 1977) y del IMC del International Obesity Task
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Force (IOTF), quienes concluyeron que los resultados cam-
biaron de acuerdo con la referencia usada y confirmando que
no existia un “estandar de oro”, ya que el IMC era una alter-
nativa para conocer el comportamiento tanto de la masa
grasa como de la magra (17). Desde el punto de vista
metodologico, el IMC tiene ademas como limitacion el exce-
so de referencias y el hecho de que no se identifican los val-
ores limite que traducen riesgo de complicaciones clinicas
(18). La conclusion de un estudio representativo de pobla-
ciones de USA, Brasil, Gran Bretaiia, Hong Kong, Singapur
y los Paises Bajos (19) apoya esta afirmacion en cuanto a que
los valores limite de las referencias que se usan para definir
delgadez en nifios y adolescentes con el IMC, tomando como
base el valor limite de < 17 kg/m? a los 18 afios, esta mas en
relacion con la masa libre de grasa que con la grasa corporal.
Cuando se evaluo la referencia recomendada por la OMS en
nifios belgas y noruegos, se encontraron desviaciones fuera
de los limites normales (> + 2 DE), de modo tal que se re-
comendaron referencias locales (20). De igual manera,
Atalah y colaboradores en escolares chilenos evaluaron las
diferencias entre las prevalencias de la OMS 2007 y de las
anteriores de NCHS, concluyendo que hay mayor prevalen-
cia de sobrepeso con las desviaciones estandar de OMS y
atn mas con los percentiles (21).

Un grupo de investigadores de once paises con nivel de
ingreso bajo, liderizado por Rousham de Gran Bretaia,
analizaron mas de 20.000 escolares entre 5 y 19 afios y en-
contraron que el déficit fue mayor cuando el IMC de OMS
se compard con el peso para la talla de la NCHS (22).

Investigadores internacionales de Italia, Gran Bretafia,
Holanda, Alemania, Noruega, Bélgica y Argentina
analizaron la conveniencia de usar un estandar {inico y acor-
daron emplearlo siempre y cuando estuviera condicionado a
identificar el riesgo de enfermedades. En vista de ello,
opinan que las referencias locales van a seguir usandose en
la practica clinica (23). Tomando en consideracion las dis-
tintas opiniones expuestas con anterioridad, el objetivo del
presente estudio fue comparar la capacidad predictiva del
indice de masa corporal (IMC) basado en referencias na-
cionales e internacional, con el diagnostico clinico integral
individual en prepuberes y puberes.

METODOLOGIA

Se realizé un estudio de tipo transversal, la muestra se
recolectd entre los afios 2001 y 2008, se evaluaron 198 nifios
y adolescentes (98 varones y 103 nifas), con edades com-
prendidas entre los 5 y los 17 afios quienes asistieron a con-
sulta privada especializada en Caracas, y que provenian de
diferentes regiones del pais. Se excluyeron aquellos con peso
bajo al nacer, déficit primario del crecimiento y patologias
cronicas previamente diagnosticadas. A cada uno de los par-
ticipantes se le realizdo una evaluacion del crecimiento,
maduracién y estado nutricional (dietético, bioquimico y
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antropométrico mediante indicadores de dimensiones
corporales y de composicion corporal) con la finalidad
de establecer el Diagnostico Clinico Integral (DCI).

Se obtuvieron mediciones de peso y talla siguiendo
las técnicas del Programa Bioldgico Internacional
(24,25) realizadas por uno de los autores (CMT) pre-
viamente entrenada y estandarizada en mediciones
antropométricas. Se calcul6 el indice de masa corporal
(IMC): Peso / Talla2. Se utilizaron los valores de refe-
rencia venezolanos del Estudio Nacional de
Crecimiento y Desarrollo Humanos (ENCDH) (26,27)
y del Estudio Transversal de Caracas (28); como refer-
encia internacional se usaron los nuevos estandares de
la OMS del afo 2007, para nifios y adolescentes entre
los 5-18 afios (29). Las categorias del IMC se obtu-
vieron de acuerdo con los valores limite para clasifi-
cacion, segun las referencias nacionales: Normal: >
p-10- < p.90; Déficit (bajo): < p.10 y Exceso (alto): >
p-90. Al considerar la referencia internacional (OMS,
2007): Normal: > p.15- < p.85; Déficit (bajo): < p.15y
Exceso (alto): > p.85.

La maduracion sexual se evalu6 mediante inspec-
cion clinica usando los estadios de maduracion de
Tanner de Genitales (G) en los varones y de Glandula
Mamaria (GM) en las nifias (30-32), a partir de los mis-
mos, se establecieron dos grupos utilizando el siguiente
criterio: Prepuberes (G1/GM1) y Ptberes (> G 2 />GM
2). La edad de la menarquia (EM) se obtuvo mediante el
método del recordatorio (“edad real de la menarquia”),
el cual se considera valido en esta muestra tomando en
consideracion el breve intervalo entre la menarquia y la
presente evaluacion (33,34). De acuerdo con la presen-
cia o ausencia de menarquia, se consideraron dos gru-
pos para el analisis: Premenarquia y Post-menarquia.

Analisis estadistico: El analisis estadistico de los
datos se realizo utilizando el paquete SPSS version
17.0. En primer lugar, se realizé una prueba ANOVA
por rangos de Friedman (ANOVA_RF) (35), en forma
separada para cada sexo y para cada categoria de pu-
bertad (preplberes y puberes), para determinar dife-
rencias y/o semejanzas en la clasificacion del estado
nutricional obtenido a partir del IMC por las referen-
cias venezolanas (ENCDH, ETC) y la internacional
(OMS, 2007). También se calcul6 el coeficiente Kappa
(36) con el fin de evaluar la concordancia de la clasi-
ficacion de las categorias del IMC por las tres referen-
cias con respecto al DCI; con el objeto de apreciar el
desempeio del IMC como test diagndstico para el
DCI, se calcularon la sensibilidad (S) y especificidad
(E) para cada referencia, y medidas de capacidad pre-
dictiva como el valor predictivo positivo (VPP) y el
valor predictivo negativo (VPN) (37). Se considero
como significativo un p-valor menor a 0,05 para todas
las pruebas.

RESULTADOS

Se compararon los porcentajes de déficit y exceso diagnosti-
cados por el IMC para las referencias nacionales y la interna-
cional con los correspondientes porcentajes arrojados por el diag-
nostico integral — considerado como patron de oro-. En la muestra
total del sexo masculino, se encontrd una subestimacion del dé-
ficit para el Estudio Transversal de Caracas (ETC) y OMS; asi
como también una sobreestimacion del exceso solo al considerar
la referencia internacional (Cuadro 1).

Cuadro 1.
indice de Masa Corporal por categorias, segiin referencias nacionales e
internacional y diagnéstico clinico integral
Masculino (n=95)

mC NORMAL DEFICIT EXCESO
n % n % n %
ENCDH * 60 63.1 10 16.5 25 26,3
ETC ** 58 61.1 12 12.6 25 26,3
OMS*** 4 50.5 13 13.7 34 35,8
Dx Clinico Integral | 52 54,7 16 16,9 27 284

Fuente: ENCDH: Estudio Nacional de Crecimiento y Desamollo Humanos, 1996 (26,27);
ETC: Estudio Transversal de Caracas, 1986 (28); OMS, 2007 (29)

En el sexo femenino encontr6 un comportamiento similar al
de los varones, con una mayor subestimacion del déficit por
ENCDH (2,9%) y OMS (3,9%) cuando se compar6 con el corres-
pondiente al diagndstico clinico integral (10,7%). Estas dos refe-
rencias sobrestimaron el exceso, 32% (ENCDH) y 33% OMS,
con respecto al obtenido mediante el diagndstico clinico integral
(28,1%): en cuanto a la referencia ETC, los porcentajes tanto para
el déficit como para el exceso fueron similares a los del DCI
(Cuadro 2).

Cuadro 2.
Indice de Masa Corporal por categorias, segiin referencias nacionales e
internacional y diagnostico clinico integral.
Femenino (n=103)

MC NORMAL DEFICIT EXCESO
n % n % n %
ENCDH * 67 65.1 3 2.9 33 32,0
ETC ** 68 66.0 6 5.8 29 282
OMS*** 65 63.1 4 3.9 34 33.0
Dx Clinico Integral | 63 61.2 11 10.7 29 28.1

Fuente: ENCDH: Estudio Nacional de Crecimiento y Desamollo Humanos, 1996 (26.27);
ETC: Estudio Transversal de Caracas, 1986 (28); OMS 2007 (29)

Por su parte, los resultados del ANOVA_RF revelaron diferen-
cias significativas en el perfil de clasificacion del estado nutricional
segiin las distintas referencias del IMC (Masculino: p=0,018;
Femenino: p= 0,007). En particular, las clasificaciones del IMC
obtenidas por las referencias ENCDH y OMS, para el sexo femeni-
no, sobreestimaron el exceso al compararse con el DCI; mientras
que para el sexo masculino, la sobreestimacion se observo solo
para la clasificacion obtenida por OMS. Por su parte, tanto para el
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sexo femenino como el masculino, la clasificacion IMC de todas las
referencias subestimo el déficit correspondiente al DCI, excepto para
IMC-ENCDH en el sexo masculino (Cuadros 1y 2).

En los preptberes masculinos el déficit segiin el diagnostico
clinico integral fue 28,3%, superando el déficit diagnosticado por
IMC para las tres referencias (17,4-21,7%); por el contrario, en los
puberes el déficit del IMC de acuerdo a las referencias nacionales
fue bajo (4,1%), algo mayor al considerar la referencia internacional
(8,2%). El porcentaje de prepuberes en la categoria de exceso del
IMC para las referencias nacionales, result6 similar al observado por
el DCI ((28,3%); mientras que el IMC-OMS sobreestimo el exceso
(41,3%) al compararse con la estimacion DCI (Figura 1).

50
41,3

40
o
g 28,3 28,3 286
z 30
2
SEET L

10 1

0

ENGD&icie  oFxceso  mDER  Excdo’
Pre-piberes (n =49) Piiberes (n = 49)

ENCDH : Estudio Nacional de Crecimiento y Desarrollo Humanos (1996): ETC: Estudio
Transversal de Caracas (1986); OMS: (2007); DCI: Diagnostico Clinico I 1

Figura 1. Categorias del Indice de Masa Corporal en prepiiberes y piiberes masculinos, de
acuerdo a referencias nacionales e internacional y diagnéstico clinico integral.

Las prevalencias en la categoria del déficit para IMC, en las
prepuberes femeninas, resultaron mas bajas por las tres referencias
(2,2% a 4,3%) que el déficit obtenido por DCI (15,2%). Mientras
que en las puberes, el déficit IMC, tanto para ENCDH y OMS
(3,5%) fue menor que el déficit diagnosticado por la referencia IMC-
ETC y por el DCI (7,0%). En lo que corresponde a las prepuberes,
la prevalencia del exceso determinado por IMC para las tres referen-
cias (26,1% a 34,8%), fue superior al exceso de acuerdo al DCI
(21,8%), mas marcado con el ENCDH y OMS; observandose un
comportamiento inverso en el grupo de las puberes, en quienes la
magnitud de la prevalencia en la categoria de exceso IMC para las
tres referencias oscild entre 29,8% y 31,6%, valores inferiores al
porcentaje encontrado mediante DCI (33,3%) (Figura 2).
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ENCDH : Estudio Nacional de Crecimiento y D lo Humanos (1996); ETC: Estudio
Transversal de Caracas (1986); OMS: (2007); DCI: Diagnostico Clinico Imtegral.

Figura 2. Categorias del Indice de Masa Corporal en prepiiberes y piiberes femeninas, de
acuerdo a referencias nacionales e internacional y diagndstico clinico integral.

