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CELEBRACION DE 40 ANOS DE ACOPE

Sefores invitados especiales:
Colegas Miembros de ACOPE:
Sefiores y seforas presentes:

La Junta Directiva de la Asociacién Costarricense de Pediatria ha considerado de
suma importancia celebrar los 40 afios de fundada nuestra Asociacién, no como una
celebracion mas, sino como la culminacion de 40 afios de trabajo un grupo. Trabajo
de un grupo de médicos atendiendo y defendiendo a los nifios de Costa Rica,
Centroamérica y el resto del mundo, ya que de nuestros asociados han salido
exitosas e importantes observaciones cientificas con un amplio reconocimiento
mundial.

El 15 de noviembre de 1951 el Dr. Loria Cortés, primer secretario de nuestra
Asociacioén le envia una carta al Dr. Guido Fanconi Secretario de la Asociacion
Internacional de Pediatria y le comunica que la Asociacién Costarricense de
Pediatria fue establecida oficialmente el dia 17 de octubre de 1951 y le solicita el
ingreso a esta Sociedad Mundial. Refiere el Dr. Loriaque 22 pediatras haningresado
como miembros activos de la sociedad.

Es muy grato decir que algunos de estos miembros fundadores se encuentran en
este auditorio. La primera Junta Directiva fue integrada por el Dr. Carlos S4enz
Herrera como Presidente, el Dr. Rodrigo Loria Cortés como Secretario y como
Tesorero el Dr. Manuel Enrique Calvo Badia. Funcién que desempefio en una forma
estricta puesto que en el primer libro de actas hay telegramas constantes del Dr.
Calvo recordandoles al Dr. Arias, etc. que la cuota mensual de 5 colones ya estaba
al cobro.

Desde un inicio la ACOPE se distinguié por su preocupacién por los problemas
que aquejaban a nuestros nifos, porque las férmulas lacteas que se introducian en
el mercado fueran las 6ptimas, existiendo una relacion muy estrecha con las
autoridades sanitarias y un alto sentido de critica hacia los planteamientos que se
planteaban en el campo de la salud.

Durante estos 40 afios de funcionamiento de nuestra Asociacién hemos actuado
con la Unica consigna de mejorar la situacién de la nifiez costarricense. En el campo
de la educaciéon medica la ACOPE ha tenido un papel muy importante pues durante
muchos afios hemos organizado cursos de educacion continua a nivel regional,
desde el ano 1952 en que organizé el Primer Congreso Centroamericano de
Pediatria en nuestro pais, se han realizado 8 Congresos Nacionales de Pediatria, 4
Congresos Centroamericanos y se les ha dado apoyo aun sin nimero de actividades
cientificas.



Durante todos estos afios hemos visto como las Juntas Directivas de la Asocia-
cién han venido planteando en una forma muy seria las necesidades de pediatras en
nuestro pais, la mejorforma de prepararios y el sitio correcto para ubicarlos. Enafios
anteriores luchamos porque el cédigo de venta de los productos lacteos fuera una
realidad, y desde principios de este afio venimos luchando por un nuevo y moderno
esquema de inmunizaciones, principalmente en lo que respecta a la revacunacion
contra el sarampién impulsado por un alto sentido de responsabilidad y respaldo
cientifico, muy alejados de la discusién politiquera o personalista criticando a los
ineptos y reconociendo a los que si han mostrado sentido comun. Recientemente en
Asuncién, Paraguay, Costa Rica fue elegida como sede para el préximo Congreso
Latinoamericano y Panamericano de Pediatria en agosto de 1994, y esperamos
contar con 1500 pediatras, ya desde el Congreso Latinoamericano de Pediatria
celebrado en Acapulco, México en 1978, la ACOPE ha solicitado esta sede. Paratan
importante evento, nos preparamos con un alto sentido de responsabilidad y deseos
de embarcarnos enesta empresa, y luego demostrar a los delegados de Latinoamerica,
Espafa, Portugal e Italia nuestras virtudes como pais deseoso de paz, cargado de
bellezas naturales y lo principal el espiritu amable y hospitalario de todos los
costarricenses, nuestra peticion fue aplaudida en forma unanime.

Creo que merecen una felicitacion todos aquellos miembros de la Junta Directiva
de ACOPE y todos aquelios miembros activos que durante todos estos afios han
trabajado de una manera desinteresada para que nuestra organizacion continde
vigente y sea uno de los grupos lideres a nivel de la medicina nacional y con amplio
reconocimiento internacional.

Me precederan en la palabra el Dr. Arguedas, uno de los miembros fundadores
de nuestra Asociacién y un pediatra con una trayectoria brillante, posteriormente el
Dr. Edgar Mohs, Director General del Hospital Nacional de Nifios y miembro activo
de nuestra Asociacion, amplio conocedor de la evolucién de la pediatria nacional nos
dar una charla sobre el tema.

