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Prologo

La presente obra es el resultado del esfuerzo conjunto
de un grupo de profesionales de la medicina que han
querido presentar a la comunidad cientifica de
Colombia y el mundo un tratado sistematico y
organizado de patologias que suelen encontrarse en los
servicios de atencion primaria y que todo médico
general debe conocer.
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Enfermedad Celiaca en Ninos
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Médico General por la Universidad del Magdalena
Aspirante a Maestria en Universidad del Area
Andina
Residente de 3er ano Pediatria por la Universidad

del Sinu Seccional Cartagena
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Introduccion

La enfermedad celiaca (EC) es un trastorno autoinmune
cronico del intestino delgado, desencadenado por la
ingesta de gluten en individuos genéticamente
susceptibles. En los nifios, la EC se caracteriza por dafio
en la mucosa intestinal, inflamacién y atrofia de las
vellosidades intestinales, lo que conduce a malabsorcion

de nutrientes y diversos sintomas clinicos.

La EC es una de las enfermedades autoinmunes mas
comunes en la infancia, con una prevalencia que varia
entre diferentes poblaciones étnicas y geograficas. Se
estima que afecta aproximadamente al 1% de la
poblacion mundial, aunque la prevalencia puede ser
mayor en ciertos grupos de riesgo, como aquellos con

antecedentes familiares de la enfermedad. (1)

Epidemiologia y prevalencia

La enfermedad celiaca (EC) es uno de los trastornos
gastrointestinales cronicos mas comunes en la infancia,
aunque su prevalencia varia significativamente segun la

region geografica, la etnia y otros factores ambientales y
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genéticos. Aunque historicamente se consideraba poco
comun, estudios recientes han revelado un aumento
significativo en la prevalencia de la EC en todo el

mundo.

Prevalencia mundial:

e La prevalencia de la EC en la poblacién pediatrica
varia ampliamente segiin los estudios
epidemioldgicos y las poblaciones estudiadas. Se
estima que afecta aproximadamente al 1% de los
nifios en paises occidentales.

e Sin embargo, la prevalencia puede ser mucho mas
alta en ciertas poblaciones y regiones. Por ejemplo,
se ha informado de una prevalencia mas alta en
paises europeos como Finlandia y Suecia, donde
puede alcanzar hasta el 2-3% en algunos grupos de
riesgo.

e En contraste, la EC parece ser menos comun en
ciertas poblaciones no europeas, aunque la
incidencia esta aumentando en estas regiones debido

a cambios en la dieta y la deteccion mejorada. (2)
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Etiologia y patogénesis

La enfermedad celiaca (EC) es un trastorno
multifactorial desencadenado por la interaccion de
factores genéticos, inmunoldgicos y ambientales. En los
ninos, la EC se caracteriza por una respuesta inmune
anormal al gluten, una proteina presente en el trigo, la
cebada y el centeno. Esta respuesta desencadena una
cascada de eventos que resultan en dafio a la mucosa del
intestino delgado y la consiguiente malabsorcion de

nutrientes.

Factores genéticos:

e La predisposicion genética es un factor clave en el
desarrollo de la EC. Se ha demostrado una fuerte
asociacion con ciertos alelos del complejo principal
de histocompatibilidad (HLA), especialmente
HLA-DQ2 y HLA-DQS.

e Se estima que aproximadamente el 95% de los
pacientes con EC son portadores de uno de estos
alelos. Sin embargo, no todos los individuos con
estos alelos desarrollan la enfermedad, lo que

sugiere un papel de otros factores en su patogénesis.
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Respuesta inmune:

e En individuos genéticamente susceptibles, la
exposicion al gluten desencadena una respuesta
inmune anormal, caracterizada por la produccion de
anticuerpos contra diversas proteinas del gluten,
como la gliadina.

e FEstos anticuerpos desencadenan una respuesta
inflamatoria en la mucosa intestinal, que incluye la
infiltracion de células inflamatorias y la liberacion
de citocinas proinflamatorias.

e Esta respuesta inmune aberrante conduce a la
destruccion de las vellosidades intestinales y la
atrofia de la mucosa, lo que resulta en una
disminuciéon de la superficie de absorcion y la

malabsorcion de nutrientes esenciales.

Factores ambientales:

e Aunque la predisposicion genética es un factor
importante, se requiere la exposicion al gluten para
desencadenar la enfermedad en individuos

susceptibles.
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e Se ha postulado que la introduccion temprana del
gluten en la dieta, especialmente durante la lactancia
materna exclusiva, puede aumentar el riesgo de
desarrollar EC  en  niflos  genéticamente
predispuestos.

e Ademas, otros factores ambientales, como la
composicion de la microbiota intestinal y Ia
exposicion a infecciones virales, pueden influir en la
susceptibilidad a la EC al modular la respuesta

inmune y la tolerancia oral. (3)

Manifestaciones clinicas y sintomas

La enfermedad celiaca (EC) en nifios puede presentarse
con una amplia variedad de manifestaciones clinicas y
sintomas, que pueden variar desde manifestaciones
gastrointestinales hasta sintomas extraintestinales. Es
importante reconocer que los nifios afectados pueden
presentar una combinacion variable de sintomas y que
algunos pueden ser asintomaticos. Las manifestaciones

clinicas més comunes de la EC en la infancia incluyen:

12
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Manifestaciones gastrointestinales:

e Diarrea crénica: Es uno de los sintomas mas
comunes y puede presentarse como heces sueltas,
frecuentes o acuosas.

e Distension abdominal: Los nifios pueden
experimentar sensacion de hinchazén o distension
abdominal, que a menudo se atribuye a la
acumulacioén de gas.

e Dolor abdominal: El dolor abdominal recurrente o
cronico puede estar presente y puede variar en
intensidad y ubicacion.

e Nauseas y voOmitos: Algunos niflos pueden
experimentar episodios de nduseas y vomitos,
especialmente después de consumir alimentos que

contienen gluten.

Manifestaciones sistémicas y extraintestinales:

e Retraso en el crecimiento y desarrollo: La EC no
tratada puede interferir con la absorcion de
nutrientes esenciales, lo que resulta en retraso en el

crecimiento y desarrollo en nifios.
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Anemia por deficiencia de  hierro: La
malabsorcion de hierro puede provocar anemia
ferropénica, que se manifiesta con fatiga, palidez y
debilidad.

Dermatitis herpetiforme: Algunos nifios con EC
pueden desarrollar una erupcidn cutanea pruriginosa
y vesicular, conocida como dermatitis herpetiforme.
Trastornos neurolégicos: En casos raros, la EC
puede estar asociada con trastornos neuroldgicos
como ataxia, neuropatia periférica y convulsiones.
Trastornos del estado de 4animo 'y
comportamiento: Los nifios con EC no tratada
pueden experimentar cambios en el estado de 4nimo,

irritabilidad, ansiedad y depresion. (4)

Diagnostico

El diagnéstico de la enfermedad celiaca (EC) en nifios

implica una evaluacion integral que combina criterios

clinicos, pruebas seroldgicas especificas y confirmacion

histologica mediante biopsia intestinal. Es fundamental

realizar un diagndstico preciso para iniciar el tratamiento

adecuado y prevenir complicaciones a largo plazo. A

14
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continuacion, se describen los aspectos clave del

diagnostico de la EC en la poblacion pediatrica:

Criterios clinicos:

Los criterios clinicos se basan en la presencia de
sintomas y signos sugestivos de EC, que pueden
incluir diarrea croénica, retraso en el crecimiento,
distensiéon abdominal, anemia por deficiencia de
hierro, dermatitis herpetiforme y otros sintomas
gastrointestinales y extraintestinales.

Es importante tener en cuenta que algunos nifios
pueden ser asintomaticos o tener sintomas minimos,

lo que puede dificultar el diagnostico clinico.

Pruebas seroldgicas:

Las pruebas serologicas son un componente clave
del diagnostico de la EC y se basan en la deteccion
de anticuerpos especificos en la sangre del paciente.
Los anticuerpos mdas comunmente evaluados
incluyen los anticuerpos anti-transglutaminasa
tisular (anti-tTG) y los anticuerpos anti-endomisio

(EMA).
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e Se prefieren las pruebas seroldgicas basadas en IgA
total, ya que la deficiencia de IgA puede provocar
resultados falsos negativos en las pruebas
especificas de IgA.

e Se recomienda realizar pruebas serologicas en nifios
con sintomas sugestivos de EC y en aquellos con
factores de riesgo, como antecedentes familiares de

la enfermedad.

Confirmacion histolégica:

e La confirmacion histologica mediante biopsia
intestinal es el estandar de oro para el diagndstico de
la EC y se considera esencial en la evaluacion de
nifios con resultados serologicos positivos.

e [a biopsia intestinal se realiza preferiblemente
mediante endoscopia y consiste en la toma de
muestras de la mucosa del duodeno para su analisis
histologico.

e Los hallazgos histologicos caracteristicos de la EC
incluyen atrofia de las vellosidades intestinales,
infiltracion de linfocitos intraepiteliales y cambios

en la arquitectura de la mucosa. (5)
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Evaluacion y seguimiento

La evaluacioén y seguimiento de nifios con enfermedad
celiaca (EC) son aspectos criticos del manejo de esta
condicion crénica. Un seguimiento cuidadoso permite
monitorizar la respuesta al tratamiento, detectar posibles
complicaciones y brindar educacion continua y apoyo a
los pacientes y sus familias. A continuacion, se detallan
los aspectos clave de la evaluacion y seguimiento en

nifios con EC:

Evaluacion inicial:

e Educacion y asesoramiento: En el momento del
diagnostico, es esencial proporcionar educacion y
asesoramiento detallados sobre la enfermedad
celiaca, incluida la necesidad de una dieta estricta
sin gluten y los posibles riesgos y complicaciones
asociados.

e Consulta con un dietista: Se recomienda una
consulta con un dietista especializado en
enfermedad celiaca para ayudar al nifio y a su

familia a comprender los aspectos practicos de
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seguir una dieta sin gluten y garantizar una ingesta
nutricional adecuada.

e Evaluacion de la ingesta nutricional: Es importante
evaluar la ingesta dietética del niflo para identificar
posibles deficiencias nutricionales y brindar

recomendaciones especificas para abordarlas.

Seguimiento a corto plazo:

e Control de sintomas: Durante los primeros meses
después del diagnostico, se recomienda un
seguimiento frecuente para evaluar la resolucion de
los sintomas y ajustar el tratamiento segin sea
necesario.

e Pruebas serologicas de seguimiento: Se pueden
repetir las pruebas seroldgicas, como los anticuerpos
anti-transglutaminasa tisular (anti-tTG), para evaluar
la respuesta al tratamiento. Se espera que los niveles
de anticuerpos disminuyan con una adherencia
adecuada a la dieta sin gluten.

e Monitorizacion del crecimiento: Se debe realizar un

seguimiento regular del crecimiento y desarrollo del

18
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niflo para detectar posibles retrasos y proporcionar

intervenciones adecuadas si es necesario.

Seguimiento a largo plazo:

e Endoscopia de seguimiento: En algunos casos,
especialmente en niflos con enfermedad celiaca
grave o complicaciones previas, puede ser necesario
realizar endoscopias de seguimiento para evaluar la
curacion de la mucosa intestinal.

® Pruebas de densidad dsea: Se puede considerar la
realizacion de pruebas de densidad dsea en nifios
con EC, especialmente aquellos con factores de
riesgo de osteoporosis, como retraso en la pubertad
o malabsorcion prolongada.

e Vigilancia de las complicaciones: Se debe prestar
atencion a la posible aparicion de complicaciones a
largo plazo, como enfermedad celiaca refractaria,
osteoporosis, enfermedad autoinmune y
malignidades, y tomar medidas preventivas o de

manejo segun sea necesario. (6)
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Tratamiento

El tratamiento principal y fundamental para Ia
enfermedad celiaca (EC) en nifios es seguir una dieta
estricta y permanente sin gluten. La eliminacion
completa del gluten de la dieta es esencial para controlar
los sintomas, promover la curaciéon de la mucosa
intestinal y prevenir la aparicion de complicaciones a
largo plazo. A continuacion, se describen los aspectos

clave del tratamiento de la EC en nifios:

Dieta sin gluten:

e Eliminacion de alimentos con gluten: Los nifios con
EC deben evitar consumir cualquier alimento que
contenga trigo, cebada, centeno y sus derivados.
Esto incluye alimentos como pan, pasta, galletas,
pasteles, cereales, productos de panaderia y algunos
aditivos alimentarios.

e Educacion sobre la dieta sin gluten: Es fundamental
proporcionar educaciéon y orientacion adecuadas
sobre como seguir una dieta sin gluten de manera

segura y efectiva. Esto puede incluir sesiones
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educativas con un dietista especializado en
enfermedad celiaca.

e Identificacion de alimentos libres de gluten: Los
nifios y sus familias deben aprender a leer etiquetas
de ingredientes y buscar alimentos certificados
como libres de gluten. También deben estar al tanto
de los posibles riesgos de contaminacion cruzada en
la preparacion y manipulacioén de alimentos.

e Apoyo psicosocial: Seguir una dieta sin gluten
puede ser desafiante tanto para los nifios como para
sus familias, especialmente en entornos sociales
como la escuela o actividades extracurriculares. Se
debe proporcionar apoyo psicosocial y estrategias

practicas para abordar estos desafios.