41 ARCHIVOS VENEZOLANOS DE PUERICULTURA Y PEDIATRIA 2012; Vol 75 (2): 38-44

Cuando se considero6 el comportamiento del IMC
en las puberes de acuerdo a la presencia o ausencia de
la menarquia, en aquéllas en las que no habia ocurrido
el evento (n=28) el IMC por las tres referencias, no
detectd déficit, cabe observar que solamente una nifia
fue diagnosticada con déficit de acuerdo al DCI. En lo
relativo al diagndstico del exceso, se encontraron
niveles similares en la prevalencia DCI (46,4%) al
compararse con la obtenida por el IMC para las dos
referencias nacionales, siendo superior la observada
por el IMC-OMS (50,0%). En las puberes post-
menarquia (n= 29), el déficit segiin el DCI (10,3%,)
resulto inferior al detectado por las referencias IMC-
ENCDH y OMS, y superior al arrojado por IMC-
ETC (6,8%); contrariamente las categorias de exceso
IMC por las tres referencias (13,8% a 20,7%), subes-
timaron el exceso encontrado al considerar el DCI.

En el grupo de prepuberes de sexo masculino se
encontraron valores de Kappa de magnitud importante
correspondiente a las referencias nacionales: 0,760
(ENCDH) y 0,831 (ETC), siendo éstos aun mas eleva-
dos en los ptberes; mientras que los menores, se en-
contraron con el IMC-OMS (Kappa= 0,603). Estos
valores indicaron una alta y significativa concordan-
cia (p-valor=0,000) entre el IMC de cada una de las
tres referencias con respecto al diagnostico clinico in-
tegral. En las nifias piberes se encontraron altos y sig-
nificativos valores Kappa, que oscilaron entre 0,618
(IMC-OMS) y 0,662 (IMC-ETC); en las prepuberes,
la concordancia fue de nivel moderado, aun cuando
significativa oscilando entre: 0,471 (IMC-OMS) y
0,520 (IMC-ETC) (Valores no mostrados).

Andalisis Epidemiologico

En los sujetos de sexo masculino el IMC resultd
ser un excelente clasificador del exceso, indepen-
dientemente de la referencia utilizada, lo que se con-
firma por los altos niveles de la sensibilidad (92,6%
a 96,3%). Sin embargo, vale resaltar el marcado de-
scenso en la sensibilidad para el diagnostico del dé-
ficit (56,3% a 68,8%), lo cual es indicativo de una
pérdida de potencialidad del IMC como clasificador
en este caso, con niveles muy altos en las tasas de
error al clasificar nifios como normales cuando real-
mente presentan un estado nutricional deficitario. En
lo que respecta a la especificidad, ésta fue de magni-
tudes altas, tanto para el déficit como para el exceso,
independientemente de la referencia utilizada.

Por su parte, la capacidad predictiva del IMC
para diagnosticar tanto el déficit como el exceso en
el DIC resulté ser muy buena para las referencias na-
cionales, segun lo indican los altos porcentajes de
VPP mayores de 90% en todos los casos, mientras
que hubo una disminucioén importante al utilizar la
referencia OMS. En lo relativo a la magnitud de los




VPN, éstos indican una alta precision en la prediccion de la
condicion de normalidad (Cuadro 3).

En el sexo femenino, el IMC logré discriminar bastante
bien entre la normalidad y el exceso, en lo que corresponde
a las dos referencias nacionales (ENCDH y ETC)y alain-
ternacional, ya que los valores de la sensibilidad oscilaron
entre 79,3% y 82,8% Sin embargo, los niveles de sensibili-
dad para detectar el déficit resultaron bajos para todas las
referencias, lo que produciria altas tasas de clasificacion in-
correctas evidenciadas en fracciones de falsos negativos
(FFN) entre 63 y 72%. El mejor comportamiento se encontrd
con el IMC-ETC al compararlo con las otras dos referencias,
en términos de un marcado descenso de diez puntos por-
centuales en la FFN (Cuadro 3).

Cuadro 3. Sensibilidad, especificidad y valores predictivos del indice
de masa corporal de acuerdo a referencias nacionales e internacional

Masculino (o= 95)

Capacidad del indice de masa corporal por tres referencias

cual también encontraron diferencias de acuerdo con la re-
ferencia utilizada, sin embargo destacan que el IMC aun
cuando no es el patron de oro para evaluar el estado nutri-
cional, constituye una alternativa para una adecuada aproxi-
macion al conocimiento de las masas magra y grasa (17).
Del mismo modo en adolescentes bolivianos, el uso de
las referencias internacionales del CDC 2000 y OMS 2007,
resultd en una subestimacion de la delgadez y una sobresti-
macion del sobrepeso y obesidad. Los investigadores con-
cluyen que el uso de referencias internacionales produce
errores en el diagnostico del estado nutricional en los adoles-
centes estudiados (40). Segun los hallazgos de la presente
investigacion, el IMC no es un buen predictor de déficit; re-
sultando mejor para la prediccion de exceso. Esto coincide
con los hallazgos de Pérez y colaboradores en 2009,
quienes reportaron que el IMC resulté un buen esti-
mador para clasificar el sobrepeso en nifios y adoles-

centes de 7-17 aflos y se comportd como buen esti-

IMC-ENCDH* | IMC-ETC** | IMC-OMS *** _ano _
— — — mador de la adiposidad medida por el area grasa (41).
Déficit  Exceso | Déficit Exceso | Déficit Exceso . ..
) Es oportuno considerar las variaciones en los por-
Sensibilidad 36.3 92.6 68.8 92.6 63.5 9%.3 centajes de déficit y exceso de acuerdo con el sexo y a
Especificidad | 98.1 100.0 98.1 1000 | 932 83.7 la categoria de la pubertad (preptberes y puberes), ya
VPP 90,0 100,0 917 1000 | 769 76.5 que las mismas introducen cambios importantes tal
VBN 87.9 962 91.1 962 872 976 como lo revelan los resultados encontrados en esta
. muestra de nifios y adolescentes; los mismos eviden-
Femenino (n=103) ciaron mayores porcentajes de exceso que de déficit
IMC-ENCDH * IMC-ETC ** IMC-OMS *** . ,
del IMC, de mayor magnitud en los ptberes de uno y
Déficit  Exceso | Déficit Exceso | Déficit Exceso  otro sexo, asi como también en las prepuberes femeni-
Sensibilidad 273 82.8 36,4 79.3 273 82.8 nas. Esta comportamiento es similar a lo reportado por
Especificidad 100.0 85.7 96.5 90.2 98.1 83.9 Malina en 2012 quien sefala que las grandes diferen-
VPP 100.0 727 66.7 793 750 706 cias en la adolescencia estan influenciadas por el
VI 87-1 91'5 88-7 90;2 86-7 91;2 ritmo o tempo del brote puberal en talla y peso, asi
) i i i como también por los estadios de pubertad y edad de la

VPP: valor predictivo positivo; VPN: valor predictivo negativo
Fuente: ENCDH: Estudio Nacional de Crecimiento y Desarrollo Humanos, 1996 (26.27);
ETC: Estudio Transversal de Caracas, 1986 (28); OMS, 2007 (29)

DISCUSION

En el analisis que hace Michaelsen en 2010 en cuanto a
si se deben implementar los estandares de la OMS como re-
ferencias nacionales, concluye que aunque muchos paises
han adoptado los estdndares de 0 a 5 afios y las referencias
de 5 a 19 anos, otros han combinado los estandares de 0 a 5
aflos (aceptado como el “deber ser” para las poblaciones),
con referencias locales después de esta ultima edad (38).

En el afio 2006, investigadores mexicanos compararon
las prevalencias de sobrepeso y obesidad utilizando el IMC
del CDC, con el de OMS/NCHS 1995 y del IOTF y repor-
taron importantes diferencias en las prevalencias, mayores
siempre con las referencias WHO/NCHS, tal como se encon-
tr6 en el presente estudio; ademas sefialaron que seria ideal
contar con referencias propias (39). Estos hallazgos concuer-
dan con la investigacion realizada en nifios y adolescentes
chilenos evaluados por Kain y colaboradores en 2002, en la

menarquia (8). Buyken y colaboradores también en-

contraron estas mismas diferencias en prepuberes y

puberes alemanes, en especial en el sexo femenino
conforme al ritmo de maduracion, las nifias con un IMC alto
antes del inicio del brote puberal en talla iniciaron la pubertad
afio y medio antes que aquéllas con un IMC bajo (42).

La capacidad predictiva del IMC puede variar segtn el
grado de adiposidad; en nifios y adolescentes con sobrepeso
el IMC puede considerarse un buen predictor de adiposidad,
mientras que en nifios relativamente delgados, las varia-
ciones podrian ser atribuibles a la masa libre de grasa tal
como sefalan Freedman y Sherry, quienes reportan que un
IMC alto tiene una sensibilidad y valor predictivo positivo
moderadamente altos (70-80%) con una alta especificidad
(95%) (5). En otra muestra de poblaciéon venezolana, el
analisis de la composicion corporal de nifias y adolescentes
de Caracas y Mérida dio como resultado que el IMC fue ade-
cuado para identificar riesgo, con una sensibilidad y especi-
ficidad altas, en adolescentes post-menarquia (43). Estos re-
sultados son bastante similares a los encontrados en el pre-
sente estudio en nifios y adolescentes con un IMC en la ca-
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tegoria de exceso.

Aun cuando el diagnéstico del déficit de acuerdo a las
referencias nacionales del IMC, fue menor que el correspon-
diente al diagnostico clinico integral, en especial en las
prepuberes del sexo femenino, en esta muestra se puede con-
siderar que fueron mejores predictoras del estado nutri-
cional. Sin embargo y a pesar de que la referencia de OMS
sobrestimo el exceso y dejo de detectar el déficit, se justifica
el uso de la referencia internacional para estudios compara-
tivos en el analisis de resultados poblacionales. Esto coin-
cide con lo reportado por Johnson y colaboradores en 2012
quienes discutieron el uso del estandar OMS en un pais que
esta entrando en la transicion alimentaria y epidemiologica
como la India y cuyos niveles de déficit en peso alcanzan
casi 50%. Aun después de ajustar las curvas, el peso y la talla
de los niflos rurales se ubicaron en percentiles bajos; sin em-
bargo, la estimacion del estado nutricional resultdo mejor con
los nuevos estandares de OMS que con la referencia anterior
de NCHS (44). (46).

Las prevalencias de sobrepeso y obesidad, difieren subs-
tancialmente de acuerdo a la referencia y valores limite uti-
lizados. No existiendo ain un criterio Gnico, cada una de las
referencias debe utilizarse con precaucion (45). La tenden-
cia a subestimacion del déficit y sobrestimacion del exceso
encontradas en los niflos y adolescentes en la presente inves-
tigacion, sobre todo con la referencia internacional, coincide
con los hallazgos reportados en otros estudios a nivel mun-
dial como el de Cole y colaboradores (19) y en especial en
niflos y adolescentes latinoamericanos, evaluados por
Atalah y colaboradores en escolares chilenos, quienes
seflalan que se necesitan mesas de trabajo en los distintos
paises para analizar estos hallazgos (21).

CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

En esta muestra, la capacidad predictiva del IMC resultd
mayor para las referencias nacionales (ENCDH y ETC), en
comparacion con la internacional de OMS. El IMC como
clasificador por las tres referencias discrimind adecuada-
mente entre normalidad y exceso. El mayor porcentaje de
falsos negativos se encontrd en el sexo femenino, en especial
en el diagnostico del déficit.

» Con base en los hallazgos obtenidos, se pueden hacer

las siguientes recomendaciones:

 Utilizar valores de referencia nacionales o latinoame-

ricanos

* Analizar el comportamiento del IMC tomando en

cuenta la presencia o ausencia de pubertad y Incluir
una muestra de mayor tamafio, para considerar la
posibilidad de ajuste de los valores limite en la clasi-
ficacion de las diferentes categorias del IMC. Es de
gran importancia de igual manera, incorporar en el
diagnostico, indicadores de composicion corporal:
areas grasa y muscular del brazo.
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MADURACION OSEA Y ESTADO NUTRICIONAL ANTROPOMETRICO
EN NINOS, NINAS Y ADOLESCENTES CON SINDROME NEFROTICO.