Manejo nutricional:

e Evaluacion de la ingesta nutricional: Es importante
evaluar regularmente la ingesta dietética del nifio
para identificar posibles deficiencias nutricionales y
brindar  recomendaciones especificas  para

abordarlas.
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e Suplementacion dietética: En algunos casos, puede
ser necesario recomendar suplementos nutricionales
para garantizar una ingesta adecuada de ciertos
nutrientes, como hierro, calcio, acido folico,
vitamina B12 y vitamina D.

e Monitorizacion del crecimiento: Se debe realizar un
seguimiento regular del crecimiento y desarrollo del
nifio para detectar posibles retrasos y proporcionar
intervenciones adecuadas si es necesario.

e Seguimiento clinico periddico: Los nifios con EC
deben tener un seguimiento clinico regular con un
médico especializado en enfermedad celiaca para
evaluar la respuesta al tratamiento, controlar
cualquier sintoma persistente y abordar cualquier

preocupacion nutricional. (7)

Conclusion

En conclusion, la enfermedad celiaca en nifos es un
trastorno complejo que requiere un enfoque integral y
personalizado para su manejo adecuado. A través de una
mayor conciencia, diagnéstico temprano y tratamiento

apropiado, podemos mejorar los resultados a largo plazo
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y la calidad de vida de los nifios afectados por esta

enfermedad.
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Definicion:

La dermatitis atopica (DA) definida como una condicion
inflamatoria cronica de la piel tipo dermatitis eccematosa
pruriginosa, realiza su debut durante la primera infancia,
con una mayor frecuencia entre los 3 y 6 meses de edad.
Aproximadamente el 60% de los niflos presentaran
sintomas los primeros 12 meses de vida (3); sin embargo,
persiste en el tiempo de una u otra forma presidiendo el
desarrollo de otros trastornos atdépicos como asma, rinitis
alérgica y alergias alimentarias (2). Caracterizada por
prurito intenso y eccema (Agudo, subagudo o crénico),
con lesiones con una morfologia tipica y patrones
especificos segun la edad. (3). Su causa exacta es aun
desconocida, sin embargo se ha logrado reconocer dentro
de su fisiopatogenia una mezcla entre factores genéticos

y ambientales que podrian llegar a explicarla. ( 2)

Epidemiologia:

La DA se estima que afecta entre el 15% y el 20% de los
nifios y entre el 1% y el 3% de los adultos en todo el
mundo. Segun la fase 1 del estudio Internacional sobre

Asma Y Alergias en la Infancia ( ISAAC) revel6 que la
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prevalencia para Dermatitis Atopica variaba segln el pais
latinoamericano desde 4% en México hasta un 10,9% en
chile en nifios de 6 a 7 dias y 10,8% en Paraguay en
jovenes de 13 a 14 afios; la fase 3 del estudio incluyo la
prevalencia de DA para nifios de 6 a 7 afnos para Quito,
Ecuador (22,5%); Barranquilla, Colombia (20,9%).Para
los adolescentes, la prevalencia oscilo entre el 2,8% en
México y el 24,6% en Barranquilla , Colombia.( 5),(6).
Un estudio multicéntrico internacional encontré que
Brasil tenia la mayor prevalencia de EA en todos los
grupos de edad entre los Paises de América Latina (
20,1%) (7). Otro estudio realizado en Colombia en la
ciudad de Bogota , Reveld que el 42,3% de los nifios del
estudio tenian condiciones dermatologicas y que solo el
6,5% cursan con DA. (8). En EE.UU un estudio
transversal mostrd una prevalencia de DA del 24% entre
pacientes pediatricos de 0 a 5 afios. Con una oscilacion
del 15% en nifios < 1 afio y el 38% de los nifios de 4 a 5

anos. (9).
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Fisiopatologia

La fisiopatologia de la dermatitis atopica supone un
campo de investigacion constante por su complejidad. Si
bien no se conoce el mecanismo exacto, es claro que se
trata de una entidad multifactorial, donde se integran
componentes de la barrera cutanea, el ambiente, la
regulacion inmunoldgica en un paciente con una
predisposicion genética (factor hereditario importante y
genes implicados en la regulacion de la respuesta inmune
y disfuncion cutanea). (3)

Normalmente la barrera cutdnea ejerce un efecto
protector gracias a la integridad de sus estructuras
lipidicas y proteicas, que mantienen las uniones
intercelulares gracias a la filagrina y su participacion en
la agregacion y comparacion de la queratina en el estrato
granuloso, a su vez que es metabolizada por proteasas
que promueven la liberacion de aminoacidos
higroscopicos los cuales constituyen el factor humectante
natural que evitan la deshidratacion de la piel en su
estrato corneo, ademas del pH ideal y la produccion de
lipidos de la matriz extracelular, esto evita la

interiorizacion de antigenos bacterianos o alérgenos
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evitando el desarrolla de una respuesta inflamatoria e

inmune. (3)

Sin embargo, en un paciente con dermatitis atopica, se
pierde la integridad de la piel por defecto de la filagrina,
facilitando la pérdida de agua, cambio del pH, sobre
colonizacidn bacteriana y la seboestasis, con aumento de
la permeabilidad a los antigenos del ambiente, los cuales
pueden ser bacterianos por ejemplo el S. aureus o
alérgenos del ambiente. son reconocidos por las células
presentadoras de antigenos, los cuales presenta y activan
linfocitos T hacia un perfil de Linfocitos Helper 2, los
cuales reclutan linfocitos T 17 y T 22, siendo los
responsables de la secrecion de linfocinas como la
interleucina 1, 4, 13, 17 y 31 las cuales tienen efectos
quimioatrayentes y produccion de inmunoglobulina E, la
cual se fijara en mastocitos y con el estimulo subsecuente
liberaran mediadores que seran los responsables de la
sintomatologia, entre estos el prurito, que en caso del
rascado, promueve mayor lesion del estrato corneo y
profundizacion de més antigenos, formando un ciclo y

perpetuando el proceso inflamatorio. (3)
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Diagnéstico clinico:

Dermatitis con intenso prurito de cardcter persistente y
recurrente. La presencia de prurito y lesiones
eccematosas cronicas o recurrentes con morfologia y
distribucién tipicas en pacientes con antecedentes de
atopia son esenciales para el diagndstico. La lesion
basica es el eccema mal delimitado que se acompatfia de

intenso prurito . (11)

Las lesiones se clasifican segun el tiempo de evolucion

en:

e Agudas: Eritema, vesiculacion, exudado,
excoriacion

e Subagudas: Pipulas eritematosas, descamacion,
excoriacion.

e Cronicas: Liquenificacion, engrosamiento de la piel,

papulas fibroticas, aumento de pliegues. (11)

Criterios Diagnosticos
Segun la Asociacion Dermatolégica Japonesa, FEl
diagnostico definitivo de dermatitis atdpica requiere la

presencia de las tres caracteristicas sin considerar la
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gravedad, los cuales son: (1) Purito, (2) Morfologia y
distribucion tipica del eczema y (3) el curso cronico o
con recaidas cronicas. El diagnostico se realiza en

funcion de su edad y evolucion. (10)

Criterios diagnosticos de Dermatitis atopica. (10)
1. Prurito

2. Morfologia y distribucion Tipicas

A. Criterios Diagnosticos de Dermatitis Eccematosa:
e Lesiones agudas: Eritema, exudacion,
papulas,vesiculas papulas, escamas y costras.
e Lesiones cronicas: Eritema Infiltrado,

liquenificacion, prurigo, escamas y costras.

B. Distribucion simétrica.

Sitios de predileccion:

Frente, zona periorbitaria, zona perioral, labios, zona
periauricular, cuello, zonas articulares de las

extremidades y tronco.
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1. Caracteristicas relacionadas con la edad:

e Fase infantil: Comienza en el cuero cabelludo y la
cara, a menudo se extiende al tronco y las
extremidades.

e Fase Infantil: Cuello, superficies de flexion de
brazos y piernas.

e Fase adolescente y adulta: En la mitad superior del
cuerpo ( cara, cuello, parte anterior del térax y

espalda).

C. Curso cronico o con recaida cronicas
(Generalmente coexistencia de lesiones antiguas y
nuevas).

e Mas de 2 meses en la infancia

e Maias de 6 meses en la nifiez, adolescencia y edad

adulta.

El diagnostico definitivo de dermatitis atopica requiere la

presencia de las tres caracteristicas sin ninguna

consideracion de gravedad.
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Caracteristicas de la erupcion segun la edad:

Infancia (Edad < 2 afios):

Las erupciones inician generalmente en las mejillas, la
frente o la cabeza (4rea expuesta); aparecen como zonas
de enrojecimiento o papulas durante la primera infancia,
Con el tiempo el enrojecimiento se vuelve mas intenso y
se asocia prurito , que con el rascado pueden provocar la
formacion de eccema y costras. Las erupciones se
extienden a la cara, orejas, boca, mejillas, mandibula y
zonas circundantes. Puede cursar con eritema exudativo
en zonas intertriginosas como el cuello, la axila, la fosa
cubital, la fosa poplitea, eritema y papulas en la region

toracoabdominal, la espalda y las extremidades. (10)

Figura S1.
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Infancia/edad escolar (2 a 12 afios):

Se observan las erupciones tipicamente en el cuello, la
axila, la fosa cubital, la fosa poplitea, el area inguinal , la
mufieca y el tobillo. En casos graves, las erupciones se

extienden a la cara y las extremidades. (10)

Figura S2

Adolescencia/edad adulta (13 afios y mas)

Después de la pubertad, se desarrollan erupciones en la
parte superior del cuerpo a nivel de cara, cuello , pecho y
espalda. Se desarrolla una erupcion de tipo facial
marcadamente en la cara y cuello, que con el tiempo
puede convertirse en una erupcion tipo prurigo en la que

aparecen papulas con fuerte picazon en el tronco y las
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extremidades. En casos graves, las erupciones se

extienden por todo el cuerpo y provocan eritrodermia

(Figuras S3 a S6). (10)

Figura S3

Figura S4
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Figura S5

Figura S6
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Valoracion de la gravedad: indice SCORAD:

Es una herramienta de referencia en el seguimiento y
evaluacion de la DA, al permitir asignar una puntuacion
al nivel de gravedad que presenta la enfermedad en un

determinado momento. (11)

Valora 3 parametros:

A: la extension del area afectada por la dermatitis, que se
expresa como porcentaje de superficie corporal afectada
por la inflamacién. Se emplea la regla de los 9 como
instrumento de medida (la sequedad sin otra lesiéon no
contabiliza). Puede suponer hasta el 20% del total. (11)
B: Intensidad de las diversas lesiones. Se valoran seis
tipos:

Eritema, edema/péapula, exudado/costra, excoriacion,
liquenificacion y sequedad, puntuando cada una de 0 a 3.
Supone hasta el 60% del total. (11)

C: los sintomas subjetivos en los tres ultimos dias:
prurito y pérdida de suefio, dando a cada uno entre 0 y 10
puntos mediante una escala analdgica virtual. Representa
un 20% del total. (11)

indice SCORAD=A/5+7xB/2+C.
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Se establecen tres grados:

e Leve: puntuacion de 0 a 25.

e Moderado: puntuacion de 25 a 50.

e Grave: puntuacion mayor de 50.

indice SCORAD

Extension: Regla de los 9
% de Sup. corporal afectada

Leve: 0-25
Moderado: 25-50
Grave: > 50

Valor miximo posible: 103

L 3

Color rojo: <2 afios

Color azul: 22 afios

A: ion, indicar % superficie afectada

C: Sintomas

B: Intensidad Prurito y pérdida de suefio

Criterio Puntos Promedio del drea
evaluad;
Eritema 0: Ausencia
Pépulas-edema Lleve
Exudacién, costras ZModerado Indice SCORAD
Excoriacion rascado bt A/5+78/2+C
Engrosamiento PN
pielno

Sequedad afectada

EsclaVISUAL  Prurito: 03 10

Promedio 3 Pérdida de ]

ltimos dias. Sueho: 0210

Superficie corporal afectada: _ _ /100

(Las dreas de sin eritema no se contabilizan. Redondear al valor mds

préximo mltiplo de 5, excepto si la extensién es inferior al 5 %)

Escarrer Jaume M, Pérez G. Dermatitis atopica. Protoc diagn ter

pediatr. 2019;2:161-75.