Naibelin Josefina Hernandez Hernandez (1); Nilcia Daniela Useche Medina (2); Recibido: 02-05-12

Coromoto Macias-Tomei (3) Aceptado: 26-06-12

RESUMEN

Introduccion: Los glucocorticoides, comunmente utilizados en el tratamiento del sindrome nefrotico, pudieran interferir en el
crecimiento y desarrollo del nifio. La maduracion 6sea (MO) por el método Tanner- Whitehouse IT (TW 12) constituye un indicador para
evaluar el desarrollo somatico. Objetivo: Analizar el comportamiento de la MO con relacion al estado nutricional antropométrico y a las
caracteristicas clinico — patolégicas en nifios, nifias y adolescentes con Sindrome Nefrotico. Métodos: Estudio transversal, exploratorio,
descriptivo y correlacional. Se evaluaron 28 pacientes (11 nifias, 17 varones) entre 2 y 16 afios con sindrome nefrético, que acudieron
entre agosto y octubre de 2008 a la consulta de nefrologia del Hospital Pediatrico Dr. Elias Toro, cuyos padres autorizaron las mediciones
de peso y talla y la realizacion de una radiografia de mano y muiieca izquierdas para edad 6sea TW2. Se utilizaron la prueba de ANOVA
simple, tde Studenty coeficiente de correlacion de Pearson, con nivel de significacion estadistica de p <0,05. Resultados: predomind
el género masculino (60,7%). Dos pacientes tuvieron un indice de masa corporal en exceso y ninguno con déficit. Predominé la edad
6sea normal (85,7%), adelantada en tres nifios (10,7%) y retardada en uno. Se observé una relacion inversa entre el nimero de recaidas
y el porcentaje de maduracion d6sea alcanzada en los pacientes masculinos con corticoresistencia (p < 0,05). Conclusion: Este estudio
revelo diferencias en el comportamiento de la maduracion 6sea, segun el género y la condicion de corticoresistencia.

Palabras clave: maduracion dsea, sindrome nefrético, glucocorticoides, nifios y adolescentes.

Skeletal maturity and nutritional status in children and adolescents with nephrotic syndrome

SUMMARY

Introduction: Glucocorticoids, commonly used in the treatment of nephrotic syndrome could interfere in children’s growth and
development. Skeletal maturity determined by Tanner-Whitehouse II method (TW2) constitutes an indicator of bone maturation.
Objective: To analyze the behavior of bone age (BA) related to anthropometric nutritional status and to clinical and pathological
characteristics of children and adolescents with nephrotic syndrome. Methods: This is a cross-sectional, exploratory, descriptive and
correlational study. Twenty eight patients (11 girls, 17 boys) diagnosed with nephrotic syndrome that attended the nephrology outpatient
clinic of the Pediatric Hospital Dr. Elias Toro, from August to October 2008. Weight and height were measured using international
techniques, and a left hand and wrist X-ray was evaluated by the TW2-method. ANOVA, t-Student test and Pearson correlation
coefficient were calculated with a significance level of p< 0.05. Results: boys predominated (60.7%). Body mass index was above
normal in 2 patients and normal in the rest. BA was normal in 24 children (85.7%), advanced in three (10.7%) and delayed in one. An
inverse relationship was found between the number of relapses and the percentage of maturity reached in steroid resistant male patients
(p < 0.05). Conclusion: This study shows a probable difference in the behavior of BA, according to gender steroid resistance.

Key Words: skeletal maturity, nephrotic syndrome, corticosteroids, children and adolescents

INTRODUCCION constituye el indicador de desarrollo mas util, ya que puede
o o . . ser utilizado en cualquier periodo del crecimiento (1-6).
En el crecimiento fisico intervienen tanto el potencial El método Tanner Whitehouse I (TW2) es uno de los

genético como los factores ambientales, dietéticos, socio-
economicos, del desarrollo, nutricionales, metabdlicos, bio-
quimicos y hormonales. El cambio de forma y funciéon de un
tejido se denomina desarrollo o maduracién. Son varios los
indicadores de maduracion, sin embargo la maduracion 6sea

métodos mas precisos para evaluar la maduracién 6sea me-
diante una radiografia de mano y muiieca izquierdas, éste
considera la maduracién de 20 huesos, tanto huesos largos
como huesos cortos, asignandole una puntuacion a cada nu-
cleo de osificacion y cuya sumatoria resulta en una pun-
o ) o o L tuacion de madurez 6sea, que se compara con valores estan-
(1) Especialista en Puericultura y Pediatria. Especialista en Nutricion d tados | les indi la edad & del nifi
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2) EsPe:ciaIista en Puericultura y Pediatria. Especial.ista en Nutricion Los cambios morfolégicos evidenciados en la radiograﬁa
Clinica. Profesora suplente de pregrado de la Universidad Centro trad t la ol d imiento. 1
Occidental Lisandro Alvarado. Decanato de Medicina. Barquisimeto — Taducen eventos que ocurren €n la placa de crecimiento, 10s
Venezuela. cuales estan regulados por factores locales, que dependen de

(3) M Sc. en Puericultura y Pediatria. Especialista en Crecimiento, la interaccién entre los condrocitos con la matriz extracelular
Desarrollo y Nutricion. Profesora Asociada de la Universidad Simon istémi 4 tad la infl iah
Bolivar. Postgrado de Nutricion Clinica Opcion Pediatria. Valle de Y SISICIICOS, que ?S an represeniados por a lp uencia nor-
Sartenejas, Caracas-Venezuela. monal, como el sistema hormona de crecimiento — factor

Autor corresponsal: Naibelin J. Herndndez Hernéndez. similar a la insulina 1 (HC — IGF - 1); las hormonas tiroideas,

Correo electronico: naibelinh@yahoo.es. / Teléfono 0416-7375672 los esteroides sexuales y los glucocorticoides (9).
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El exceso de glucocorticoides se ha relacionado con el
retardo en el cierre epifisiario y por tanto un retardo en el
crecimiento, lo cual se traduce como una edad 6sea retarda-
da. Los mecanismos descritos son una reduccion de recep-
tores de HC e IGF-1 en la placa de crecimiento, una inhibi-
cion de la sintesis a nivel celular de IGF-1 basal e inducida,
en fibroblastos, higado y otros tejidos periféricos, ademas de
los condorcitos (9-12). La patogénesis incluye también la in-
hibicion de la sintesis de colageno por los fibroblastos, no
solo por su accion directa en la produccion del mismo, sino
también por modificaciones en las sefiales de traduccion del
receptor, de la cadena inicial del polipéptido procolageno;
afectando por tanto la formacion de la matriz y el colageno
extracelular (9-12).

Los esteroides orales constituyen el tratamiento primor-
dial de los nifios con sindrome nefrotico, el cual es mas fre-
cuente en niflos entre 1 y 4 afios (13-16). Desde los afios 70,
se utiliza el esquema tradicional con esteroides recomendado
por el Estudio Internacional de Enfermedades Renales en
Nifios (ISKDC) (13,14,17). De acuerdo a la respuesta a este
tratamiento, los pacientes se clasifican en las siguientes ca-
tegorias: (13,14)

. Corticosensible

. Recaedor frecuente

. Corticodependiente

. Corticoresistente

La utilizacion cronica de glucocorticoides ha sido rela-
cionada con retardo en el crecimiento, en la maduracion
sexual, talla baja y cambios en la composicion corporal. Sin
embargo, algunos autores sefialan que los periodos libres de
esteroides pueden servir para que ocurra el crecimiento com-
pensatorio o catch-up-growth que permitira la recuperacion
de la talla (12,17-19).

Bircan y colaboradores (20) determinaron la edad 6sea
mediante el método TW2 en nifios con sindrome nefrético
dependiente de esteroides y encontraron que tanto la edad
6sea TW2- huesos largos como la edad 6sea TW2- huesos
del carpo presentaban un retardo significativo en los pa-
cientes con sindrome nefrético respecto a los controles,
luego de recibir un curso de terapia con dosis bajas de pred-
nisolona en dias alternos durante un tiempo prolongado; no
obstante, sefialan que la diferencia de estos resultados con
los hallazgos de Polito y colaboradores (21), quienes encon-
traron que la edad 6sea TW2- huesos largos no se alteraba
por una terapia con prednisona interdiaria, podria radicar en
que la dosis media de prednisolona fue superior a la utilizada
por Polito y colaboradores y que a diferencia de éstos, ellos
no suplementaron a los pacientes con calcio y vitamina D.

Atendiendo a la edad de presentacion del sindrome ne-
frotico, existe un gran interés por conocer como se comporta
el crecimiento y la maduracion 6sea en estos nifios, motivo
por el cual se planted analizar el comportamiento de la
maduracion 6sea con relacion al estado nutricional
antropométrico y a las caracteristicas clinico - patologicas en

Maduracion 6sea y estado nutricional antropométrico en nifos, nifias y adolescentes con sindrome nefrotico.

los nifios, ninas y adolescentes con sindrome nefrotico.
METODOS

Grupo de Estudio: Se realiz6 una investigacion cuantita-
tiva a través de la recoleccion de datos numéricos donde se
estudi6é el comportamiento de la maduracién 6sea en los
nifios, nifias y adolescentes con sindrome nefrético y su
relacion con el estado nutricional antropométrico y con las
caracteristicas clinico - patologicas de la enfermedad. Para
ello se disefi6 un estudio prospectivo, transversal, de caracter
exploratorio y de tipo descriptivo y correlacional; durante el
periodo agosto-octubre de 2008, mediante la evaluacion de
los niflos con diagnostico de sindrome nefrético que acu-
dieron a la Consulta de Nefrologia del Hospital Pediatrico
Dr. Elias Toro, en Caracas. Se revisaron las historias clinicas
y se elabord un censo de los nifios con sindrome nefrético
que acudieron a la consulta desde el afio 2002 hasta el perio-
do en que se realizd la investigacion. Se evaluaron 28 pa-
cientes, cuyos padres acudieron y estuvieron de acuerdo con
la realizacion de la radiografia de mano y mufieca izquierdas
y de las mediciones antropométricas (peso y talla) las cuales
fueron ejecutadas siempre por la misma persona para evitar
la variabilidad interindividual. Se diseid un instrumento “ad
hoc” para la recoleccion de datos, el cual incluy6 datos que
fueron obtenidos por medio de la revision de las historias
clinicas y por la evaluacion directa del paciente.

Todos los pacientes incluidos en el estudio presentaron
niveles de creatinina plasmatica dentro de la normalidad
(<0,5 mg/dL). Se excluyeron los pacientes mayores de 18
afios, los que presentaron edema y aquellos con sindrome ne-
frotico secundario a otra patologia. Se considerdé como recai-
da a todo episodio de proteinuria que ameritd terapia con es-
teroides. Se catalogaron como corticosensibles a los pa-
cientes que no habian presentado recaidas o que aun tenien-
do recaidas, éstas no fueron mayores a un episodio en los
primeros seis meses de su diagnostico o tres episodios en
cada afio de su seguimiento; y como corticoresistentes a los
pacientes que no respondieron al tratamiento esteroideo con-
vencional.

Métodos

Maduracion Osea: Se obtuvo una radiografia de mano y
mufieca izquierda en proyeccion postero — anterior, realizada
de acuerdo con las pautas radioldgicas aceptadas interna-
cionalmente (5,8). La lectura de las radiografias fue efectua-
da por las investigadoras, en forma ciega, es decir, se
desconocia su identificacion, la cual fue cubierta con una eti-
queta, ya que existe menos sesgo cuando no hay conocimien-
to previo de la edad y género del sujeto. La lectura de las ra-
diografias se realiz6 por el método Tanner Whitehouse II
(TW-2), debido a que dicho método permite conocer el com-
portamiento de los huesos del carpo y los huesos largos por
separado, asi mismo brinda la oportunidad de trabajar con
puntuacion Z, para lo cual se requiere informacion acerca de
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los valores promedio y desviaciones estandar para cada edad
(con datos locales disponibles); facilitando de esta manera la
comparacion con los estudios existentes, que han sido rea-
lizados con desviacion estandar normalizada.

Se procedio posteriormente al calculo del valor Z de la
edad 6sea TW2 20 huesos, TW2-huesos largos (HL) y TW2-
huesos del carpo (HC), utilizando para ello el valor de la
media y desviacion estandar correspondiente para la edad,
segun la referencia del Estudio Nacional de Crecimiento y
Desarrollo Humanos, conocido también como Proyecto
Venezuela (7).

Control de calidad: Para conocer la exactitud de la lectura
realizada por las autoras (NH y DU), se determind el error
inter-observador por medio del calculo del porcentaje de coin-
cidencias y discrepancias en la asignacion de los estadios de
maduracién por parte de cada una de las lectoras; para ello,
la otra autora replico la lectura de todas las radiografias,
quien tiene un error minimo conocido de acuerdo a las pun-
tuaciones estandar del Prof. R.H.Whitehouse (22). Se encon-
tré un 89,1% de coincidencias y un 10,9% de discrepancias;
lo cual se encuentra dentro de un rango adecuado (22).

Procesamiento de los datos: Se calculo el adelanto o re-
tardo de la maduracion dsea en forma absoluta y relativa,
segun las siguientes formulas (4, 5, 7):

Maduracion absoluta:

edad decimal actual — edad o6sea
= afios adelanto o retardo

Porcentaje de maduracion alcanzada:

(edad o6sea/edad decimal) x 100
Retardo o adelanto relativo:
[(edad o6sea - edad decimal)/edad decimal] x 100.
(Los valores negativos corresponden a
retardo y los positivos a adelanto).
Desviacion estandar normalizada o puntuacion z:
Valor del paciente — media de la poblacion
de referencia
Desviacion estandar de la poblacion de referencia

Las medidas antropométricas fueron realizadas de acuer-
do a técnicas internacionalmente aceptadas seglin la norma-
tiva del Programa Internacional de Biologia (23). Se utiliz6
una balanza Healt —o-Meter calibrada con medida minima de
100 gramos. La talla se midi6 mediante la técnica de la plo-
mada, siendo una de las indicadas para sujetos mayores de 2
afios; la lectura se realizd en milimetros (24).

A partir de los datos se calcularon la edad decimal, el
tiempo de evolucion de la enfermedad en afios y el indice de
masa corporal (IMC): Peso / Talla2 (25); se tom6 en cuenta
la media y desviacion estandar correspondiente a la edad
osea (EO) del Estudio Nacional de Crecimiento y Desarrollo
Humanos (ENCDH) (7). La EO y el IMC fueron expresados
como una variable continua, a través de su desviacion estan-
dar normalizada o puntuacion Z, ya que ésta permite conocer
con precision cuanto se aparta cada paciente de la poblacion
normal de referencia para su edad y sexo.

47 ARCHIVOS VENEZOLANOS DE PUERICULTURA Y PEDIATRIA 2012; Vol 75 (2): 45-51

Los rangos de puntuacion Z tomados como valores limite
para la evaluacion nutricional antropométrica y maduracion
o6sea fueron: Normal entre —2 DE y + 2 DE; mayor a+2 DE
como exceso / adelanto; menor a -2 DE como déficit / retar-
do, respectivamente. Para el diagndstico se tomaron las ca-
tegorias: eutrofico, si el indicador IMC/edad era normal,
malnutricion por déficit o por exceso si dicho indicador se
encontraba en el rango de déficit o exceso respectivamente.

La informacion fue vaciada desde los formatos preelabo-
rados hacia una base de datos electronica Microsoft Excel.
Para el analisis estadistico de la informacion se utilizd un
ANOVA simple y el coeficiente de correlacion de Pearson;
con significacion estadistica para un nivel de confianza de
95% (p <0,05).

RESULTADOS

De los pacientes estudiados, el 39,3% (n=11) corres-
pondié al género femenino y el 60,71% (n=17) al género
masculino. El 67,9% (n=19) de los pacientes eran niflos y
32,14% (n=9) adolescentes. En los pacientes estudiados se
encontr6 gran variabilidad en los afios de evolucion de la en-
fermedad, desde 0,13 hasta 12,7 afos. Siete de los 28 pa-
cientes del estudio, no habian presentado recaidas para el
momento de la evaluacidn, cuatro de los cuales tenian menos
de seis meses de evolucion de la enfermedad. Por otro lado,
de los 28 pacientes estudiados, siete se comportaron como
corticoresistentes y 21 como corticosensibles (Figura 1).
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Figura 1 Distribucion de los pacientes segun respuesta a
los esteroides, por género.

Solo dos de los pacientes, una nifia y un nifio presentaron
un IMC alterado, en el rango de exceso (Cuadro 1). Solo
cuatro de los nifios estudiados presentaron una edad osea
fuera del rango normal para la edad y sexo; 3 de ellos con
adelanto y uno con retardo en la maduracion 6sea. De los tres




pacientes que tuvieron adelanto en la edad 6sea (1 del género
femenino y 2 masculinos) (Cuadro 2). La nifia presentd ade-
lanto a expensas de los huesos del carpo, a diferencia de los
pacientes masculinos, quienes tuvieron en comun un adelanto
en la edad o6sea a expensas de huesos largos (Cuadro 3).

Cuadro 1. Categorias del Indice de
Masa Corporal por género.

Maduracion 6sea y estado nutricional antropométrico en niflos, nifias y adolescentes con sindrome nefrotico.

Cuadro 2. Comportamiento de la Edad Osea segun
ritmo de maduracién, por género.

IMC Masculino Femenino Total Edad Osea  Masculino Femenino Total

n % n % n % n % n % n %
Normal 16 94,1 10 90,9 26 92,9 Normal 15 88,2 9 81,8 24 85,7
Déficit 0 - 0 - 0 - Retardo 0 - 1 9,1 1 3,6
Exceso 1 5,9 1 9,1 2 7.1 Adelanto 2 11,8 1 9,1 3 10,7
Total 17 100 11 100 28 100 Total 17 100 11 100 28 100

Cuadro 3. Puntuaciones Z de la edad ésea TW2-20 huesos, edad 6sea TW2- huesos largos y
edad 6sea TW2- huesos carpo, segun edad decimal y género

EDAD OSEATW2 *

Dggiar‘rcljal 20 Huesos Huesos Largos Huesos del Carpo
(afios) Edad dsea Puntuacién Z t Edad dsea Puntuacién Z t Edad ésea Puntuacién Z t

F 2,68 2,5 0,8 2,6 0,38 2,3 0,73
2,69 3,4 2,63 3,4 1,69 3,4 2,98

E 2,9 2,5 0,8 3,3 1,52 1,5 -0,9
M 3,13 3,3 0,78 4,2 2,05 2,9 0,26
E 4,57 3,3 -0,41 4,5 0,69 2,2 -1,15
N 6,24 71 1,09 7,7 1,45 7,2 1,07
9,87 10,5 1,15 12,1 1,98 9,7 0,54

! 10,91 12,8 1,93 12,9 1,59 13 2,29
N 14,91 13,4 -1,19 14,9 0,03 11,6 NA £
15,13 16 1,08 16 0,97 13 0,09

15,73 13,4 -2,05 16 0,97 11,1 NA
2,2 2,6 0,84 2,5 0,66 2,3 -0,75
3,35 3,7 1,2 4,5 1,85 2,7 -0,43

M 3,46 41 1,8 4,5 1,85 3,4 0,51
A 4,03 4,5 0,96 5,6 2,01 34 -0,26
4,69 6,8 3,91 7.4 4,35 6,4 2,68

S 5,52 5,9 1,39 7.6 3 47 0,22
c 5,88 6,4 1,88 6,5 1,83 6,3 1,47
6 6,5 0,79 6,7 0,87 6,3 0,59

U 7,63 9,1 2,16 1,4 4,26 8 1,1
L 7,72 7,8 1,08 8 1,33 7,6 0,8
8,53 9,2 1,4 9,2 1,39 9,1 1,27

I 9,14 10,5 1,26 1.1 1,48 9,8 0,81
N 12,56 14,1 1,46 15 1,7 13,6 1,26
13,99 13,7 0,32 14,3 0,62 13,1 0,07

(0] 14,78 15,3 0,61 15,2 0,51 15 0,74
14,86 14,8 0,26 15,1 0,43 13,9 -01
16,52 16,7 0,27 18 1,26 14,2 -1,92

* Método Tanner Whitehouse 2 . T Desviacion estandar normalizada para los 20 huesos, huesos largos y huesos del carpo. £ No aplica
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Mediante una prueba de ANOVA simple se determind
que no hubo diferencias significativas entre la edad o6sea
TW2 de los huesos largos, huesos del carpo y 20 huesos, en
este grupo de pacientes; en vista del comportamiento similar
entre los 3 grupos de huesos, se realizaron las asociaciones
de las variables clinico- patoldgicas, con relacion a la madu-
racion absoluta y el porcentaje de maduracion alcanzada, que
se obtuvieron a partir de la edad 6sea TW2-20 huesos.

En dichas asociaciones se encontrd que la maduracion
absoluta no se relacion6 significativamente con el IMC, ya
que tuvo un comportamiento de gran dispersion y no era sus-
ceptible de que se aplicara estadistica paramétrica. En cuanto
al porcentaje de maduracion 6sea alcanzada, no se encontrd
relacion significativa entre éste y el IMC (r = -0,073 lineal)
para el total de los pacientes; sin embargo, al analizar los
datos de acuerdo al género, en los pacientes de género fe-
menino a mayor IMC, mayor fue el porcentaje de madu-
racion alcanzado y en los pacientes de género masculino, por
el contrario, se observo que a menor IMC, mayor fue el por-
centaje de maduracion alcanzada, dichas relaciones no tu-
vieron significancia estadistica, para un nivel de confianza
de 95%.

No se encontro relacion entre el porcentaje de madu-
racion alcanzado y los afios de evolucion de la enfermedad
(r=-0,3009); sin embargo, se encontrd una relacion inversa
y significativa entre el nimero de recaidas y el porcentaje de
maduracién 6sea (r= -0,3920; IC 95%), con un valor de co-
rrelacion apenas por encima del punto critico (0,374). El in-
dicador coeficiente de determinacion establecié una relacion
explicativa del 15,4% en la variacion inversa del porcentaje
de maduracion alcanzada por el nimero de recaidas.

En la revision de las asociaciones de la maduracion 6sea
con las caracteristicas clinico patoldgicas de la enfermedad,
se propuso la utilizacion del porcentaje de adelanto o de re-
tardo de la maduracion 6sea para determinar si existian com-
portamientos diferentes entre los subgrupos de género y
condicion de corticorresistencia, mediante la aplicacion de
la prueba t de Student en condicion de grupos con diferente
varianza y doble cola; encontrandose que las mediciones de
la investigacion presentan sensibilidad ante la doble presen-
cia de los factores intervinientes: género y resistencia a los
esteroides, por lo que se agruparon los pacientes de la si-
guiente manera: corticosensibles versus corticoresistentes:
femenino (t = 0,0006) y masculino (t = 0,04); femenino ver-
sus masculino (t = 0,07) y corticosensibles versus corticore-
sistentes (t = 0,88); para una confiabilidad de 95%.

En la asociacion entre el porcentaje de maduracion alcan-
zada y el indice de masa corporal, no se encontrd relacion en
los grupos de pacientes corticoresistentes, ni corticosensi-
bles, tampoco en los corticoresistentes distribuidos por
género, ni en los corticosensibles del género masculino.

En los pacientes corticosensibles del género femenino se
encontrd que existe una asociacion significativa (IC: 90%),
entre estas dos variables, de modo que a mayor IMC, mayor
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porcentaje de maduracion alcanzada. El indicador coefi-
ciente de determinacién establece una relacion explicativa
del 48,1% en la variacion del porcentaje de maduracion al-
canzada, por la variacion del IMC.