Biomarcadores utiles para el diagndstico y evaluacion

de la gravedad.

Niveles séricos de IgE:

En pacientes con dermatitis atopica, comunmente se

observa un nivel sérico total de IgE de 500 UI/ML o mas.

No se dispone de un nivel de referencia definitivo. Indica

diatesis alérgica y refleja la progresion de la enfermedad
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de Dermatitis Aguda durante un curso clinico
prolongado. Su mecanismo de aumento se da por un
estado inmunolégico con actividad Th2 excesiva (niveles

elevados de IL-4). (10)

Recuento de eosinofilos periféricos:

Es mas significativa en pacientes con Dermatitis
Atopica.Se considera marcador de la progresion de la
enfermedad debido a que aumenta con la gravedad de la
misma. No dispone de un nivel de referencia definitivo y
los niveles de corte utilizados como criterio de

valoracion en los estudios clinicos varian.(10)

Nivel sérico de LDH:

Aumenta en los casos mas graves, actia como un
marcador de progresion de la enfermedad. Un aumento
en los niveles de LDH puede reflejar dafo tisular
causado por la inflamacion de la piel y vuelve al nivel
normal cuando se resuelve la erupcion. Se aisla por dafio
celular . Es liberado por las células de la piel en pacientes
con dermatitis atopica . El valor limitrofe se define por

edades asi: Edad 0 a 2 anos: < 400 ui/L; Edad de 2 a 6
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anos : <300 UI/L; Edad de 6 a 12 anos: <270 UI/L; Edad
13 afios: <250 UI/L. (10)

Nivel sérico de TARC:

Es producido por células dendriticas de quimiocinas e
induce la migracion de células Th2. Refleja la progresion
de la enfermedad de Dermatitis Atopica mas que el

recuento de eosinofilos o el nivel de LDH . (10)

Tratamiento de dermatitis atopica:

El tratamiento de la dermatitis atdpica (DA) busca
controlar los sintomas del paciente mientras se controla
las exacerbaciones y evitamos efectos adversos asociado
a los medicamentos. De esto se reconocen dos grandes
pilares basados en la fisiopatologia anteriormente
mencionada,la hidrataciéon de la piel y el uso de

esteroides topicos. (11) (12)

Como toda enfermedad se necesitan cuidados generales
de la piel que se logra con la educacion de cuidadores y
pacientes. Aqui enfatizamos que es una enfermedad

cronica sin un tratamiento curativo y el proposito de estas
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conductas consiste en mantener al paciente estable y
entregarle la mejor calidad de vida posible. La primera
medida a reforzar es evitar situaciones que exacerban la
DA como lo son los banos frecuentes, no usar emolientes
después del baiio, ambiente con poca humedad, estrés,
sudoracion profusa, los detergentes, suavizantes e incluso
los perfumes, promover la higiene del hogar para reducir
la exposicion a aeroalergenos (hongos, acaros, polen,
epitelio de animales). La restriccion dietaria se limita a
alimentos que tengan una correlacion clinica de DA en el
paciente y no solamente segun algun test cutdneo o
pruebas seroldgicas ya que el retiro de estos alimentos

disminuye la inmunotolerancia adquirida. (11) (12)

La hidratacion de la piel, como pilar fundamental, se
logra a través del uso de emolientes sea en las
exacerbaciones o durante los periodos sanos. Existen
oclusivos como los aceites minerales, vaselina,
ceramidas, parafinas, silicona y lanolina que forman un
film hidrofobico en la epidermis, lo cual retrasa la
pérdida de agua por evaporacion transcutanea. Los

humectantes son otra familia de emolientes, ejemplos la
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glicerina, sorbitol y la alfa hidroxiacidos que retienen el
vapor de agua e hidratan la piel. Su impacto recae en
reducir las recaidas y la dosis de corticoides. Evitar
emolientes perfumados y aplicar justo después del bafio,

sin frotar. (11) (12)

El manejo del prurito se realiza con antihistaminicos
orales con efecto sedante a dosis usuales, ya que no es
clara la accion de la histamina en la fisiopatologia, esto
con la intencién de promover un sueflo reparador y sin
interrupciones. Se resalta que el purito sirve de marcador

clinico del control de la enfermedad. (11) (12)

Toda infeccion cutdnea debe tratarse y mas sin los signos
clinicos lo soporta (exudacidon, edema, eritema). Ya que
estos se relacionan con exacerbacion y resistencia. El
germen mas relacionado es el staphylococcus aureus, por
ser una infeccion se recomienda el manejo tdpico y/o
sistémico con base en la extension de las lesiones. De
manera que si se escoge el manejo topico este sera con
mupirocina 2% o 4cido fusidico dos veces al dia por 1 a

2 semanas consecutivas. En caso de manejo oral utilizar
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medicamentos de primera linea como cefazolina o
amoxicilina clavuldnico a dosis usual para 7 a 10 dias de
manejo. En caso de eccema herpético es una
complicacidon grave y debe ser tratada agresivamente con

antivirales sistémicos. (11) (12)

Luego de las medidas generales ya descritas,ahora
realizaremos un manejo dirigido seglin la extension de la
enfermedad, para esto existen varias clasificaciones, las
mas cominmente aceptadas y validadas son SCORAD y
EASI, de esta forma agrupamos al paciente en formas

leves, moderadas/severas. (11)(12)

Entre las primeras lineas de tratamiento estan los
corticoides topicos, el cual tiene su efecto a nivel nuclear
inhibiendo los factores de transcripcidon que participan en
el proceso de inflamacidén a través de la sintesis de
linfocinas (factor de necrosis tumoral alfa, interleucinas
1,3, 4,5, 13 y 31), prostaglandinas y leucotrienos. Estos
receptores se expresan en linfocitos, queratinocitos,
células de Langerhans y fibroblastos, es decir que su

efecto involucra dermis y epidermis. (11)(12)
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Los corticoides poseen funciones antiinflamatorias,
vasoconstrictoras y antiproliferativas, es asi como su
potencia se mide con la accién vasoconstrictora que es
equivalente a la antiinflamatoria. De manera que se
reconocen la baja, moderada, alta potencia vy
superpotente (tabla 3.), y su seleccion depende del sitio
anatomico, el vehiculo y la severidad de la inflamacion.

(11)(12)

Tabla 3

Potencia Clase | Corticosteroide y vehiculo

Superpotente Propionato de clobetasol 0.05%, crema,
ungiiento, locion, spray y shampoo
Betametasona Dipropionato 0.05%, gel v

ungiiento

Alta potencia | | Betametasona Dipropionato 0.05%, crema
y locion.
Acetonido de traimeinolona 0.5% ungiiento

Mometasona Furoato 0.1% ungiento

1l Dipropionato de betametasona 0.05%,
crema.

Acetonido de triamcinolona 0.1%.
ungilento y crema 0.5

Moderada v Acetonido de triamcinolona 0.1%, crema
Mometasona Furoato 0.1% locion y
cremas

v Valerato de betametasona 0,1%, crema

Propionato de fluticasona 0.035, crema
Butirato de hidrocortisona 0.1%, crema
Acetonido de triameimelona 0.1% locion

Baja Vi Desonida 0,05%, crema
Acetonido de triameinolona 0.025%
crema y locion

VII | Acetato de hidrocortisona 1%, crema

Guia clinicas chilenas para el manejo de pacientes con dermatitis
atopica. Revista Chilena de Dermatologia. Primera Edicion junio
2023;37, Nium. 4 (2021):44.
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En lesiones exudativas usaremos crema o emulsiones,
lesiones cronicas o liquenificadas usar pomadas y
unglientos. Y se aplica lo equivalente a la punta del dedo
(de la yema hasta la articulacion interfalangica distal) 0.5
gramos de medicamentos, esta proporcion de dosis segiin
la medida de punta del dedo varia segin la edad y éarea
corporal a cubrir. En regiones como cara, axilas, ingle y
genitales se recomienda esteroides de baja potencia,
tronco, extremidades y cuero cabelludo con potencia

moderada/alta potencia. (11)(12)

Sus efectos adversos mas frecuentes son la
telangiectasias, estrias, cicatrices espontaneas,
hipertricosis, hipopigmentacion, dermatitis perioral,
cataratas y glaucoma cuando se aplica periocular. (11)

(12)

Existen dos regimenes para su uso, la terapia reactiva
para DA en brotes leves, donde se administra dos veces
al dia hasta que resuelva y luego se disminuye la
frecuencia a una vez al dia o por otro menos potente o

uso interdiario por 1 a 2 semanas hasta el retiro. El
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esquema con terapia proactiva se usa en formas
recurrentes en la cual, una vez se controla el brote, se
continia aplicando esteroide al menos 2 veces por
semana cada 3 o 4 dias durante 16 a 20 semanas, sin
asociarse a mayores efectos adversos, y disminucion del

riesgo de nuevos brotes. (11) (12)

Inhibidores de calcineurinas, estos farmacos suponen una
segunda linea de tratamiento cuando los corticoides
topicos no se pueden utilizar, por ejemplo en &reas
sensibles como la cara, zona anogenital y pliegues por el
riesgo de atrofia con esteroides. Estos medicamentos
tienen alto peso molecular, por lo que su absorcion
sistémica es casi nula. Son macrolidos que al unirse al
receptor inhiben la enzima calcineurina la cual es
responsable de la activacion de linfocitos T y su sintesis
de interleucinas, degranulacion de eosinofilos y mediante
la regulacion de secrecion de neuropéptidos como la

sustancia P mejora el comportamiento del rascado. (11)

(12)
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Se dispone de tacrolimus pomada 0.03-0.1% vy
pimecrolimus crema 1%, ambos para mayores de 2 afios
de vida. Se aplican dos veces al dia sobre piel seca por un
plazo de hasta 6 semanas o en casos recurrentes (4 0 mas
brotes al afio), se recomienda mantenimiento 3 veces por
semana en zonas mds afectadas, con regimenes descritos
de hasta 12 meses continud con, se controla la
inflamacién subclinica y se reducen los brotes, con un

buen perfil de seguridad. (11) (12)

No genera taquifilaxia, el efecto adverso mas comun es
el ardor que se presenta con el inicio de la aplicacion, es

leve y se autolimita en los primeros cinco dias. (11) (12)

En resumen, para casos de brotes leves de DA
(SCORAD <25 puntos), se opta por un ciclo de esteroide
o inhibidor de calcineurinas topico, una vez se controle

se suspende y se continlla con las medidas generales.