Al analizar los resultados de los pacientes segin género
y condicion de resistencia al tratamiento esteroideo, para la
asociacion del nimero de recaidas y el porcentaje de madu-
racion alcanzada, se observo que en los pacientes del género
masculino con corticoresistencia, hubo una evidente aso-
ciacion inversa (r= -0,9656; 1C: 95%), de modo tal que a
menor nimero de recaidas fue mayor el porcentaje de madu-
racion alcanzada, el coeficiente de determinacion establecio
una relacion explicativa del 93%. Para los pacientes corti-
coresistentes de ambos géneros, dicha relacion inversa fue
significativa para un nivel de confianza del 90% y en los del
género femenino (corticosensibles y corticoresistentes) se
encontrd igual asociacion (r= -0,5549; IC: 90%); en los
primeros con un coeficiente de determinacion que establecio
una relacion explicativa del 45% y en los segundos de un
31%. No se encontr6 asociacion significativa en los pa-
cientes corticoresistentes del género femenino, ni en los pa-
cientes corticosensibles de uno u otro género.

En la asociacion entre los afios de evolucion y el por-
centaje de maduracion alcanzada, solo se encontré6 una
relacion inversa (r= - 0,3799; IC: 90%) en los pacientes cor-
ticosensibles tanto femeninos como masculinos.

DISCUSION

Muchas veces se ha mencionado el efecto deletéreo que
tiene el uso de esteroides exdgenos durante la infancia, ya
que su administracién por tiempo prolongado puede inter-
ferir en el proceso de crecimiento y maduracion del nifio
(10-12,19). La maduracion 6sea es un indicador de gran uti-
lidad para estudiar el crecimiento y desarrollo. En la presente
investigacion se propuso analizar el comportamiento de la
maduracion 6sea con relacion al estado nutricional
antropométrico y a las caracteristicas clinico - patologicas en
los nifios, nifias y adolescentes con sindrome nefrético, ya
que esta entidad requiere tratamiento esteroideo a largo
plazo.

Al analizar los hallazgos se puede observar que predo-
minaron los pacientes del género masculino, en concordan-
cia con lo hallado por otros investigadores (21, 26). La
ausencia de recaidas en cuatro de los pacientes, probable-
mente responde al corto tiempo de evolucion de la enfer-
medad (menos de seis meses).

El escaso numero de pacientes que tiene una edad 6sea
fuera del rango normal para la edad y género, difiere de lo
encontrado por Bircan y colaboradores, quienes encontraron
retardo en la maduracion dsea de los huesos largos y los hue-
sos del carpo en los niflos con sindrome nefrético, luego de
la terapia esteroidea (20). En los resultados del presente es-
tudio solo una adolescente present6 retardo en la edad osea;




esta paciente tenia casi trece afios de evolucion de su enfer-
medad y en los primeros tres afios tuvo recaidas frecuentes,
sin embargo presentaba un IMC/edad dentro de lo normal.
Ademas, esta paciente estuvo entre los siete que ameritaron
tratamiento diferente a los esteroides.

De los pacientes que tuvieron un adelanto en la edad
6sea, dos niflos y una nifia, ésta tuvo un IMC en el rango del
exceso con un adelanto en la maduracion dsea a expensas de
los huesos del carpo; sin embargo, tenia apenas dos meses
de evolucion de su sindrome nefrotico y atn se encontraba
en régimen de terapia inicial con prednisona, por lo que es
pertinente pensar en otras causas del adelanto de su edad
6sea, entre las que pudiera estar involucrada la obesidad
(27); esto difiere de lo planteado por Foster y colaboradores,
quienes describen en su estudio, que a mayor desviacion es-
tandar del IMC, los pacientes presentaron una desviacion es-
tandar mas alta en la talla; sin necesidad de que el primero se
encontrase en el rango de la obesidad; resaltan ademas que a
pesar de la alta prevalencia de obesidad en nifos tratados con
glucocorticoides por sindrome nefrotico, no hay evidencia de
datos para una maduracion acelerada. Aunque esto podria ser
explicado mas bien, por la hipotesis de que los periodos li-
bres de esteroides permiten una recuperacion en el proceso
de crecimiento y desarrollo (28).

El comportamiento de la edad 6sea de los huesos largos,
huesos del carpo y 20 huesos dentro del rango normal, di-
fiere de las caracteristicas descritas en la maduracion osea de
la poblacion venezolana, en donde se sefiala un adelanto en
la maduracion de los huesos largos (4).

La aparente relacion inversa entre el IMC y el porcentaje
de maduracion alcanzada, observada en el género masculino,
coincide con lo reportado por Foster y colaboradores en
2004 (28), planteandose la interrogante del papel que podria
jugar el IMC en el mantenimiento de la normalidad de la
talla y de la maduracion osea en estos pacientes. Ademas, de
ser corroborados los presentes resultados en estudios poste-
riores, tendria gran valor la recoleccion de datos que in-
cluyan indicadores de composicion corporal y perfil de hor-
monas sexuales, de conocida influencia sobre la maduracion
6sea y que podrian estar alterados por el tratamiento con glu-
cocorticoides, segtn lo planteado por Rees y colaboradores
(26); ya que el comportamiento de la edad 6sea en estos pa-
cientes, pareciera diferir segun el género.

La evidente asociacion inversa entre el numero de recai-
das y el porcentaje de maduracion dsea alcanzada, observada
en los pacientes del género masculino con corticoresistencia,
coincide con el planteamiento tedrico de que los glucocorti-
coides podrian ocasionar un retardo de la maduracion o6sea;
sin embargo, no se tomaron datos en esta investigacion sobre
las dosis de esteroide diarias 6 totales que recibieron estos
pacientes, ya que no estaban disponibles en las historias, en
la mayoria de los casos (11-12).

Llama la atencion que la relacion inversa entre el nimero
de recaidas y el porcentaje de maduracion 6sea alcanzado se

Maduracion 6sea y estado nutricional antropométrico en niflos, nifias y adolescentes con sindrome nefrotico.

presento sobretodo en aquellos pacientes que tuvieron corti-
coresistencia y ameritaron un tratamiento diferente a los glu-
cocorticoides, por lo que habria que discernir no solo el rol
de los medicamentos que forman parte de la terapia alterna-
tiva en los pacientes corticoresistentes, sino también la posi-
bilidad de que estos pacientes que presumiblemente re-
quirieron dosis total de glucocorticoides mayor, con una
mayor duracion de los periodos de tratamiento, tengan algu-
na afectacion del eje hipotalamo hipofisiario, con un com-
portamiento distinto de aquellas hormonas implicadas en
proliferacion y maduracion 6sea (18). Por otro lado, el
mecanismo fisiopatoldgico del sindrome nefrético podria in-
volucrar la pérdida urinaria de algunos de los factores nece-
sarios para la maduracion osea, contribuyendo de esta ma-
nera al retardo de la misma por efecto de los esteroides
(12,19).

Dados los hallazgos tedricos y lo encontrado en este es-
tudio, surge el planteamiento de realizar investigaciones
prospectivas con el debido registro tanto de las dosis diarias,
como las dosis totales de cada uno de los medicamentos
prescritos a los pacientes, asi como el registro de parametros
que, ademas de ser afectados por los glucocorticoides, pre-
cisan mejor el estado nutricional y son de conocido dismor-
fismo sexual, como los indicadores de composicion corporal;
ya que éste podria ser uno de los eslabones con los que se ex-
plique la aparente influencia del género y del IMC en el com-
portamiento de la maduracion dsea.
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RESUMEN

La anemia de células falciformes o drepanocitica es una enfermedad comun en la edad pediatrica, con alta mortalidad en menores de 5
afios de edad. Cuando un nifio hereda esta condicion de sus padres quienes son portadores, los globulos rojos sufren un cambio de forma
o “falciformacion”, alterando el flujo de sangre y provocando enfermedad, dolor y dafio de 6rganos. Es necesario el despistaje universal
a todos los recién nacidos, para identificar los afectados e iniciar tempranamente su cuidado y educacion a los padres para prevenir y
tratar las complicaciones, permitiéndoles tener una mejor calidad de vida. Se presentan unas guias y opciones terapéuticas para la
prevencion y el manejo de las complicaciones.

Palabras clave: anemia, despistaje neonatal, secuestro esplénico, ictericia, priapismo, crisis de dolor, sindrome de térax agudo.

Sickle Cell Disease. Pediatric Management Guidelines
SUMMARY

Sickle cell disease (SCD) is a common condition in childhood with a high mortality rate, especially under 5 years of age. When children
inherit SCD from their carrier parents, the red blood cells form an abnormal sickled shape. As a result, blood does not flow well, causing
disease, pain and organ damage. Universal newborn screening is necessary to identify and treat early those affected babies, thus
preventing complications and allowing them to have a healthier life. Here is a set of guidelines and treatment options to prevent and

manage sickle cell related complications.

Key words: anemia, newborn screening, spleen sequestration, jaundice, priapism, vasocclusive crisis, acute chest syndrome.

INTRODUCCION

La anemia de células falciformes o drepanocitica es con-
siderada el sindrome hereditario mas frecuente, descubierto
hace mas de 100 afios, asociado con morbilidad significativa
y disminucién en la expectativa de vida. Su diagndstico pre-
coz, a través de programas de despistaje neonatal, inicio tem-
prano de profilaxis contra infecciones, vacunacién y edu-
cacion a los padres, son herramientas que han demostrado
una disminucion en la mortalidad de nifios afectados
menores de 5 anos (1).

Es necesario que la atencion integral que incluya el con-
sejo genético, pediatras, enfermeras especializadas, educacion
nutricional, control del dolor, odontologia, atencidén por sube-
specialistas en diferentes areas para ofrecer una practica clini-
ca preventiva y mejorar la calidad de vida. El médico de
cabecera debe ser el hematologo pediatra o hematologo (2).

La gran heterogeneidad clinica de la anemia drepanociti-
ca no se explica por la mutacion de la cadena beta de hemo-
globina y la falciformacién recurrente del eritrocito.
Mecanismos complejos en donde interactian la hemdlisis
crénica intra y extravascular, la deplecion endotelial del
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oxido nitrico, liberacién de citocinas y moléculas de ad-
herencia, activacion de factores de la coagulacion, llevan a
un estado inflamatorio permanente y contribuyen en su fi-
siopatologia. Hay modificadores genéticos y ambientales
que originan el fenotipo clinico. Por ello las complicaciones
se presentan de forma diferente, incluyendo el accidente
cerebrovascular (ACV), crisis vaso-oclusivas dolorosas, sin-
drome de térax agudo, osteoarticulares, priapismo,
retinopatia, dafio de 6rganos (3-5).

Medidas Preventivas

-Acido félico Smg diarios

-Penicilina oral a partir de los 3 meses hasta los 5 aflos de
edad. En pacientes con esplenectomia quirtrgica o con his-
torial de enfermedad neumococcica invasiva, se debe consid-
erar continuar la penicilina a largo plazo. Si es alérgico a este
antibiodtico, usar eritromicina (6-8). Como en Venezuela no
se dispone de Penicilina via oral, se recomienda la Penicilina
Benzatinica, mensual (300.000UI en <15Kg; 600.000UI en
<30Kg; 1.200.000UI en >30Kg).

-Evitar el frio, deshidratacion e infecciones, ya que éstos
favorecen la falciformacion.

-Esquema de vacunacién acorde a la edad, con énfasis en
la vacuna neumocdccica conjugada y polisacdrida, hemofi-
lo, hepatitis B, meningococo.

-Ingerir cantidad adecuada de agua o liquido diario (8 a
10 vasos/dia)

-No fumar ni ingerir bebidas alcoholicas.

-Debe realizar actividad fisica segiin su tolerancia, man-
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teniendo hidratacion abundante y evitar hacer la actividad
fisica bajo el sol en horas cercanas al mediodia. No exceder
sus limites ni hacer competencias extremas.