(11) (12)

En casos de DA moderada a severa que no mejora con el

manejo convencional, se indica el manejo sistémico
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inmunosupresor, entre estos se resalta el uso de
ciclosporina A y el mas utilizado con mayor eficacia
(53-93%), otros como la azatioprina (26-39%),
micofenolato de mofetilo (77%) y metotrexate (42%) se
utilizaran en caso de no tolerancia, no disponibilidad o
pobre respuesta a la ciclosporina A. El uso de esteroides
orales por sus importantes efectos adversos a largo plazo
limita su uso, no usar ciclos mayores de 10 dias con dosis
a 0.5 mg/kg/dia, recordar el riesgo de rebote luego de
suspenderlos. Se resumen estos medicamentos en la

siguiente tabla. (11) (12)

Tabla 5
Droga Aprobacién | Teratogenicidad | Eficacia Dosis Efectos adversos Monitorizacion
Azatioprina No Uso limitado para | 26-39% Adultos: I ogi Hemog
€asos Severos sin 1-3 mg/kg/dia neoplasias, linfomas screening metabolico,
alternativa Pedidrico: lmplunn .
14 mg/kg/dia metiltransferasa
Ciclosporina | Si Posible 53-95% 2.5-5 mefke Renal, HTA, Hemograma,
interacciones Metabélico,
Magnesio, Funcion
renal, lipidico y
presion arterial
Metotrexato No Contraindicacion | 42% Hepatoxicidad, Hemograma,
absoluta hematolégico, metabélico
t no,
gastrointestinal
Micofenolato | No Contraindicacion | 77% 1-1.5 gramos/ cada | Gastrointestinal, Hemograma,
Mofetil absoluta 12 horas teratogeno metabélico
Pediatrico:
30-50 mg/kg/dia
Corticoides No Posible - 0.2-0.5 mg/kg- Cushing, Metabolico, OTP y
sistémicos Maximo 1 mg/kg | osteoporosis, cortisol
Cursos cortos HTA, diabetes

El tiempo de uso de estas distintas terapias dependera en general de los efectos adversos y monitorizacion de examenes de laboratorios, en
general no se recomienda el uso prolongado por més de 12 meses

Guia clinicas chilenas para el manejo de pacientes con dermatitis
atopica. Revista Chilena de Dermatologia. Primera Edicion junio

2023;37, Num. 4 (2021):44.
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La fototerapia de banda ancha se usa como terapia
adyuvante a los esteroides topicos, y se debe elegir sobre
las terapias sistémicas por sus menores efectos. Pretende
el uso de radiacion ultravioleta en diferentes longitudes
de onda, no ionizante con grado de penetracion en la piel
tiene actividad antiinflamatorios a través de la
eliminacion de células inflamatorias, antigenos y
apoptosis de infiltrados inflamatorios sensibles,
antipruriginoso y reduce la colonizacion por S. aureus, se
limita a mayores de 6 anos (la edad realmente depende
de la capacidad del nifio de quedarse quieta y obedecer
ordenes), y sus efectos adversos son prurito, quemaduras
y a largo plazo riesgo de melanoma y envejecimiento

prematuro. (11) (12)

La formulacion de fototerapia es dindmica, varia la
longitud de onda en funciéon de la edad, el fototipo,
incrementos del 20% con respecto a las dosis anterior,
con sesiones 2 a 3 veces por semana una vez se obtiene

la mejoria clinica. (11) (12)
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Ademas se pueden cubrir las lesiones activas con una
primera capa de emoliente o esteroide topico recubiertas
con un vendaje humedo a base de gasa o tela de algodon

mas otra capa seca externa durante la noche. (11) (12)

Existen nuevas terapias biologicas basadas en
anticuerpos monoclonales que se fundamentan en actuar
directamente sobre citocinas o anticuerpos con la
intencion de afectar la respuesta inflamatoria, entre estos
el omalizumab un anti-inmunoglobulina E y el
dupilumab contra el receptor de la linfocina 4. Por
ejemplo el dupilumab ha sido evaluado como
monoterapia o junto a esteroides tdpicos en pacientes
desde los 6 meses hasta los 18 afios con resultados
variables que segun el score EASI se reportan mejoria
clinica a la semana 16 desde el 42% hasta el 75%, siendo
superior en el grupo combinado. Entre sus efectos
adversos presentan conjuntivitis no infecciosa, rash facial

y riesgo de infecciones. (11) (12)

Se recomienda la valoracion por dermatologia pediatrica

de los pacientes con DA moderada a severa, con recaidas
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frecuentes o poca respuesta al manejo inicial. Y se
sugiere el concepto por el servicio de alergia en menores
de 2 afios cuando se sospeche que existe un factor
desencadenante como aeroalergenos o alimentos para

acentuar el control de la enfermedad. (11) (12)

Si bien no existe una medida completamente eficaz en la
prevencion de la DA, existen pautas de cuidado que
reducen el riesgo como la lactancia materna,
alimentacion ~ complementaria en  las  edades
correspondientes (4 a 6 meses de vida), no retrasar
alimentos potencialmente alergénicos ya que no
disminuye el riesgo de alergias, hay evidencia limitada

para probidticos o vitamina D. (11) (12)

En conclusion, la DA es una enfermedad frecuente en
pediatria, su tratamiento es dinamico y es deber del
pediatra y médico general realizar el abordaje inicial y
definir cudndo remitir al paciente. Se expone un
algoritmo tomado de las referencias citadas que resumen

el abordaje inicial de la DA. (11) (12)
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Introduccion

La Paralisis Cerebral Infantil (PCI) representa uno de los
trastornos neuroldgicos mas comunes en la infancia, con
una prevalencia significativa en todo el mundo. Esta
condicion, caracterizada por la afectacion del
movimiento y la postura, resulta de una lesion o mal
funcionamiento del cerebro en desarrollo, afectando a la
motricidad y, en muchos casos, a otras funciones

neurologicas.

A pesar de ser una entidad clinica ampliamente
estudiada, la pardlisis cerebral infantil sigue siendo un
desafio tanto para los médicos como para las familias
afectadas. Su complejidad radica en su heterogeneidad
etiologica, manifestaciones clinicas variables y
necesidades de tratamiento individualizadas. Desde los
primeros signos de desarrollo hasta la vida adulta, la PCI
puede influir de manera significativa en la calidad de

vida del paciente y su entorno familiar. (1)
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Definicion

La Pardlisis Cerebral Infantil (PCI) se define como un
trastorno permanente del movimiento y la postura que
surge durante el desarrollo fetal o en los primeros afios
de vida, como resultado de una lesion o anomalia en el
cerebro en desarrollo. Esta condicion afecta
principalmente la funciéon motora, pero puede estar
asociada con trastornos sensoriales, cognitivos, de

comunicacion y conductuales. (2)

Clasificacion

La clasificacion de la PCI se basa tipicamente en el tipo
de tono muscular predominante y los patrones de
movimiento observados en el individuo afectado. Los

tipos mas comunes de PCI incluyen:

Espastica: Caracterizada por rigidez muscular y
movimientos bruscos. Los musculos afectados tienden a
ser rigidos, lo que puede provocar posturas anormales y
dificultades para controlar el movimiento.

Discinética: Se  caracteriza por movimientos

involuntarios, incontrolados y fluctuantes, que pueden
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afectar a todo el cuerpo o a partes especificas. Estos
movimientos pueden ser lentos y serpenteados (atetosis)
o rapidos y espasmoédicos (coreoatetosis).

Ataxica: Presenta dificultades en la coordinacion de
movimientos voluntarios, lo que resulta en movimientos
torpes e inestables. Los individuos con PCI atixica
pueden tener dificultades para caminar, mantener el
equilibrio y realizar tareas finas.

Hipotoénica: Caracterizada por un tono muscular
reducido, lo que puede resultar en debilidad y flacidez
muscular. Los bebés con PCI hipotdnica pueden tener
dificultades para controlar la cabeza, sentarse y alcanzar
hitos motores tipicos.

Mixta:  Algunos individuos pueden presentar
caracteristicas de mas de un tipo de PCI, lo que dificulta

la clasificacion en una categoria Unica. (3)

Epidemiologia y prevalencia

La pardlisis cerebral infantil (PCI) es una de las
discapacidades neuroldgicas mas comunes en la infancia,
con una prevalencia significativa en todo el mundo. La

epidemiologia de la PCI varia segun la region
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geografica, los factores socioecondmicos, los avances en
la atencion médica y la disponibilidad de servicios de

salud materno-infantil.

A nivel global, se estima que la prevalencia de la PCI es
de aproximadamente 2 a 3 por cada 1000 nacidos vivos.
Sin embargo, esta cifra puede variar considerablemente
entre diferentes poblaciones y paises. Por ejemplo, en
paises de ingresos bajos y medios, donde los recursos de
atencion médica prenatal y perinatal pueden ser
limitados, la prevalencia de PCI tiende a ser mas alta
debido a un mayor riesgo de complicaciones durante el
embarazo, el parto y el periodo neonatal. En contraste,
en paises con sistemas de atencion médica mas
desarrollados 'y programas de prevenciéon de
discapacidades mas efectivos, la prevalencia de PCI

tiende a ser mas baja. (4)

Etiologia y factores de riesgo
La etiologia de la paralisis cerebral infantil (PCI) es
multifactorial y puede implicar una variedad de factores

tanto genéticos como ambientales que interactuan
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durante el desarrollo prenatal, perinatal y postnatal. Si
bien en algunos casos la causa subyacente puede ser
identificada con precision, en otros, la etiologia puede

ser multifacética o desconocida.

Algunas de las principales causas y factores de riesgo
asociados con el desarrollo de la PCI incluyen:

Lesiones cerebrales durante el periodo prenatal:
Durante el desarrollo fetal, pueden ocurrir diversas
lesiones cerebrales debido a factores como infecciones
maternas (como la rubéola o la toxoplasmosis),
exposicion a toxinas (como el alcohol, drogas ilicitas o
ciertos medicamentos), anomalias genéticas o
cromosoOmicas, trastornos del desarrollo cerebral y

problemas de vascularizacion del cerebro en desarrollo.

Complicaciones durante el parto: Algunas situaciones
durante el parto pueden aumentar el riesgo de lesiones
cerebrales y PCI, como la hipoxia-isquemia perinatal
(falta de oxigeno durante el parto), la asfixia neonatal, el
parto prematuro, la presentaciéon anormal del feto y los

traumatismos durante el parto.
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Complicaciones postnatales: Lesiones cerebrales que
ocurren después del nacimiento, como traumatismos
craneales, accidentes cerebrovasculares perinatales,
infecciones del sistema nervioso central (como
meningitis o encefalitis) y trastornos metabolicos,

pueden contribuir al desarrollo de PCIL.

Factores de riesgo socioeconémicos y ambientales:
Condiciones socioecondmicas desfavorables, acceso
limitado a la atencion médica prenatal y perinatal de
calidad, desnutricion materna e infantil, exposicion a
toxinas ambientales (como el plomo) y falta de acceso a

servicios de salud y rehabilitacion pueden aumentar el

riesgo de PCI. (5)

Fisiopatologia

La fisiopatologia de la paralisis cerebral infantil (PCI) es
compleja y multifactorial, y puede variar segun el tipo y
la severidad de la lesion cerebral subyacente. La PCI se
caracteriza por una disfuncion motora secundaria a una

lesion o mal funcionamiento del cerebro en desarrollo,
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que afecta la capacidad del sistema nervioso central para

controlar el movimiento y mantener la postura.

A nivel cerebral, las lesiones asociadas con la PCI
pueden afectar diversas estructuras y vias neurales
involucradas en el control del movimiento, incluyendo la
corteza cerebral, los ganglios basales, el cerebelo, la
médula espinal y las vias nerviosas periféricas. Las
lesiones pueden ser el resultado de eventos como
hipoxia-isquemia perinatal, hemorragia intraventricular,
malformaciones cerebrales congénitas, infecciones del

sistema nervioso central y traumatismos craneales. (6)

Manifestaciones clinicas y tipos de paralisis cerebral
infantil:

La pardlisis cerebral infantil (PCI) se manifiesta
clinicamente a través de una variedad de sintomas y
signos, que pueden variar en tipo y gravedad segun la
naturaleza y la wubicacion de la lesion cerebral
subyacente. Las manifestaciones clinicas de la PCI
pueden afectar la funcion motora, la postura, la

coordinacién, la comunicacion, la cognicion y el
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comportamiento. Ademas, la PCI puede presentarse de

diferentes formas, segun el tipo predominante de tono

muscular y los patrones de movimiento observados en el
individuo afectado. Algunos de los tipos principales de

PCI incluyen:

e Espastica: Este es el tipo mas comun de PCI,
caracterizado por rigidez muscular y movimientos
bruscos. Los musculos afectados tienden a ser
rigidos, lo que puede provocar posturas anormales y
dificultades para controlar el movimiento. Los
pacientes con PCI espastica pueden presentar
espasticidad, hiperreflexia, contracturas musculares

y dificultades en la coordinacién de movimientos.

e Discinética: La PCI discinética se caracteriza por
movimientos  involuntarios, incontrolados 'y
fluctuantes, que pueden afectar a todo el cuerpo o a
partes especificas. Estos movimientos pueden ser
lentos y serpenteados (atetosis) o rapidos y
espasmodicos (coreoatetosis). Los pacientes con PCI

discinética pueden presentar dificultades para

64



Patologias Pedidtricas Tomo 1

mantener una postura estable, realizar movimientos

precisos y controlar el habla y la alimentacion.

Ataxica: La PCI ataxica se caracteriza por
dificultades en la coordinacion de movimientos
voluntarios, lo que resulta en movimientos torpes e
inestables. Los individuos con PCI atéxica pueden
tener dificultades para caminar, mantener el
equilibrio, realizar tareas finas y coordinar

movimientos oculares.

Hipoténica: En la PCI hipotonica, se observa un
tono muscular reducido, lo que puede resultar en
debilidad y flacidez muscular. Los bebés con PCI
hipoténica pueden tener dificultades para controlar
la cabeza, sentarse y alcanzar hitos motores tipicos.
Ademas, pueden presentar hiperlaxitud articular y

dificultades en la succion y la alimentacion. (7)
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Diagndstico y evaluacion de la paralisis cerebral
infantil:

El diagnéstico de la paralisis cerebral infantil (PCI) es un
proceso complejo que requiere una evaluacion
exhaustiva de la historia clinica, los hallazgos fisicos, las
pruebas de diagndstico por iméagenes y, en algunos casos,
la evaluacion multidisciplinaria por parte de varios
especialistas. El objetivo principal del diagndstico es
identificar la naturaleza y la severidad de la disfuncion
neuromotora y determinar la causa subyacente, asi como
evaluar las necesidades de intervencion y planificacion

del tratamiento.