-Control peridédico, mensual hasta los 12 meses de edad,
luego cada 3 a 6 meses.

-Evaluacion anual de la funcion hepatica, renal y
ecosonograma abdominal para el diagndstico de litiasis
vesicular asintomatica.

-Adecuada nutricion y condiciones higiénicas.

-Evaluacion integral multidisciplinaria.

-Educar al paciente y/o sus padres, en relacion a su enfer-
medad, complicaciones,prevencion, palpacion del bazo, peli-
gro si hay fiebre o mayor palidez (9).

-Consejo genético a partir de la adolescencia y practicar
proteccion sexual (1).

Episodios vaso-oclusivos dolorosos

El dolor es la complicacion mas caracteristica y debili-
tante de la anemia falciforme, aunque por la gran variabili-
dad de este sindrome, algunos llevan una vida con pocos
cuadros de dolor o manifestaciones minimas. Del otro ex-
tremo estan los pacientes que sufren episodios de dolor prac-
tiamente a diario. Los mecanismos responsables de esta
complicacién son poco comprendidos (10,11)

Estos episodios pueden presentarse en pacientes tan pe-
queiios como de 6 meses de edad y en intervalos impredecibles
a lo largo de la vida. A veces son manejados en el hogar sin
contacto con el médico. Si es tratado inadecuadamente, el dolor
de las crisis vaso-oclusivas puede causar serias consecuencias,
inclusive desencadenar sindrome de torax agudo (12-14).

El manejo general consiste en el reposo, hidratacion y
analgesia. Requiere la frecuente valoracion sistematica del
dolor y ajustes continuos de las medidas de alivio, especial-
mente los analgésicos. La hidratacion intravenosa debe re-
alizarse generosamente y con soluciones hipotonicas para
evitar la hiperviscosidad y falciformacion (15-17).

Una variedad de analgésicos pueden ser empleados,
desde el acetaminofén o AINES intravenosos, y opioides por
via oral o parenteral. Cada uno de ellos tiene sus ventajas y
desventajas. El manejo intrahospitalario se ha basado en la
analgesia con opioides controlada por el paciente, mas que
por el tratamiento a demanda. La morfina puede iniciarse
con 0,05mg/Kg cada 4 horas a demanda, o en infusién con-
tinua a 0,02mg/Kg/h, para luego aumentar o ajustar segun re-
spuesta, sin olvidar efectos secundarios como nauseas, con-
stipacion, prurito ¢ hipoventilacion. Se debe tener siempre
disponible el antagonista Naloxona. El Nubain es una alter-
nativa a la morfina (13,14).

La dosis del opioide para lograr alivio es variable entre
cada episodio y entre pacientes. Evaluar la cantidad de anal-
gésicos aplicada en relacion a la mejoria del dolor y asistir al
nifio para ajustar la dosis controlada por el paciente y alcan-
zar un Optimo control o cambiar el régimen en casos de que
éste no pueda asumir el control en su manejo. La evolucion
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varia de acuerdo al tipo de analgésicos, via, frecuencia y re-
querimientos de opioides (12).

Manejo del dolor

-Hidratacion parenteral 1.500 a 2.500 1/m2/dia, con solu-
cion 0,45% alternando con solucion glucosada al 5%.

-Analgésicos

-Ketoprofeno: 5mg/kg/dosis cada 8 horas.

-Dipirona: 0,03ml/kg/dosis (via parenteral)

-Morfina: 0,05-0,1mg/kg/dosis, endovenoso lento, cada 4
horas, dependiendo de las condiciones del paciente y moni-
toreo continuo de signos vitales. Diluir 1 ampolla de 10mg
en 10cc de solucién fisioldgica, para una concentracion de
Img/cc.

-Si mejora el dolor, éste puede ser manejado en forma
ambulatoria con:

Ibuprofeno: 10mg/kg/dosis, cada 6-8 horas.
Acetominofen:15mg/kg/dosis, cada 4-6 horas
Acuten®:10mg/kg/dosis, cada 6-8 horas
Hidratacion via oral: 1.500 I/m2/dia

-Si la crisis dolorosa no mejora, el paciente debe ser hos-
pitalizado

Secuestro esplénico

-Complicacion potencialmente fatal, en donde se acumu-
la de forma aguda gran volumen de sangre en el bazo, llevan-
do a disminucion de la Hb/Hct, pudiendo llegar a un cor
anémico. Es recurrente en un 50% de los casos e indicacion
de esplenectomia precoz en nifios con anemia falciforme (3).
Se debe asegurar una adecuada inmunizaciéon contra
gérmenes encapsulados, especialmente en menores de 5 afios
que seran esplenectomizados, al igual que un 6ptimo manejo
perioperatorio. La profilaxis antimicrobiana se debe conti-
nuar al menos dos afios post-esplenectomia (18).

Manejo del secuestro esplénico

-El tratamiento inmediato en los nifios con secuestro es-
plénico es corregir la hipovolemia con transfusion de con-
centrado globular leucorreducido. Es importante educar a la
madre, padre y/o representantes a palpar el bazo, asi como de
los signos/sintomas de alerta, con la finalidad de hacer un
diagnostico temprano de secuestro esplénico (9).

-Considerar ingreso en UTI si hay signos de compromiso
cardiovascular.

-Transfundir gldbulos rojos leucorreducidos 5-10ml/Kg,
teniendo en cuenta que existe un gran volumen de sangre
atrapada en el bazo que sera liberada y aumentard mas ain
las cifras de Hb/Hct.

-Control de signos vitales cada 2 horas hasta que se esta-
bilice el paciente, luego cada 4 horas.

Monitoreo cardiopulmonar.
-Control continuo del oxigeno con oximetro de pulso.
-Examen fisico cada 2 -4 horas para determinar tamafo
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del bazo y signos cardiovasculares.

-Control de hematologia cada 2 a 4 horas, dependiendo
de la severidad de la anemia, de los valores de plaquetas y
los cambios del tamaiio del bazo.

-Tener un acceso venoso seguro.

-Si el paciente tiene compromiso hemodinamico, admi-
nistrar expansores mientras se espera por el hemoderivado.

Infecciones

La asplenia funcional comienza durante el primer afio de
edad, llevando a una aumentada susceptibilidad a las infec-
ciones severas por gérmenes encapsulados, como neumoco-
co, hemofilo influenza y meningococo. Las infecciones y
bacteremia son la mayor causa de morbi-mortalidad en nifios
drepanociticos, siendo la justificacion para el despistaje
neonatal universal. La profilaxis con penicilina se debe ini-
ciar desde los dos meses de edad y tratar agresivamente cada
episodio febril con antibidticos parenterales y monitoreo de
cerca (8,17,19). El esquema de vacunacion es primordial,
con énfasis en la vacuna contra: Hemophilus tipo B,
Neumococcica 13V, Meningococo y la 23 valente.

Tratamiento de la fiebre

Hospitalizar a todo paciente menor de 1 afio, o de
cualquier edad con criterios de riesgo: signos de toxicidad
sistémica, o evidencia de otras complicaciones (dolor severo,
crisis aplasica, secuestro esplénico, sindrome toracico
agudo, hemiplejia, priapismo), o sepsis previa, fiebre 40°C,
leucocitos >30.000/mm°® o < 5.000/mm’, esplenectomizados.

Administracion de antibidticos hasta tener resultados de
cultivos: Cefriaxone via IV o IM 50-75 mg/Kg/dosis.

Anadir Vancomicina 40 mg/Kg/dia, en caso de enfer-
medad grave. En alérgicos a B-lactamicos, usar Clindamicina
20-40 mg/Kg/dia.

Crisis aplasicas

Supresion temporal de la eritropoyesis, producida princi-
palmente por parvovirus B19, llevando a una anemia aguda
con reticulocitopenia, requiriendo en ocasiones transfusiones
y monitoreo del valor de reticulocitos hasta obtener cifras es-
tables de Hb/Hct, con recuperacion medular.

Manejo de las crisis aplasicas

-Transfusion de concentrado globular leucorreducido, si
hay anemia sintomatica o niveles de Hb<5gr/dl sin evidencia
de recuperacion eritroide (persistencia de la reticulocitopenia
y/o descenso progresivo de los niveles de Hb).

-Monitoreo, hidratacion, O, si hay hipoxemia (SatO,
<70mmHg), acetaminofén si hay fiebre, antibioticos.

-Continuar con acido folico.

Sindrome de torax agudo (STA)
Complicacion frecuente y causa de morbi-mortalidad,
con incidencia reportada en 15-20% (20). El tratamiento in-

cluye medidas de soporte, hidratacion intravenosa, oxigeno
para tratar la hipoxia, antibidticos para tratar las causas in-
fecciosas y modalidades transfusionales (simple vs. exan-
guinotransfusion parcial, en casos severos).

Generalmente se presenta de forma aguda o sub-aguda
con fiebre, dolor toracico, tos, dificultad respiratoria. Puede
originarse por infecciones, oclusion de vasos sanguineos, o
ambas. Ha sido desencadenada en periodos post quirtirgicos,
en cirugias abdominales. El manejo debe ser dirigido a la
condicion clinica y severidad de sintomas (20).

La presentacion clinica es similar aunque sea de origen
infeccioso o no, por lo que la antibioticoterapia esta siempre
presente, incluyendo macrélidos para tratar gérmenes atipi-
cos (M. pneumoniae y C. pneumoniae) que estan principal-
mente involucrados. Con frecuencia se incluyen broncodi-
latadores, soporte ventilatorio y transfusion precoz.

Los nifios con STA presentan una funcion pulmonar dis-
minuida, tendencia a la hiperreactividad de vias aéreas e
hipertension pulmonar. Estudios recientes han relacionado
los desérdenes de apnea obstructiva del suefio con la fisiopa-
tologia de este sindrome (20-22).

Manejo del STA

-Administrar 02: en casos de hipoxemia, taquicardia y
taquipnea, siempre monitorizando la saturacion de O2
(Sat02). Si la PaO,<60mmHg hacer exanguinotransfusion
parcial.

-Analgésicos: usar opiaceos con cautela

-Hidratacion: debe evitarse la hiperhidratacion excesiva
que pueda provocar edema pulmonar. (1500cc/m?d).
Aumentar si hay signos de deshidratacion o pérdidas insen-
sibles como fiebre.

-Antibidticos: Cefalosporina y/o Vancomicina. Asociar
un macroélido.

-Transfusion: simple si hay deterioro clinico progresivo,
si hay disminucion de los valores de Hb con respecto a val-
ores basales.

-Exanguinotransfusion parcial si hay, disnea, hipoxia,
trombocitopenia, cardiopatia, sintomatologia neurologica,
neumonia multilobar, STA previo, alteraciones de la funcién
pulmonar previa o PaO,<70mmHg.

-Ingreso a la UTI si hay empeoramiento del paciente,
ventilaciéon mecanica.

Manejo pre-operatorio

El paciente drepanocitico estd en riesgo de exacerba-
ciones criticas al cambiar su homeostasis. Los procedimien-
tos quirtrgicos son un reto en donde debe prevenirse la
hipoxia, hipovolemia, hipotermia e hiperviscosidad. Esto se
logra con el monitoreo y control estricto de signos vitales,
uso profilactico de transfusiones para disminuir la propor-
cion de HbS y mejorar la oxigenacion tisular. El manejo efi-
ciente durante el periodo perioperatorio disminuye las com-
plicaciones. Optimizar el intercambio de gases a nivel pul-
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monar, asegurar una adecuada perfusion tisular, restitucion
balanceada de fluidos y la normotermia, conociendo el grado
de afectacion de oOrganos para prevenir complicaciones
(10,12,19).

Evaluar estado actual de salud. Identificar enfermedades
coexistentes y dafio organico -crisis vaso-oclusivas, sin-
drome agudo toracico, accidentes cerebro vasculares.