El proceso de diagnostico de la PCI puede implicar
varios pasos, que incluyen:

Historia clinica detallada: El médico recopilara
informacion detallada sobre el embarazo, el parto, el
desarrollo infantil, los hitos motores, los sintomas
actuales y el historial médico familiar. Los antecedentes
de complicaciones durante el embarazo y el parto, asi

como de factores de riesgo asociados con la PCI, son
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especialmente  importantes para la  evaluacion

diagnéstica.

Examen fisico completo: Se realiza un examen fisico
minucioso para evaluar el tono muscular, los reflejos, la
postura, la coordinacion, la fuerza muscular, la funcion
sensorial 'y otras  funciones neuroldgicas y
musculoesqueléticas. Se pueden realizar pruebas
especificas para detectar signos de espasticidad,
hipotonia, ataxia, discinesia u otros patrones de

movimiento anormales.

Pruebas de diagndstico por imagenes: Las pruebas de
neuroimagen, como la resonancia magnética cerebral y
la tomografia computarizada, pueden ser utiles para
detectar anomalias estructurales, lesiones cerebrales,
malformaciones cerebrales, hemorragias
intraventriculares, lesiones en la sustancia blanca y otras

alteraciones que pueden ser indicativas de PCI.

Evaluacion multidisciplinaria: En muchos casos, se

recomienda una evaluacion multidisciplinaria por parte
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de varios especialistas, que pueden incluir neurdlogos,
pediatras, fisioterapeutas, terapeutas ocupacionales,
terapeutas del habla y del lenguaje, ortopedistas,
psicologos y trabajadores sociales. Esta evaluacion
permite una evaluacion integral de las necesidades del
paciente 'y una planificacion de tratamiento

individualizada. (8)

Tratamiento médico

El tratamiento médico de la paralisis cerebral infantil
(PCI) se enfoca en maximizar el funcionamiento y la
calidad de vida del paciente, abordando las necesidades
especificas de cada individuo afectado. Si bien no existe
una cura definitiva para la PCI, se pueden implementar
una variedad de intervenciones médicas para controlar
los sintomas, prevenir complicaciones y promover el

desarrollo y la funcionalidad 6ptimos.
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Algunas de las modalidades de tratamiento médico
utilizadas en la PCI incluyen:

Farmacoterapia: Se pueden prescribir medicamentos
para tratar sintomas especificos asociados con la PCI,
como la espasticidad, los trastornos del movimiento, la
epilepsia, el dolor y los trastornos del suefio. Los
medicamentos  cominmente  utilizados  incluyen
relajantes  musculares, agentes antiespasmoédicos,
anticonvulsivos, analgésicos y medicamentos para

mejorar la funcidn cognitiva y el estado de animo.

Toxina botulinica: La inyeccion de toxina botulinica en
los musculos afectados puede ayudar a reducir la
espasticidad y mejorar la funcion motora en algunos
pacientes con PCI. La toxina botulinica bloquea la
liberacion de acetilcolina en la unidén neuromuscular, lo
que resulta en una relajacion temporal del misculo y una

disminucion de la rigidez muscular.
Baclofeno intratecal: En casos de espasticidad grave y

resistente al tratamiento con medicamentos orales, se

puede considerar la administracion de baclofeno de
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forma intratecal mediante una bomba implantable. Esta
modalidad de tratamiento proporciona una dosis precisa
de baclofeno directamente en el liquido cefalorraquideo,
lo que puede ayudar a reducir la espasticidad y mejorar

la funciéon motora.

Cirugia ortopédica: En algunos casos de PCI, se
pueden realizar procedimientos quirtrgicos ortopédicos
para corregir deformidades musculoesqueléticas, aliviar
contracturas musculares, mejorar la alineacion articular y
facilitar la movilidad. Estos procedimientos pueden
incluir tenotomias, osteotomias, elongaciones

musculares y colocacion de implantes ortopédicos.

Tratamientos complementarios: Ademés de Ia
farmacoterapia y la cirugia, se pueden implementar una
variedad de tratamientos complementarios para mejorar
la funcion y el bienestar del paciente con PCI. Estos
pueden incluir terapia fisica, terapia ocupacional, terapia
del habla y del Ilenguaje, terapia conductual,

estimulacion multisensorial, terapia asistida por animales
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y terapias alternativas como la acupuntura y la

equinoterapia. (9)

Tratamiento rehabilitador

El tratamiento rehabilitador juega un papel fundamental
en el manejo de la pardlisis cerebral infantil (PCI), ya
que busca maximizar el potencial funcional y promover
la independencia en las actividades de la vida diaria. Este
enfoque terapéutico multidisciplinario se centra en
mejorar la movilidad, la funcionalidad, la comunicacion,
la cognicion y la calidad de vida del paciente a través de
intervenciones especificas dirigidas por profesionales de

la salud especializados en rehabilitacion pediatrica.

Algunas de las modalidades de tratamiento
rehabilitador utilizadas en la PCI incluyen:

Terapia fisica: La terapia fisica se enfoca en mejorar la
fuerza muscular, la flexibilidad, la coordinacién y la
movilidad del paciente a través de ejercicios
terapéuticos, técnicas de estiramiento, entrenamiento de
marcha, uso de dispositivos de asistencia (como ortesis y

aparatos  ortopédicos) y actividades recreativas
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adaptadas. El objetivo es promover una postura
adecuada, prevenir contracturas musculares y mejorar la

funcién motora global.

Terapia ocupacional: La terapia ocupacional se centra
en mejorar la independencia en las actividades de la vida
diaria, incluyendo habilidades motoras finas, destrezas
cognitivas, percepcion sensorial, habilidades de
autocuidado y participaciéon en roles sociales. Los
terapeutas ocupacionales pueden utilizar técnicas de
entrenamiento sensorial, adaptaciones del entorno,
dispositivos de asistencia y actividades ludicas para

facilitar el desarrollo de habilidades funcionales.

Terapia del habla y del lenguaje: La terapia del habla 'y
del lenguaje se enfoca en mejorar la comunicacion, la
deglucion y las habilidades de alimentacion del paciente,
asi como en abordar trastornos del habla, del lenguaje y
del procesamiento auditivo. Los terapeutas del habla
pueden utilizar técnicas de estimulacion del lenguaje,

gjercicios de respiracion, técnicas de deglucion y
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dispositivos de comunicacion alternativa para mejorar la

comunicacion y la alimentacion.

Terapia conductual y psicolégica: La terapia
conductual y psicoldgica puede ser beneficiosa para
abordar problemas emocionales, conductuales y sociales
asociados con la PCI, como ansiedad, depresion,
problemas de conducta, dificultades en las relaciones
sociales y estrés familiar. Los psicologos y terapeutas
especializados pueden proporcionar apoyo emocional,
ensenar estrategias de afrontamiento y promover el

ajuste psicosocial del paciente y su familia. (10)

Pronostico y seguimiento a largo plazo

El prondstico en pacientes con paralisis cerebral infantil
(PCI) varia considerablemente segun diversos factores,
como el tipo y la gravedad de la PCI, la presencia de
comorbilidades, la respuesta al tratamiento y la calidad
de los servicios de atencion médica y rehabilitacion
disponibles. Es importante reconocer que el pronostico
en la PCI es altamente individualizado y puede ser dificil

de predecir con precision, ya que cada paciente presenta
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una combinacion Unica de caracteristicas clinicas y

necesidades.

Sin embargo, en general, el pronostico en la PCI tiende a
ser variable y puede incluir una amplia gama de
resultados funcionales y de calidad de vida. Algunos
pacientes con PCI pueden presentar discapacidades leves
a moderadas y tener la capacidad de alcanzar un alto
grado de independencia funcional, participar en
actividades de la vida diaria y tener una buena calidad de
vida. Otros pacientes, especialmente aquellos con PCI
severa y multiples comorbilidades, pueden experimentar
discapacidades significativas, dependencia de
cuidadores, dificultades en el habla y la comunicacion,
problemas de alimentacién y respiracion, y una calidad

de vida reducida.

Conclusion

En conclusioén, la Paralisis Cerebral Infantil (PCI) es un
trastorno neurologico cronico y complejo que afecta el
movimiento y la postura en los nifios, resultante de una

lesion o mal funcionamiento del cerebro en desarrollo. A
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lo largo de este capitulo, hemos explorado diversos
aspectos relacionados con la PCI, desde su definicion y
clasificacion hasta su epidemiologia, etiologia,
manifestaciones  clinicas,  diagnéstico,  opciones

terapéuticas y prondstico a largo plazo.
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Introduccion

La cardiopatia congénita critica en el periodo neonatal
representa un desafio clinico significativo, con
implicaciones que van mas alld del ambito médico para
afectar la calidad de vida y la supervivencia de los
neonatos afectados. En los primeros dias y semanas de
vida, el diagnoéstico preciso y el manejo apropiado de
estas condiciones son esenciales para optimizar los
resultados a largo plazo. Este capitulo se centra en
proporcionar una vision integral del diagndstico y
manejo de la cardiopatia congénita critica en el periodo
neonatal, abordando aspectos clave desde la
epidemiologia y la anatomia cardiaca neonatal hasta las
estrategias de tratamiento quirdrgico y el seguimiento a

largo plazo. (1)

Epidemiologia

La epidemiologia de la cardiopatia congénita critica en el
periodo neonatal proporciona una comprension
fundamental de la carga de la enfermedad y los factores
de riesgo asociados. Las cardiopatias congénitas son las

anomalias congénitas mas comunes, con una incidencia
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estimada de aproximadamente 8 por cada 1,000 nacidos
vivos. Entre estas, un subconjunto critico comprende
aquellas que resultan en una disminucidn significativa
del flujo sanguineo pulmonar o sistémico, lo que puede
llevar a la insuficiencia cardiaca y compromiso

hemodindmico inmediato después del nacimiento. (2)

Anatomia y Fisiologia Cardiaca Neonatal:

La anatomia y fisiologia cardiaca en neonatos difiere
significativamente de la de adultos y de nifios mayores,
lo que hace que el manejo de las cardiopatias congénitas
criticas en este grupo de edad sea particularmente
desafiante. Comprender estas diferencias es fundamental
para el diagnostico y manejo efectivos de estas

condiciones.

Anatomia Cardiaca Neonatal:

En el periodo neonatal, el corazoén experimenta una serie
de cambios anatdmicos significativos a medida que se
adapta al ambiente extrauterino. En un neonato sano, las
camaras cardiacas estdn relativamente dilatadas en

comparacion con las de un adulto, y la pared del
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ventriculo derecho es mas gruesa que la del ventriculo
izquierdo debido al predominio de la circulacion fetal.
Las estructuras cardiacas, como los foramenes ovales y
el conducto arterioso, desempeiian un papel crucial en la
circulacion fetal y pueden cerrarse o remodelarse poco
después del nacimiento. Sin embargo, en neonatos con
cardiopatias congénitas criticas, estas estructuras pueden
presentar anomalias que comprometen la funcidén

cardiaca normal y la circulacién sanguinea.

Fisiologia Cardiaca Neonatal:

La fisiologia cardiaca neonatal se caracteriza por la
transicion de la circulacion fetal a la circulacion
posnatal. Durante el periodo fetal, el flujo sanguineo se
desvia en gran medida a través del ductus arterioso y el
foramen oval, permitiendo que la mayor parte de la
sangre no oxigenada se desvie lejos de los pulmones
hacia la circulacion sistémica. Tras el nacimiento y la
expansion pulmonar, el ductus arterioso y el foramen
oval deben cerrarse para establecer la circulacion
posnatal adecuada. En neonatos con cardiopatias

congénitas criticas, estos procesos de transicion pueden
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estar comprometidos, lo que resulta en una circulacion

inadecuada, hipoxemia y disfuncion cardiaca. (3)

Clasificacion

La cardiopatia congénita critica comprende un amplio
espectro de anomalias cardiacas que resultan en un
compromiso significativo de la funcion cardiaca y la
circulacion sanguinea en el periodo neonatal. Estas
malformaciones pueden clasificarse de varias formas,
considerando diferentes criterios, como la fisiopatologia,

la gravedad y la complejidad anatdémica.

Clasificacion segun la Fisiopatologia:

Una forma comin de clasificar las cardiopatias
congénitas criticas es segun la fisiopatologia subyacente.
Esta clasificacion puede incluir:

Cardiopatias  obstructivas:  caracterizadas  por
obstrucciones en los flujos de entrada o salida del
corazdn, como la estenosis aodrtica o pulmonar.
Cardiopatias con shunt izquierda-derecha: en las que
existe un flujo anomalo de sangre desde el lado

izquierdo del corazén hacia el derecho, como en la
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comunicacion interventricular o la persistencia del
conducto arterioso.

Cardiopatias con shunt derecha-izquierda: donde hay
un flujo anormal de sangre desde el lado derecho del
corazdn hacia el izquierdo, como en la tetralogia de
Fallot.

Cardiopatias con circulacion mixta: que implican una
mezcla de sangre oxigenada y desoxigenada en las
cavidades cardiacas o en la circulacion sistémica y

pulmonar.

Clasificacion segun la Gravedad y Complejidad:

Otra forma de clasificar las cardiopatias congénitas
criticas es segun su gravedad y complejidad. Algunas
malformaciones pueden ser mas simples y bien toleradas
en el periodo neonatal, mientras que otras pueden causar
insuficiencia cardiaca aguda y requerir intervencion

inmediata. Esta clasificacion puede incluir:
Cardiopatias congénitas criticas que amenazan la

vida: como la hipoplasia del ventriculo izquierdo o la

transposicion de grandes arterias.
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Cardiopatias congénitas con riesgo de morbilidad a
largo plazo: como la tetralogia de Fallot o la coartacion

de aorta. (4)

Manifestaciones Clinicas:

Las manifestaciones clinicas de la cardiopatia congénita
critica en el periodo neonatal pueden variar
significativamente segin el tipo y la gravedad de la
anomalia cardiaca. Estas manifestaciones son el
resultado de la alteracion en la circulacion sanguinea y la
funcién cardiaca comprometida, y pueden presentarse de
manera aguda o progresiva en los primeros dias o

semanas de vida del neonato.

Cianosis:

La cianosis, que se manifiesta como una coloracion
azulada de la piel y las membranas mucosas, es un
hallazgo clinico caracteristico en neonatos con
cardiopatia congénita critica. Esta cianosis puede ser
central, como en el caso de las anomalias de mezcla,
donde la sangre arterial y venosa se mezclan debido a

defectos septales, o periférica, como en las enfermedades
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con disminucién del flujo pulmonar. La cianosis es un
signo de hipoxemia y puede ser evidente en el momento
del nacimiento o desarrollarse de forma progresiva en las

primeras horas o dias de vida.

Dificultades Respiratorias:

Los neonatos con cardiopatia congénita critica pueden
presentar dificultades respiratorias significativas debido
a la congestion pulmonar, la hipoxemia y la insuficiencia
cardiaca izquierda. Estas dificultades respiratorias
pueden manifestarse como taquipnea, retracciones
intercostales, quejido respiratorio y necesidad de soporte
ventilatorio. La presencia de distress respiratorio es un
indicador de gravedad y puede requerir intervenciones

médicas inmediatas para estabilizar al neonato.

Compromiso Hemodinamico:

El compromiso hemodinamico es una caracteristica
comun en neonatos con cardiopatia congénita critica, y
puede manifestarse como hipotension, oliguria, acidosis
metabolica y choque cardiogénico. Estos hallazgos son

el resultado de la disminucioén del gasto cardiaco y la
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perfusion tisular inadecuada debido a la disfuncion
cardiaca y las anomalias de la circulacion sanguinea. El
reconocimiento temprano del compromiso
hemodinamico es esencial para iniciar intervenciones
terapéuticas dirigidas a mejorar la perfusion y estabilizar

al neonato.

Otros Signos y Sintomas:

Ademas de los sintomas mencionados, los neonatos con
cardiopatia congénita critica pueden presentar una
variedad de otros signos y sintomas, como irritabilidad,
letargia, alimentacion deficiente, retraso en el
crecimiento y desarrollo, y signos de insuficiencia
cardiaca derecha, como hepatomegalia y edema

periférico. (5)

Diagnéstico

El diagndstico preciso de la cardiopatia congénita critica
en el periodo neonatal es fundamental para iniciar
répidamente el tratamiento adecuado y mejorar los
resultados a largo plazo. Este proceso diagnostico

requiere una evaluacion exhaustiva que incluya una
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combinacion de historia clinica detallada, examen fisico

meticuloso y pruebas diagndsticas especificas.

Historia Clinica:

La historia clinica del neonato y la madre puede
proporcionar pistas importantes sobre la presencia de
una cardiopatia congénita critica. La historia prenatal
puede revelar hallazgos como polihidramnios, restriccion
del crecimiento intrauterino, antecedentes familiares de
cardiopatia congénita o exposicion a factores de riesgo
ambientales durante el embarazo. La historia del parto y
el periodo neonatal temprano puede proporcionar
informacion sobre la aparicion de sintomas, como
cianosis, dificultades respiratorias o intolerancia a la

alimentacion.

Examen Fisico:

El examen fisico cuidadoso es esencial para identificar
signos clinicos sugestivos de cardiopatia congénita
critica. Se presta especial atencion a los signos de
insuficiencia cardiaca, como taquipnea, hepatomegalia,

edema periférico y soplos cardiacos anormales. La
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presencia de cianosis, saturacion de oxigeno baja y mal
perfusion periférica también son hallazgos importantes
en el examen fisico de un neonato con sospecha de

cardiopatia congénita critica.

Pruebas Diagnosticas:

La confirmaciéon del diagnéstico de cardiopatia
congénita critica generalmente requiere pruebas
diagnosticas adicionales, siendo la ecocardiografia la
herramienta mas importante y ampliamente utilizada. La
ecocardiografia fetal, realizada durante el embarazo,
puede identificar anomalias cardiacas antes del
nacimiento y orientar la planificacion del parto y el
manejo neonatal inmediato. La ecocardiografia posnatal
permite una evaluacion detallada de la anatomia
cardiaca, la funcion ventricular, el flujo sanguineo y las
anomalias asociadas. Otros estudios de imagen, como la
radiografia de torax y la resonancia magnética cardiaca,
pueden ser tutiles en casos complejos o para evaluar

complicaciones.
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Evaluacion Hemodinamica:

Ademas de la anatomia cardiaca, la evaluacion
hemodindmica es fundamental para comprender el
impacto de la cardiopatia congénita en la circulacion
sanguinea del neonato. La monitorizacion continua de la
presion arterial, la saturacion de oxigeno y otros
pardmetros  hemodindmicos  puede  proporcionar
informacion crucial sobre la estabilidad hemodinamica y

la respuesta al tratamiento. (6)

Evaluacion Hemodinamica:

La evaluacion hemodindmica en neonatos con
cardiopatia congénita critica es crucial para comprender
la fisiopatologia subyacente, guiar el manejo terapéutico
y predecir el prondstico. Esta evaluacion se basa en la
monitorizacion continua de parametros hemodindmicos
clave y la interpretacion de los hallazgos clinicos y de las

pruebas diagnosticas.
Monitorizacion de la Presion Arterial:

La monitorizaciéon de la presion arterial es esencial para

evaluar la perfusion tisular y la respuesta al tratamiento
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en neonatos con cardiopatia congénita critica. Se pueden
utilizar métodos invasivos 0 no invasivos para medir la
presion arterial, dependiendo de la situacion clinica y la
disponibilidad de recursos. Los neonatos con hipotension
pueden requerir terapias especificas, como la
administracion de medicamentos vasoactivos, para

mejorar la perfusion y estabilizar la presion arterial.

Monitorizacion de la Saturacion de Oxigeno:

La monitorizacion continua de la saturacion de oxigeno
es fundamental para evaluar la oxigenacion y la
perfusion tisular en neonatos con cardiopatia congénita
critica. Se pueden utilizar pulsioximetros o catéteres de
saturacion venosa central para medir la saturacion de
oxigeno en tiempo real. La hipoxemia puede indicar una
mezcla anormal de sangre arterial y venosa, compromiso
pulmonar o insuficiencia cardiaca, y puede requerir
intervenciones para mejorar la oxigenacion y la

perfusion.
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Evaluacion del Gasto Cardiaco:

La evaluacion del gasto cardiaco es importante para
comprender la funcién cardiaca y la circulacion
sanguinea en neonatos con cardiopatia congénita critica.
Se pueden utilizar métodos invasivos, como la
termodilucion, o no invasivos, como la ecocardiografia,
para medir el gasto cardiaco y evaluar la respuesta al
tratamiento. La disminucion del gasto cardiaco puede
indicar  disfuncién  cardiaca,  hipovolemia o
complicaciones  asociadas, 'y puede  requerir
intervenciones especificas para mejorar la perfusion

tisular.

Evaluacion de la Perfusion Tisular:

Ademas de los parametros hemodindmicos globales, la
evaluacion de la perfusion tisular es esencial para
detectar signos de hipoperfusion y choque en neonatos
con cardiopatia congénita critica. Se pueden utilizar
marcadores clinicos, como la presencia de acidosis
metabolica, oliguria o alteraciones del estado mental,
para evaluar la perfusion tisular y guiar el manejo

terapéutico. (7)
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Manejo Médico Inicial

El manejo médico inicial de neonatos con cardiopatia
congénita critica es crucial para estabilizar al paciente,
mejorar la oxigenacion y la perfusion, y prepararlo para
intervenciones terapéuticas adicionales, como la cirugia
correctiva o paliativa. Este manejo se basa en una
evaluacion exhaustiva de la condicion del neonato y el
reconocimiento temprano de las complicaciones

potencialmente mortales.

Estabilizacion Respiratoria y Oxigenacion:

La estabilizacion respiratoria y la optimizacion de la
oxigenacion son prioridades clave en el manejo inicial de
neonatos con cardiopatia congénita critica. Se pueden
utilizar medidas como la administracion de oxigeno
suplementario, la ventilacibon mecénica no invasiva o
invasiva, y la intubacion endotraqueal para mejorar la
oxigenacion y prevenir la hipoxemia grave. La posicion
supina con la cabeza elevada y la administracion de
surfactante pulmonar pueden mejorar la expansion
pulmonar y la funcion respiratoria en neonatos con

enfermedad pulmonar asociada.
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Estabilizacion Hemodinamica:

La estabilizacion hemodindmica es esencial para
mantener la perfusion tisular y prevenir el deterioro
hemodinamico en neonatos con cardiopatia congénita
critica. Se pueden utilizar medidas como la
administraciéon de fluidos intravenosos, la optimizacion
del volumen circulante, y la administracion de
medicamentos vasoactivos para mejorar la contractilidad
cardiaca, aumentar la presion arterial y mejorar la
perfusion tisular. Es fundamental monitorear de cerca la
respuesta al tratamiento y ajustar las intervenciones
segin sea necesario para mantener una perfusion

adecuada.

Tratamiento de Complicaciones:

Los neonatos con cardiopatia congénita critica pueden
estar en riesgo de desarrollar complicaciones
potencialmente mortales, como arritmias cardiacas,
coagulopatias, insuficiencia renal y disfuncién de otros
organos. El reconocimiento temprano y el tratamiento
adecuado de estas complicaciones son fundamentales

para prevenir el deterioro clinico y mejorar los resultados

92



Patologias Pedidtricas Tomo 1

a largo plazo. Se pueden utilizar medidas como la
administracion de antiarritmicos, la correccidon de
trastornos de la coagulacion, y la terapia de soporte renal

para abordar estas complicaciones de manera efectiva.

Preparacion para Intervenciones Quirurgicas:

En algunos casos, el manejo médico inicial puede ser
parte de la preparacidon preoperatoria para intervenciones
quirurgicas, como la correccion o la palliacion de la
cardiopatia congénita critica. Durante esta etapa, se
pueden realizar evaluaciones adicionales, como pruebas
de imagen o estudios hemodindmicos, para optimizar la
planificacion  quirGrgica 'y reducir el riesgo
perioperatorio. Es fundamental coordinar el cuidado
entre el equipo médico, quirurgico y de cuidados
intensivos para garantizar una transicion segura y
efectiva al quiréfano y la unidad de cuidados intensivos

neonatales. (8)
Intervenciones Quirdrgicas

Las intervenciones quirGrgicas juegan un papel

fundamental en el manejo de la cardiopatia congénita
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critica en neonatos, ya sea para corregir anomalias
anatomicas o para proporcionar una solucidon paliativa
que mejore la circulacion y la funcidon cardiaca. Estas
intervenciones pueden variar desde procedimientos
simples hasta cirugias altamente complejas, y su
seleccion depende de la naturaleza especifica de la
cardiopatia, la gravedad de los sintomas y Ia

disponibilidad de recursos especializados.