Evaluacion por cardiologia, neumonologia: es-
pirometria y fisioterapia respiratoria. Realizar pruebas de
funcionalismo pulmonar y tratar enfermedad obstructiva
con broncodilatadores

Globulos rojos leucorreducidos, para elevar hemoglobina
a 10g/dl, un dia o dos antes de la intervencion

Hidratacion parenteral 1500 -2000cc/m*/dia, alternando
solucion dextrosa 0,45% y glucosada 5%, por lo menos 12
horas antes del acto quirtrgico. Evitar excesiva hidratacion
ya que puede desencadenar un sindrome agudo pulmonar.

Manejo Operatorio

-Evitar hipoxia monitoreando la concentracion de
oxigeno, si es menor de 70%, suministrar oxigenoterapia.

-Evitar hipotermia usando mantas térmicas.

-Mantener hidratacion

-Manejo Post-operatorio

-Monitorear concentracion de oxigeno en las primeras 24
horas.

-Mantener hidratacion.

-Antibioticoterapia: considerar cefalosporinas para
gérmenes encapsulados, si presenta fiebre o cualquier signo
de infeccion.

-Ejercicios respiratorios con Tri-flow.

-Deambulacion lo mas rapido que sea posible.

-Reiniciar acido folico.

Accidente cerebro-vascular

El accidente cerebrovascular (ACV) isquémico es una de
las complicaciones mas devastadoras en nifios afectados por
anemia de células falciformes, pudiendo causar dafio neuro-
logico y secuelas permanentes. Ocurre con una incidencia
cerca de 10%, principalmente en los genotipos HbSS vy
HbSBtal, con un pico a los 4 afios de edad y alta probabli-
idad de recurrencia (>90%). Ademas, se decribe hasta 35%
de incidencia de infartos silentes, afectando la funcion neu-
rocognitiva de manera importante (4,23,24).

En adolescentes y adultos jovenes hay alteracion en la
perfusion cerebral y deterioro neurocognitivo, con eviden-
cias radiologicas (por RMN) de infartos corticales, atrofia y
lesiones de sustancia blanca. Se piensa que forma parte del
dafio progresivo de 6rganos que ocurre en esta enfermedad.
Los ACV hemorragicos se ven con mas frecuencia en esta
etapa (4).

La fisiopatologia difiere entre nifios y adultos, es compleja
y aun no claramente dilucidada. Las variables mas impor-
tantes son la anemia severa, y la hemolisis intravascular que
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disminuye la biodisponibilidad del ¢xido nitrico, causando
cambios vasomotores en grandes y pequefas arterias cere-
brales. Se desarrolla una vasculopatia aterosclerotica progresi-
va, con aumento de factores protromboticos y moléculas de
adhesion endotelial, asi como globulos blancos y plaquetas au-
mentadas, que contribuyen en la patologia neuroldgica (4,24).

Las estrategias para prevenir y tratar las complicaciones
neurologicas han sido ampliamente estudiadas. El uso del
Eco-doppler transcraneal como herramienta de despistaje
universal a todo nifio con anemia drepanocitica, ha sido de
comprobada utilidad en la prevencion primaria del ACV. Nos
ayuda a identificar los individuos con alta probabilidad para
tener un ACV, para asi instaurar un régimen de transfusiones
cronicas, disminuyendo de forma importante (>90%) el
chance de presentar esta complicacion (4).

Es importante conocer las complicaciones neuroldgicas
para su deteccion precoz a través del eco doppler trans-
craneal o estudios de imagen, o en el escenario clinico, para
instaurar medidas profilacticas y/o terapéuticas que puedan
ayudar a estos nifios a tener una mejor calidad de vida y lle-
gar a ser adolescentes y adultos sanos y productivos (23).

Manejo del ACV agudo:

-Generalmente se requiere hospitalizar en la UTIP.

-Historia clinica, examen fisico, signos vitales incluyendo
presion arterial y medicion del oxigeno (oximetria de pulso).

-Monitoreo del estado cardiopulmonar. Rx torax.

-Hematologia completa con recuento de reticulocitos

-Quimica sanguinea: urea, creatinina, TGO/TGP, BT/BF

-Electrolitos inicial y diariamente hasta estar estable.

-Si esta febril o ha tenido fiebre, hemocultivo y uroculti-
vo, Rx. de torax

-Tomografia axial computarizada (TAC), sin contraste a
fin de poder visualizar lesiones compatibles con infarto cere-
bral y excluir hemorragia intracraneal.

-RMC una vez que el paciente esté estable, para estable-
cer la extension del dafio cerebral, o RM angiografia para vi-
sualizar los principales vasos intracraneales.

-Exanguinotransfusion parcial para disminuir el nivel de
HbS a menos del 30%, manteniendo Hb < 10gr/dl para evitar
la hiperviscosidad.

-Hidratacion con soluciéon glucosada alternando con
solucion 0,45%

-Tratar el aumento de la presion intracraneal lo mas pron-
to posible. Si el paciente requiere de ventilacion asistida, evi-
tar la hiperventilacion.

-Terapia anticonvulsivante si el paciente lo requiere.

-Control diario de liquidos administrados, eliminados y
peso.

-Si tiene fiebre se debe cubrir con antibidticos de acuerdo
al protocolo de tratamiento de estos pacientes febriles.

-Oxigenoterapia estd indicada si hay hipoxemia,
taquicardia y taquipnea.

Iniciar rehabilitacion cuando el paciente esté estable.
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Priapismo

Es una ereccion no deseada, usualmente dolorosa que
puede repetirse o ser persistente por mas de 4 horas. Es com-
plicacion hasta en 30-45% de varones drepanociticos y
puede resultar en fibrosis ¢ impotencia (6,13). En caso de
durar mas de 3 horas, requiere la intervencion del ur6logo.
Su manejo es la reposicion de fluidos y adecuada analgesia.
En casos refractarios pueden requerir manejo con transfu-
siones.

Manejo del Priapismo

- Historia médica detallada: duracion de los sintomas,
historia de priapismo, asociacion con otros sintomas
(fiebre, evidencia de deshidratacion, retencion urina-
ria). Intervencion inicial:

- Hidratacién 10cc/kg en bolo a pasar en 1 hora, luego
una hidratacion de mantenimiento a razén de
1500cc/m2/dia.

- Analgesia programada.

- Si es necesario sonda de Foley para vaciar la vejiga.

- Intervencion de seguimiento:

Considerar la indicacion de transfusion simple, a fin de
mejorar el flujo sanguineo en las areas de pobre flujo.
Considerar exanguinotransfusion parcial, si a las 24
horas de la transfusion simple no ha habido mejoria.

Renales

La tasa de filtracion glomerular esta aumentada en estos
niflos, pero disminuye rapidamente con la edad, hay
hipostenuria y proteinuria, progresando hasta insuficiencia
renal y contribuyendo a la muerte en la edad adulta. Aunque
se sabe que la anemia falciforme es una causa importante de
albuminuria y enfermedad renal cronica, el espectro de le-
siones glomerulares y el mecanismo patogénico son poco
dilucidados (9).

Necrosis avascular

La osteonecrosis puede ocurrir en la cabeza femoral o
humeral, donde hay limitacion de la circulacion colateral.
Hasta un 30-50% de adultos con HbSS o HbSC se ven afec-
tados, pudiendo ser muy debilitante y requerir de remplazos
articulares. La fisioterapia precoz es una medida preventiva
de gran utilidad (1).

Transfusiones en drepanocitosis

Estudios serios demuestran una disminucion de la mor-
bilidad drepanocitica con el uso de transfusiones. Son efi-
caces en la prevencion del ACV primario y secundario,
tratamiento del STA (sindrome de torax agudo) y en el mane-
jo perioperatorio. La hipertension pulmonar es una causa de
morbi-mortalidad y cada vez mas una indicacion de terapia
transfusional (21,22).

Los globulos rojos fenotipicamente compatibles para
ABO, Rh, Kell, Duffy, Kidd, Lewis, Lutheran, P, han mostra-
do disminuir la alloinmunizacioén y reacciones hemoliticas.

El médico debe estar familiarizado con las complicaciones
agudas y cronicas de la anemia drepanocitica y de las indica-
ciones y requerimiento de transfusiones (18).

Las transfusiones se pueden realizar de dos formas: sim-
ple o exanguinotransfusion parcial. En el primer caso se
logra un aumento neto de la Hb/Hct, disminucion parcial del
porcentaje de HbS y se asocia a un riesgo incrementado de
sobrecarga de hierro. La exanguinotransfusion parcial se
logra a través de la administracion de concentrado globular
con simultanea remocion de sangre por otra via periférica, o
previamente por la misma venoclisis. En este caso, el au-
mento de Hb/Hct es leve, aunque la disminucion de HbS es
significativo (hasta <30%) y la sobrecarga de hierro mucho
menor. Sin embargo, la exanguinotransfusion parcial re-
quiere un personal capacitado, por lo que se reserva para
casos como ACV, STA, crisis vasoclusivas o priapismos
complicados. Ambos métodos estan relacionados a riesgos
de transmitir infecciones y de aloinmunizacion (25).

La sobrecarga de hierro es consecuencia inevitable de las
transfusiones cronicas, empeorando la morbi-mortalidad de
estos pacientes. Identificando aquellos que han recibido mas
de 15 transfusiones, y que tengan niveles de ferritina sérica
mayores de 1000ng/ml, en varias tomas; o realizando reso-
nancia magnética para evaluar el hierro hepatico por técnica
R2*, para iniciar oportunamente la terapia de quelacion de
hierro. El quelante oral deferasirox (Exjade®) se inicia a
20mg/Kg/d, para luego ajustar la dosis de acuerdo a las
necesidades transfusionales, con el objetivo de disminuir o
mantener un balance de hierro. Se ha demostrado que una
adecuada quelacion y adherencia al tratamiento mejora la
calidad de vida (9).

Indicaciones de Transfusion Simple

Exacerbacion aguda de la anemia basal del paciente: cri-
sis aplasica, secuestro esplénico, secuestro hepatico, hiper-
hemolisis.

Eventos vasooclusivos severos: sindrome toracico agudo,
ACYV, infeccion severa, sindrome de falla multiorganica
aguda.

Preparacion para procedimientos: anestesia general y
cirugia menor, radiografias con contraste ionico.

Se debe utilizar concentrado globular leucodepletado, si
es posible con genética del sistema Rh y Kell, y células fal-
ciformes negativa, la dosis a administrar se hara con la si-
guiente formula, cuya finalidad es llevar el hematocrito <
30% y asi evitar la hiperviscosidad.

Calculo para alcanzar hematocrito deseado (30%) me-
diante la siguiente formula:

(Hcto ideal-Hcto real) x volemia * = cc a transfundir
Hcto Real
*volemia: <2 afios 80cc/Kg; >2 afios 70cc/Kg

Indicacion de exanguinotransfusion parcial:
ACY, cirugia mayor, STA con hipoxia severa, falla mul-
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tiorganica aguda y posiblemente priapismo agudo severo.

Indicaciones de transfusiones cronicas

Las transfusiones cronicas de glébulos rojos en la pre-
vencion del ACV, tanto primario como secundario, aportan
una mejor oxigenacion a través del aumento de las cifras de
Hb hasta 9 o 10g/dl. Igualmente se disminuye el porcentaje
de HbS, idealmente a menos de 30%, remplazando por HbA,
mejorando asi la falciformacion y hemolisis intravascular. Se
cumplen mensualmente y de forma indefinida, planificada y
monitorizada por el hematoélogo o hematologo pediatra. Las
complicaciones son advertidas y tratadas, entre ellas la so-
brecarga de hierro, aloinmunizacioén a antigenos eritrocita-
rios y vigilancia de infecciones trasmisibles por hemoderiva-
dos (3,24).