Cirugia Correctiva:

La cirugia correctiva tiene como objetivo corregir las
anomalias anatomicas subyacentes en la cardiopatia
congénita critica, restaurando la anatomia cardiaca
normal y la funcién cardiaca. Este tipo de cirugia se
realiza en neonatos con defectos cardiacos que pueden
ser reparados completamente, como la transposicion de
grandes arterias, la tetralogia de Fallot y la coartaciéon de
la aorta. La cirugia correctiva generalmente se lleva a
cabo lo antes posible para prevenir el deterioro clinico y

mejorar los resultados a largo plazo.
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Cirugia Paliativa:

En algunos casos, la cirugia correctiva completa puede
no ser posible o segura en neonatos con cardiopatia
congénita critica debido a la complejidad de la anomalia
o a la presencia de comorbilidades significativas. En
estas situaciones, se puede realizar cirugia paliativa para
mejorar la circulacion y la funcion cardiaca, aunque no
resuelva completamente la anomalia subyacente. Por
ejemplo, en neonatos con hipoplasia del ventriculo
izquierdo, se puede realizar una operacion de Norwood
para crear una conexion entre la circulacion pulmonar y
la circulacion sistémica, mejorando asi la perfusion

tisular y la funcion cardiaca.

Cuidados Perioperatorios:

Los cuidados perioperatorios son criticos para garantizar
la seguridad y el éxito de las intervenciones quirurgicas
en neonatos con cardiopatia congénita critica. Esto
incluye una evaluacion preoperatoria exhaustiva, una
preparacion adecuada del paciente, la coordinacion entre
los diferentes equipos médicos y quirargicos, y una

monitorizacion continua durante y después de la cirugia.
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La atencidon postoperatoria inmediata se centra en la
estabilizacion hemodindmica, el manejo del dolor, la
prevencion de complicaciones y la transicion a cuidados

intensivos neonatales especializados.

Seguimiento a Largo Plazo:

Después de la cirugia, es importante realizar un
seguimiento a largo plazo para evaluar la evolucion
clinica, el crecimiento y el desarrollo, y la funcion
cardiaca en neonatos con cardiopatia congénita critica.
Esto puede incluir consultas regulares con cardidlogos
pediatricos, pruebas de imagen periodicas, como
ecocardiografias y resonancias magnéticas cardiacas, y
evaluaciones del desarrollo neuroldgico y cognitivo. El
seguimiento a largo plazo es fundamental para detectar y
tratar ~ complicaciones  tardias, = monitorear el
funcionamiento de las reparaciones cardiacas y optimizar
la calidad de vida de estos pacientes a medida que

crecen. (9)
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Manejo Postoperatorio

El manejo postoperatorio de neonatos sometidos a
cirugia cardiaca para corregir cardiopatias congénitas
criticas es una fase crucial en su atencion médica. Esta
etapa se centra en la recuperacion del paciente, la
prevencion de complicaciones y la rehabilitacion
cardiaca, con el objetivo de optimizar los resultados a

largo plazo y mejorar la calidad de vida del neonato.

Monitorizacion Intensiva:

Después de la cirugia cardiaca, los neonatos son
trasladados a wuna unidad de cuidados intensivos
neonatales  especializada, donde reciben una
monitorizacion intensiva continua. Esto incluye la
monitorizacion de signos vitales, la evaluacion de la
funcion cardiaca y respiratoria, el control del balance
hidrico y la administracion de medicamentos para
mantener la estabilidad hemodindmica y prevenir

complicaciones.
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Control del Dolor y Sedacion:

El control del dolor y la sedacion es fundamental para el
confort y el bienestar del neonato después de la cirugia
cardiaca. Se utilizan medicamentos analgésicos y
sedantes segun sea necesario para aliviar el dolor, reducir
la ansiedad y facilitar la ventilacion mecanica. El manejo
del dolor y la sedacioén se ajusta individualmente para
cada paciente, teniendo en cuenta factores como la edad
gestacional, el peso, la respuesta al tratamiento y la

presencia de otras condiciones médicas.

Prevencion y Tratamiento de Complicaciones:

Durante el periodo postoperatorio, los neonatos son
vulnerables a una serie de complicaciones potenciales,
como arritmias cardiacas, deterioro de la funcion
pulmonar, disfuncion renal y coagulopatias. El equipo
médico estd atento a estos riesgos y toma medidas
preventivas, como la administracion de medicamentos
antiarritmicos, la optimizacion de la ventilacion
mecanica y la monitorizacion continua de la funcion
renal y la coagulacion. Si se desarrollan complicaciones,

se implementan intervenciones terapéuticas especificas
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para abordarlas de manera efectiva y minimizar su

impacto en la recuperacion del neonato.

Rehabilitacion Cardiaca y Cuidados a Largo Plazo:

La rehabilitacion cardiaca y los cuidados a largo plazo
son componentes importantes del manejo postoperatorio
de neonatos con cardiopatias congénitas criticas. Esto
puede incluir la participacion en programas de
rehabilitacion cardiaca pediatrica, la monitorizacion
regular de la funcion cardiaca y el desarrollo, y la
atencion multidisciplinaria coordinada con especialistas
en cardiologia pediatrica, neurodesarrollo y cuidados
paliativos. El objetivo es proporcionar un seguimiento
continuo y completo para optimizar la salud y el
bienestar a largo plazo del neonato y brindar apoyo a la

familia en todo el proceso de recuperacion. (10)

Conclusion

En conclusion, el diagndstico y manejo de la cardiopatia
congénita critica en el periodo neonatal representan un
desafio médico complejo que requiere una atencion

multidisciplinaria integral y una vigilancia continua.
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Desde el diagnostico prenatal hasta el seguimiento a

largo plazo, es crucial una evaluacion exhaustiva y una

intervencion temprana para optimizar los resultados y

mejorar la calidad de vida de estos pacientes.
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Definicion

Es una patologia que se presenta en la edad neonatal,
dicha condicion ha presentado una serie de cambios en la
definicion ya que se ha llegado a basar en criterios como
hallazgos  radiologicos, necesidad de  oxigeno
suplementario o presentacion clinica. (1)

Las definiciones actuales hablan de Ila displasia
broncopulmonar (DBP) como aquella en donde el
neonato requiere oxigeno suplementario entre los 28 dias
o las 36 semanas de edad gestacional corregida.
Asimismo esta se puede clasificar segin la gravedad y el
nivel de oxigeno que se requiera;siendo asi el grado 1 o
leve cuando se requiere canula nasal a tasas de flujo <a
2L/min, grado 2, moderada cuando se requiere canula
nasal > de 2L/min o presion positiva invasiva de la via
aérea y por ultimo grado 3 o severa cuando requiera

casos de ventilacion mecanica invasiva. (2)

Epidemiologia
Esta patologia tiene una fuerte relacion con la edad
gestacional del neonato, puesto a que la mayoria de su

poblacion es pretérmino (<37 semanas). En Colombia
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para el afios 2016, el porcentaje de partos prematuros
oscilaba entre el 8.8-12%. (3) Para el afio 2020 el
porcentaje de nacimientos pretérmino fue de 9.7%,
segun el ultimo registro del DANE 2023 esta cifra
aumentd a 11.2% en los altimos afos (4), dentro de los
departamentos con mayor porcentaje de partos
pretérmino para el afio 2023 se enuncia primero el
Amazonas (14.9%), seguido de Atlantico (14.1%) y en
tercer lugar Narifio (13.6%). De igual manera se ha
encontrado que dentro de las edades maternas con mayor
presentacion de nacimientos pretérmino hay dos grupos
etarios importantes, se destaca para el afo 2021 edades
de maternidad 10-14 afios con un porcentaje de 16.6% y
madres de los 45-49 afos con un porcentaje de 14.2%.
(5)

En el caso de la incidencia de la DBP no hay datos
exactos en Colombia pues se han realizado 3 estudios
epidemioldgicos, en el cual se recopilaron los siguientes
datos. El primero de ellos fue realizado como una
cohorte analitica en 12 instituciones de Bogota en
durante el afo 2004 realizado por Ruiz y Charpark el

cual se publico en 2014 reportando una incidencia del
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54.3%(6), seguido del estudio realizado por Van Master
en 2009 indico una incidencia de 25% de prematuros con
peso menor a 1500 gramos (7), en estudios posteriores
realizados por Carrillo-Franco J, Guevara-Suta S vy
Mendoza-Romero, se reportd una prevalencia de DBP
del 30% para poblacion <32 semanas de edad

gestacional. (8)

Fisiopatologia
La fisiopatologia de la DPB es considerablemente
multifactorial ya que en ella intervienen multiples

factores.

a. Desarrollo pulmonar normal:
La respiracion en edad posnatal dependera de la
arquitectura pulmonar, tanto de los saculos como
alvéolos pulmonares. La relacion entre las células
epiteliales alveolares y las células endoteliales permiten
un intercambio adecuado de oxigeno y dioxido de
carbono. La formacién de los pulmones se da

aproximadamente entre la semana 3 y 6 de gestacion. (9)
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En dichas semanas algunas células endodérmicas del
intestino invaden el mesénquima espladcnico, una
morfogénesis ramificada (10) forma las vias respiratorias
conductoras 'y yemas acinares periféricas que
posteriormente forman los alvéolos después del
nacimiento. Para la formacion del parénquima del
pulmén  intervendran  diferentes  factores como
fibroblastos, células  endoteliales (11), células
mesenquimales, pericitos, células epiteliales respiratorias
y células progenitoras endoteliales. Con el paso de las
semanas las estructuras acinares se dilatan cada vez mas
creando saculos periféricos y los alvéolos se adaptaran a
la respiracion posnatal. Durante el ultimo trimestre entre
las semanas 28-40 de gestacion los saculos periféricos
atraviesan un proceso de tabicacion para dividir ain mas
los espacio aéreos y crea un mayor numero de alveolos
para aumentar la superficie de intercambio gaseoso.
Asimismo en este periodo de tiempo las células
epiteliales del pulmoén periférico maduran y se diferencia
en neumocitos tipo 1( NT1) y neumocitos tipo 2 (NT2),
los ultimos son los responsables de la produccion del

surfactante pulmonar. Por lo que aquellos neonatos entre
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las 22-23 semanas no podran desarrollar dichos
mecanismos de maduracion pulmonar adecuada.(9) El
surfactante pulmonar es una mezcla de fosfolipidos y
fosfatidilcolina, ademds de proteinas tales com Ila
SP-A,SP-B,SP-C y SP-D;dicha sustancia es responsable
de disminuir la tension superficial entre los alvéolos;con
la falta de esta sustancia en neonatos prematuros se

genera un sindrome de distrés respiratorio (SDR). (9)

b. Lesion pulmonar aguda

La adaptacion a la vida posnatal de los pulmones
prematuros de estos neonatos se ve dificultada por el
déficit de surfactante, exposicién a un mayor oxigeno,
ventilacion mecanica, nutricion inadecuada, la infeccion
y la inflamacién que en conjunto suponen obstaculos
para el adecuado crecimiento y reparacion pulmonar
normales.

La mayoria de pacientes con DBP tiene un patron
pulmonar heterogéneo ya que algunos pueden presentar
alveolizacion disminuida, enfisema quisitico, fibrosis y
lesion variable de las vias respiratorias. Esta lesion

compleja es dada principalmente por dafio de los
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pulmones muy prematuros ocasionada por multiples
exposiciones prenatales y posnatales, en donde cada una
puede llegar a alterar vias de desarrollo especificas y

promover lesiones. (9)

¢. Desarrollo alterado en la DPB
Hay multiples factores prenatales que pueden alterar el
desarrollo pulmonar de los cuales se destacan la

corioamnionitis € inflamacidn y alteraciones vasculares

En primer lugar la corioamnionitis indica una exposicion
intrauterina a la inflamacidén, estudios animales han
demostrado que la respiracion fetal expone al pulmon
bien sea a una infeccion y/o inflamacion en el liquido
amnidtico, generando inflamacion pulmonar lo cual lleva
a una respuesta inflamatoria fetal ocasionando un bajo
grado de maduracion pulmonar. (12) Del mismo modo se
han encontrado disrupciones de la microbiota pulmonar
en muchos trastornos respiratorios, por lo cual es de
suponer que de manera similar a la corioamnionitis, las
alteraciones del microbioma pulmonar preparan al

pulmon en desarrollo para lesionarse. (13)
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En segundo lugar anomalias vasculares como la
hipertension pulmonar (14) dificultan una adecuada
adaptacion neonatal, por lo que hay que destacar que el
retraso en la transicion vascular pulmonar y la
hipertension pulmonar confirmados por ecocardiograma
se asocia a un mayor riesgo de desarrollo de DBP,

hipertension pulmonar tardia y mayor mortalidad. (15)

Manifestaciones Clinicas

La Displasia Broncopulmonar se caracteriza por una
amplia gama de manifestaciones clinicas que afectan
principalmente al sistema respiratorio, pero también
pueden tener repercusiones en otros sistemas organicos y
en el desarrollo general del paciente prematuro. A
continuacion, se detallan las principales manifestaciones

clinicas:

Sintomas Respiratorios Caracteristicos: Los pacientes
con DBP suelen presentar dificultades respiratorias
desde las primeras semanas de vida, que pueden incluir
taquipnea, retracciones intercostales, sibilancias, y

cianosis. Estos sintomas suelen empeorar durante la
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alimentacion, el llanto o la actividad fisica, y pueden
asociarse con episodios recurrentes de dificultad

respiratoria aguda, como desaturaciones o apneas.