Hidroxicarbamida (Hidroxiurea): El mecanismo de ac-
cion de la hidroxiurea se basa en el aumento de la Hb Fetal,
lo cual mejora las caracteristicas morfologicas del eritrocito
y disminuye los fendmenos de vaso-oclusion y adhesion del
globulo rojo (26). Ademas, tiene otros efectos beneficiosos a
nivel del endotelio, aumento del 6xido nitrico, mielosupre-
sion, que se traducen en menor morbi-mortalidad y mejor
calidad de vida. Es de facil administracion y tiene un buen
perfil de toxicidad (27-29). Debe ser indicado y monitoriza-
do por el hematologo pediatra. En nifios se ha demostrado
cada vez mas su eficacia y seguridad, disminuyendo episo-
dios de dolor, torax agudo, requerimientos transfusionales,
hospitalizaciones y marcadores bioquimicos. En la vascu-
lopatia cerebral, disminuye las velocidades de flujo detec-
tadas por Eco doppler transcraneal (EDT), aunque no se sabe
si realmente reduce el riesgo de ACV. Se ha recomendado su
uso en todo paciente con los genotipos HbSS/HbSBOtal, a
partir de los 2 afios de edad (5,30-35).

Trasplante de médula osea

Es la primera opcion en niflos que han tenido un ACV y
cuentan con un hermano HLA idéntico. Esta dirigido a las
formas clinicas severas como STA recurrente o severo, dolor
cronico habiendo fallado el tratamiento con hidroxiurea. La
hepatitis, el HIV y la cirrosis lo contraindican (36-38). Es
ideal realizarlo en menores de 12 afios, cuando el paciente ha
sido transfundido poco y la funcién de sus érganos vitales
como pulmén, corazdn, rifion, SNC, esta preservada. El
trasplante ofrece un tratamiento curativo, aunque relaciona-
do a morbi-mortalidad (1,2,39).

Psicosocial

Ademas de la necesidad de tratamientos y el temor a las
complicaciones, la anemia drepanocitica usualmente genera
una sensacion de ser diferente, desadaptado, inadecuado.
Los pacientes y sus familiares pueden presentar sindrome de
estrés post-traumatico, no necesariamente relacionado a la
severidad de su enfermedad. El apoyo social, psicoldgico y
la educacion terapéutica debe hacerse en todos los casos (2).

Adolescentes

Mientras mejora el cuidado y la sobrevida de los nifios
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con anemia falciforme, cada dia se ven mas adolescentes y
adultos jovenes en las consultas de Hematologia. Estos pa-
cientes son susceptibles a un gran riesgo de morbi-mortali-
dad, siendo un periodo dificil por la transicion al hematdlogo
de adultos, médico internista y demas especialistas.
Tipicamente aparecen complicaciones agudas y cronicas
propias del adulto, hay poca adherencia a tratamientos y la
esfera psico-social que afecta a este grupo etario. Se debe
hacer particular énfasis y dedicacion a ellos para que esta
transicion se realice de forma exitosa (1).
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RESUMEN

Se presenta el caso de un lactante menor con tumoracion cutanea benigna localizada en el aspecto submandibular izquierdo de la cabeza
compatible con mastocitoma cutaneo solitario. Esta rara lesion tumoral es parte del grupo heterogéneo de las mastocitosis, conjunto de
enfermedades que resulta de la infiltracién anomala de mastocitos en diferentes tejidos corporales, afectando particularmente la piel.
La variedad mas comun de mastocitosis en niflos es la urticaria pigmentosa, seguida del mastocitoma cutdneo que contabiliza entre el
10 y 15% de todos los casos. Suele situarse en tronco o extremidades, aunque como en este paciente puede localizarse en cabeza u
otros sitios corporales. Es de aparicién precoz durante la primera infancia o alguna vez congénito; por lo regular no hay participacion
de organos internos o situaciones potencialmente letales. Su curso es cronico con remisiones parciales y exacerbaciones sintomaticas
molestas como fenémenos de urticacion y desarrollo de ampollas frente a estimulos externos o internos que preocupan a los familiares
cercanos. Su reconocimiento clinico precoz y la pronta instauracion terapéutica con esteroides locales, antihistaminicos orales u otras
medidas pertinentes, aceleran el tiempo de resolucion casi siempre espontanea hacia los 2 aflos de vida; es importante la debida
explicacion a los padres.

Palabras clave: Mastocitos, mastocitoma cutaneo solitario

Solitary mastocytoma: Report of a case

SUMMARY

This is a report the case of an infant with benign cutaneous tumor located in the left submandibular aspect of the head support solitary
cutaneous mastocytoma. This rare tumor lesion is part of the heterogeneous group of mastocytosis, group of diseases resulting from
abnormal infiltration of mast cells in various body tissues, particularly affecting the skin. The most common variety of mastocytosis in
children is urticaria pigmentosa, followed by cutaneous mastocytoma counted between 10 and 15% of all cases. Usually located on the
trunk or extremities, although as in this patient may be located in the head or other body sites. Is early onset in infancy or congenital ever,
usually no involvement of internal organs or life-threatening situations. Its course is chronic symptomatic partial remissions and
exacerbations Urtication annoying as phenomena and development of blisters against external or internal stimuli which trouble close
relatives. Its early clinical recognition and prompt establishment local steroid therapy, oral antihistamines or other relevant measures
speed time to spontaneous resolution usually 2 years of life, is important due explanation to parents.

Key words: Mastocitos, solitary mastocytoma

por lo general se diagnostica antes de los dos afios de vida en
mas de la mitad de los casos; existen reportes de casos de ini-
cio durante la juventud y adultez. La lesion suele localizarse
en el tronco o extremidades, casi siempre respetando cabeza,
cuello, palmas y plantas; corresponde a una formacioén nodu-
lar hemiesférica bien delimitada y firme al tacto, de color eri-
temato-marronaceo, superficie lisa o levemente anfractuosa,

INTRODUCCION

Las mastocitosis integran un raro y heterogéneo grupo de
enfermedades caracterizado por la proliferacion hiperplasica
de mastocitos, involucrando principalmente a la piel, y de
forma excepcional a otros 6rganos y sistemas corporales. Las
presentaciones tegumentarias son propias de la infancia, algu-

na vez asociadas a sintomas constitucionales sin evidenciar
invasion interna. La variedad clinico-morfolégica mas comun
es la urticaria pigmentosa, seguida del mastocitoma solitario
que constituye entre el 10 y 15% de todos los casos. Se estima
que 1 de cada 1000 a 8000 pacientes que acude a consulta
dermatoldgica padece una de las presentaciones del padeci-
miento. El mastocitoma cutidneo solitario, comunmente con-
génito o de aparicion precoz en las primeras semanas de vida,
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de 2 a mas de 4 centimetros de tamafio, muy pruriginosa (1-
4). Esta descrito el caso de un lactante con una lesion rojizo-
tumefacta ampollosa en la palma de una mano; otro reporte
de mastocitoma situado en la mufeca izquierda de una recién
nacida, junto al brazalete de identificacion. A su vez, Koh des-
cribié una lesion vesicular persistente en el lugar de aplica-
cién de la vacuna contra la hepatitis B (5-7).

El objetivo principal de la presentacion de este caso cli-
nico es la orientacion diagndstica adecuada y oportuna de un
padecimiento poco comun en la practica médica diaria, tratar
los eventos sintomaticos agudos y la explicacion detallada a
los padres respecto a su curso benigno y autolimitado que
rara vez compromete la vida del paciente.

PRESENTACION DE CASO

Paciente masculino de 3 meses de edad referido por mé-
dico general con dermatosis localizada en la cabeza que invo-
lucra el area submandibular izquierda caracterizada por tumor




Mastocitoma solitario: presentacion de un caso

rojizo de 2 centimetros de diametro que a la friccion gentil ex-
perimenta un fenomeno de urticacion y malestar localizados
(Figuras 1 y 2). Presente desde el nacimiento, es abordado
erronéamente como hemangioma capilar en fase de creci-
miento tumoral. Los padres refieren breves brotes ampollosos
con eritema y edema en el sitio tras el bafio y roce con la ropa
o manipulacién intencionada que pronto desaparecen en tér-
mino de 30 minutos o a las pocas horas. No existen antece-
dentes heredofamiliares o personales patologicos de interés
para el padecimiento actual. Los estudios generales de labo-
ratorio solicitados se reportan dentro de parametros normales.
El aspecto clinico de la lesion con los hallazgos referidos y su
curso evolutivo orientd el diagnéstico de mastocitoma cuta-
neo solitario. La biopsia para andlisis histopatologico no se
requirié en este paciente, ésta se reserva para casos confusos
o dudosos ya que puede comprometer el estado del paciente
por la infiltracion del preparado anestésico-vasoconstrictor.
Se prescribi6 furoato de mometasona en crema bajo oclusion
nocturna en dias alternos por 4 meses con disminucion apre-
ciable del volumen, extension e intensidad de la lesion y sus
sintomas acompafantes en visitas ulteriores de revision, su
desaparicion se observoé al cabo de un afio y medio.

Figuras 1 y 2. Mastocitoma cuténeo: detalle de la lesion

Cuadro 1
Diagndéstico Diferencial del Mastocitoma Cutaneo

Diagnéstico Caracteristicas

Urticaria Multiples Ronchas, Transitorias

Lesion Rosado-Amarillenta,
Inicio tardio

Ronchas y Papulas, Temporales,
Caracter Estacional
Neoformaciéon de elementos
Ectomesodérmicos

Fuente: Pérez-Elizondo et al, 2011a (8)
Pérez-Elizondo et al, 2011b (9)

Xantogranuloma Juvenil
Picadura de Insecto

Hamartoma Congénito

DISCUSION

El mastocitoma solitario es la segunda variante clinico-
morfologica mas frecuente de las mastocitosis de la nifiez,
s6lo después de la urticaria pigmentosa. Ocurre un infiltrado
masivo aberrante de mastocitos en la piel sin involucro orga-
nico interno. Puede ser congénito o aparecer de manera pre-

coz durante los primeros dos afios de vida como una tumora-
cion cutanea aislada, o excepcionalmente tres a cinco neofor-
maciones separadas y dispersas en un mismo individuo. La
liberacion espontanea o provocada de histamina, heparina,
hidrolasas acidas, leucotrienos, prostaglandinas, y factor
activador de plaquetas, entre otros mediadores proinflamato-
rios, se responsabiliza del prurito, el desarrollo de formacio-
nes habonosas y vesicoampulares intralesionales, y enrojeci-
miento difuso transitorios. En casos graves, acontece
hipotension arterial, datos de insuficiencia respiratoria, y
sintomatologia digestiva. No se conoce el mecanismo fisio-
patologico que explique la proliferacion y acimulo focaliza-
do de mastocitos en la piel; se ha propuesto un proceso reac-
tivo inespecifico iniciado por la participacion de diversos
factores de crecimiento ¢ IL-3 en sujetos susceptibles. Se
debe distinguir de otras patologias con lesiones morfoldgicas
similares tal como se muestra en el Cuadro 1 (8,9).

Las opciones terapéuticas son conservadoras debido a su
naturaleza benigna y autolimitada; en la fase aguda muy sin-
tomatica se aconseja el uso de antihistaminicos orales, esta-
bilizadores de membrana de mastocitos y corticoesteroides
topicos de baja a moderada potencia. El efecto inhibidor de
la estimulacion e hiperplasia tisular mastocitaria con deple-
cion celular prolongada hace de los corticoides locales uno
de los farmacos de eleccion en estos pacientes. La extirpa-
cion quirurgica debe considerarse en casos muy sintomati-
cos, aislados y accesibles, sin olvidar que representa un ries-
go potencial la infiltracion de productos con anestésicos y
vasoconstrictor (10,11).
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ARAYA DE BLANCA ARENA...
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Araya de blanca arena,
conchitas, castillo y sal.
Araya de mar serena,

Araya de mar y amar...

Te descubri nuevamente
de manos de una sirena
y mas la amé, de repente,
Araya de blanca arena...

Sus playas, de sol radiante;
sus labios, un manantial.
Dios mio ... ;De qué esta hecha...?
Conchitas, castillo y sal...

La guardaste para mi;
supe que vali6 la pena
cuando su piel recorri,
Araya de mar serena...

Cada mirada un poema...
jComo calma mi ansiedad...!
Conchita de luna llena,
Araya de mar y amar...
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