Complicaciones Respiratorias Agudas: Los pacientes
con DBP tienen mayor riesgo de desarrollar
complicaciones respiratorias agudas, como neumonias,
bronquiolitis, exacerbaciones de enfermedad pulmonar
obstructiva cronica (EPOC) neonatal, y sindrome de
distrés respiratorio agudo (SDRA) secundario a
infecciones virales o bacterianas. Estas complicaciones
pueden  requerir  hospitalizacion,  oxigenoterapia,
ventilacion mecdanica, y pueden aumentar el riesgo de

morbimortalidad.

Complicaciones Respiratorias Cronicas: La DBP se
asocia con un aumento del riesgo de desarrollar
enfermedad pulmonar obstructiva cronica (EPOC)
neonatal, bronquiolitis obliterante, hiperreactividad
bronquial, fibrosis pulmonar, y displasia alveolar. Estas
complicaciones pueden persistir hasta la infancia y la

adolescencia, y  pueden requerir tratamiento
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farmacologico a largo plazo, oxigenoterapia domiciliaria,

y seguimiento especializado en neumologia pediatrica.

Impacto en el Crecimiento y Desarrollo
Neurocognitivo: Los pacientes con DBP tienen mayor
riesgo de presentar retraso en el crecimiento y desarrollo
ponderoestatural, asi como retraso en el desarrollo
neurocognitivo, que pueden manifestarse como
dificultades en la alimentacion, el suefio, el lenguaje, la
motricidad, y el rendimiento académico. Estas
alteraciones pueden requerir intervencion temprana con
terapia ocupacional, fisioterapia, logopedia, y apoyo

psicoeducativo. (16)

Diagnostico

El diagnoéstico de la Displasia Broncopulmonar (DBP) se
basa en una combinacién de criterios clinicos,
radioldgicos y, en algunos casos, pruebas de funcion
pulmonar. Es importante realizar una evaluacion
exhaustiva para confirmar el diagnostico y determinar el

grado de afectaciéon pulmonar y la severidad de la

112



Patologias Pedidtricas Tomo 1

enfermedad. A continuacion, se describen los principales

aspectos del diagnostico de la DBP:

Criterios Clinicos: Los criterios clinicos para el
diagnoéstico de DBP incluyen la historia clinica del
paciente, especialmente la prematuridad extrema (<28
semanas de gestacion), el requerimiento de
oxigenoterapia suplementaria durante al menos 28 dias
postnatal, y la presencia de sintomas respiratorios
persistentes después del periodo neonatal. Otros
hallazgos clinicos que pueden sugerir la presencia de
DBP incluyen taquipnea, retracciones intercostales,

sibilancias, cianosis, y dificultades para alimentarse.

Hallazgos Radiolégicos: Los hallazgos radioldgicos
caracteristicos de la DBP incluyen la presencia de
infiltrados pulmonares difusos, opacidades
reticulograndulares, areas de atelectasia y consolidacion,
y un patrén de hiperinsuflacion pulmonar. Estos
hallazgos suelen ser mas evidentes en la radiografia de
torax, pero pueden requerir pruebas de imagen mas

avanzadas, como la tomografia computarizada de torax,
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para una evaluacion mas detallada de la afectacion

pulmonar.

Pruebas de Funcion Pulmonar: Las pruebas de funcion
pulmonar, como la espirometria, la pletismografia y la
medicién de la capacidad de difusion del monoxido de
carbono (DLCO), pueden ser utiles para evaluar la
funcién pulmonar y la severidad de la enfermedad en
pacientes con DBP. Los hallazgos caracteristicos en las
pruebas de funcidén pulmonar incluyen una disminucion
de la capacidad vital forzada (FVC), el volumen
espiratorio forzado en el primer segundo (FEV1), y la
DLCO, asi como un aumento del volumen residual y la
relacion volumen espiratorio forzado en el primer

segundo/capacidad vital forzada (FEV1/FVC).

Evaluacion del Grado de Severidad: El grado de
severidad de la DBP se puede clasificar segin la
necesidad de oxigenoterapia suplementaria y el
requerimiento de soporte ventilatorio. La clasificacion
mas utilizada es la de Jobe y Bancalari, que divide la

DBP en tres categorias: leve (requiere oxigeno a las 28
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semanas de gestacion pero no a las 36 semanas de
gestacion), moderada (requiere oxigeno a las 36 semanas
de gestacion pero no a las 28 dias postnatales), y grave

(requiere oxigeno a las 28 dias postnatales). (17)

Abordaje Terapéutico

El manejo de la Displasia Broncopulmonar (DBP)
requiere un enfoque multidisciplinario que incluya
medidas preventivas, tratamiento farmacologico y no
farmacologico, asi como estrategias de seguimiento a
largo plazo. El objetivo principal del tratamiento es
mejorar la  funciébn  respiratoria, reducir las
complicaciones pulmonares y mejorar la calidad de vida
del paciente. A continuacion, se detallan las principales

estrategias de abordaje terapéutico:

Manejo en el Periodo Neonatal: Durante el periodo
neonatal, es fundamental optimizar el cuidado
respiratorio 'y la estabilizacion hemodindmica del
paciente prematuro para minimizar el dafio pulmonar y
prevenir el desarrollo de DBP. Esto incluye el uso de

estrategias de ventilacion no invasiva, como la presion
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positiva continua en las vias respiratorias (CPAP) y la
ventilacion de alta frecuencia (HFOV), asi como el uso
prudente de oxigeno suplementario para mantener los
niveles de saturacion de oxigeno dentro de los rangos

objetivo.

Cuidado en la Unidad de Cuidados Intensivos: Los
pacientes con DBP suelen requerir cuidados intensivos
especializados, incluyendo monitorizacion continua de la
funcion respiratoria y cardiaca, ajuste individualizado de
los parametros ventilatorios, y manejo de las
complicaciones agudas, como la neumonia, la sepsis y el
neumotorax. Es importante mantener un balance
adecuado de liquidos y electrolitos, asi como prevenir la
desnutricion y promover el crecimiento y desarrollo

optimos del paciente.

Estrategias de Prevencion y Reduccion del Riesgo: Se
han identificado varias estrategias para prevenir y
reducir el riesgo de desarrollar DBP en pacientes
prematuros, incluyendo la administracion prenatal de

corticosteroides para promover la maduraciéon pulmonar,
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el uso selectivo de surfactante exdgeno en pacientes con
sindrome de distrés respiratorio, la minimizacion del
trauma pulmonar durante la ventilacion mecénica, y la
optimizacién del manejo nutricional y el crecimiento

ponderoestatural.

Tratamiento Farmacolégico: El  tratamiento
farmacologico de la DBP se centra en el control de la
inflamacién pulmonar y la mejora de la funcion
respiratoria. Se han utilizado varios medicamentos en el
tratamiento de la DBP, incluyendo corticosteroides
sistémicos e inhalados, broncodilatadores, diuréticos, y
agentes antiinflamatorios. Sin embargo, la evidencia
sobre la eficacia y seguridad de estos medicamentos en
pacientes con DBP es limitada, y su uso debe ser
individualizado segin las caracteristicas clinicas y la

respuesta al tratamiento de cada paciente.

Tratamiento No Farmacologico: Ademas del
tratamiento farmacoldgico, se han utilizado varias
intervenciones no farmacologicas en el manejo de la

DBP, incluyendo la (fisioterapia respiratoria, la
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oxigenoterapia domiciliaria, la ventilacion no invasiva, y
la rehabilitacion pulmonar. Estas intervenciones pueden
ayudar a mejorar la funcidén respiratoria, reducir las
complicaciones pulmonares, y mejorar la calidad de vida

del paciente. (18)

Seguimiento y Prondstico

El seguimiento a largo plazo de los pacientes con
Displasia Broncopulmonar (DBP) es fundamental para
evaluar la evolucion de la enfermedad, identificar
posibles complicaciones y optimizar la calidad de vida
del paciente. Ademas, proporciona la oportunidad de
intervenir de manera temprana y personalizada para
abordar las necesidades médicas y sociales de los
pacientes y sus familias. A continuacién, se detallan los
aspectos clave del seguimiento y pronostico en pacientes

con DBP:

Importancia del Seguimiento Regular: Los pacientes
con DBP deben ser seguidos de cerca por un equipo
multidisciplinario de  especialistas, que incluya

neonatdlogos, pediatras, neumologos pediatricos,
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fisioterapeutas, terapeutas ocupacionales, logopedas y
psicologos. El seguimiento regular permite monitorizar
la funcidon pulmonar, el crecimiento y desarrollo, y
detectar posibles complicaciones respiratorias y

neurocognitivas.

Evaluacion del Desarrollo Pulmonar: Durante el
seguimiento, se debe realizar una evaluacion regular de
la funciéon pulmonar utilizando pruebas de funcion
pulmonar, como la espirometria y la pletismografia, para
evaluar la capacidad respiratoria y detectar posibles
anomalias en la funcién pulmonar. Ademas, se pueden
realizar pruebas de imagen pulmonar, como radiografias
de torax o tomografias computarizadas, para evaluar la

evolucion de las alteraciones pulmonares.

Evaluacion del Desarrollo Neurocognitivo: Es
importante  evaluar  regularmente el desarrollo
neurocognitivo de los pacientes con DBP, ya que tienen
un mayor riesgo de presentar retraso en el desarrollo
motor, cognitivo y del lenguaje. Se pueden utilizar

herramientas de evaluacion del desarrollo, como escalas
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de desarrollo infantil y pruebas neuropsicoldgicas, para
identificar ~ posibles  retrasos y  proporcionar
intervenciones tempranas para optimizar el desarrollo del

paciente.

Deteccion y Manejo de Complicaciones: Durante el
seguimiento, es crucial detectar y manejar de manera
temprana posibles complicaciones de la DBP, como
infecciones respiratorias recurrentes, hiperreactividad
bronquial, enfermedad pulmonar obstructiva cronica
(EPOC) neonatal, y trastornos del crecimiento y
desarrollo. Se  pueden  utilizar  tratamientos
farmacologicos, terapias respiratorias y programas de
rehabilitacion pulmonar para mejorar los sintomas y

prevenir la progresion de la enfermedad.

Pronéstico a largo plazo: El pronoéstico a largo plazo de
los pacientes con DBP depende de varios factores,
incluyendo la gravedad de la enfermedad, la presencia de
complicaciones respiratorias y neurocognitivas, y la
respuesta al tratamiento. Los pacientes con DBP leve o

moderada tienen un mejor pronostico en términos de
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supervivencia y calidad de vida, mientras que aquellos
con DBP grave pueden presentar mayores tasas de

morbimortalidad y discapacidad. (19)

Conclusion

En conclusion, la Displasia Broncopulmonar (DBP)
sigue representando un desafio clinico significativo en la
neonatologia moderna, especialmente entre los recién
nacidos prematuros de menor edad gestacional y peso al
nacer. A pesar de los avances en el cuidado neonatal y el
manejo de la ventilacion, la DBP persiste como una
complicacidbn comuin y grave asociada con una
morbilidad significativa a corto y largo plazo. Es crucial
reconocer la complejidad de esta enfermedad, que no
solo afecta la funcidén respiratoria, sino que también
puede influir en el crecimiento, el desarrollo
neurocognitivo y la calidad de vida del paciente. El
seguimiento a largo plazo de los pacientes con DBP es
esencial para identificar y abordar las complicaciones
respiratorias y neurodesarrollo, asi como para ofrecer un
cuidado integral y personalizado que permita optimizar

los resultados clinicos y funcionales.
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