Quisiera para finalizar agradecer la presencia de todas las personas que nos
acompafian en este acto pues esto refleja ciertos interés por la ACOPE, sus
pensamientos, lineamientos y nos inyectan valor a aquellos pediatras interesados en
continuar activos en la Asociacién y un mayorcompromiso hacia la nifiez costarricen-
se pues en realidad nuestro unico interés es que todos los nifos de Costa Rica sean
sanos Y felices.

Muchas Gracias.

Dr. Manuel E. Soto Quiros
Presidente
Asociaciéon Costarricense de Pediatria



40 ANIVERSARIO DE ACOPE

17 DE OCTUBRE DE 1991

Estimados Colegas y Amigos:

En nombre de mis compaiieros de la Asociacién Costarricense de pediatria y en el mio propio,
deseo agradecer a la Junta Directiva de ACOPE, la invitacién que se nos ha formulado para
asistir a esta Asamblea que conmemora los 40 afios de fundada. A propésito de este
Aniversario, quiero decir que la idea de crear una sociedad médica que reuniera a todos los
pediatras del pais se generé en la mente y luminosa del Dr. Carlos Sdenz Herrera.

recuerdo que alla por los inicios de la década de los 50's, fuimos invitados todos los médicos
que practicabamos pediatria y Puericultura en el pals, a reunirnos en el salén del Consejo
técnico del Hospital San Juan de Dios para aprobar la creacién en forma oficial de una
Asociacién Pediatrica. La convocatoria la hacia el Jefe de la Seccién de pediatria del Hospital
San Juan de Dios, Dr. Carlos Saenz Herrera. Entre los argumentos y razones que se Dieron,
todas ellas validos, se puntualizé enforma especial la necesidad de contar con un organismo
que representara nuestros intereses, nuestras necesidades, nuestras ambiciones como grupo
bien diferenciado, dentro y fuera del pals. La fundacién de ACOPE se realizé esa noche, y
condujo muy pronto, entre otras cosas, a la iniciacién de Congresos Nacionales e Internacio-
nales de pediatria.

Precisamente, un afo después de creada nuestra Asociacion, inauguramos el | Congreso
Centroamericano de pediatria, cuya sede fue nuestro pais y que tuvo un éxito extraordinario.

Por afadidura, la fundacién y establecimiento de nuestra Asociacién, dio lugar a la formacién
de sociedades Pediatricas similares en Centro América y a otros Congresos Centroamerica-
nos. debo aclarar que Guatemala ya contaba con una Asociacién Pediatrica presidida por el
Masestro Cofifo. El Dr. Cofifio era muy conocido entre otras cosas por haber descrito la técnica
de la puncién de la yugular interna.

Estas inquietudes y otras mas, tales como laformacién de médicos pediatras mucho antes que
la catedra de pediatria de la Universidad de Costa Rica iniciara esta labro; la creacién de un
hogar para el cuidado del nifio enfermo y la atencién del nifio sano que paulatinamente
cuajaron en el pais, fueron producto del pensamiento creativo y humanista del Dr. Carlos
Séenz. desde luego que para lievar a cabo todos estos proyectos, el Dr. Sdenz conté con el
apoyo Yy colaboracién de muchas personas colegas, funcionarios piblicos, entidades

privadas, grupos de apoyo que merece citarse en forma especial (tales como el grupo de
esposas de médicos pediatras) etc., etc. Me parece pertinente decir que para alcanzar sus
objetivos, el Dr. Sdenz Herrera hacia uso de sus innatas caracteristicas personales un



temperamento balaceado pleno de liderato, una especial capacidad para escoger a sus
colaboradores méas cercanos, unidos a su proverbial bondad y preocupacién por la nifiez
costarricense.

recordamos con especial gusto los paseos a su finca de |la Nubes de Coronado y en los que
casi toda la familia pediatrica participaba y que también se aprovechaban para elegir la
Directiva de la Asociacién, y en esas actividades no podia faltas nuestro deporte favorito, el
football. En las mejengas que se armaban en su finca fui gratamente sorprendido por la
habilidad y destreza con que Carlitos Séenz jugaba el football. Vieran que cabezazos se
echaba y cémo Disfrutaba de este deporte.

Otro hecho anecdético es el siguiente: (TRANSFERENCIA) Quince afios después de fundada
la Asociacién, en julio de 1905, se realizd una reunién en el Hotel Costa Rica para hacer
entrega de titulos a los miembros fundadores y esto se aproveché para agasajar al Dr. Sdenz
porsus multiples realizaciones en elcampo de |la pediatria. Se le obsequié un hermoso cuadro
copia de una pintura de Cliente titulado “Cristo y los Nifios".

obsérvese al entonces presidente de la Asociacion, Dr. Edgar Cordero Carvajal y a la
Secretaria Dra. Fresia Videla de Céspedes, muy jévenes por cierto, entregando el obsequio.
A propésito de esta pintura me cuenta el Dr. Manuel Enrique Calvo Badia, que habia sido
requerido pro el Dr. Sdenz para que disefiara un emblema para nuestra Asociacién. Lo cierto
es que ya fuera porsu buen gusto por la pintura, ya fuera por su profundo sentimiento religioso,
el Dr. Calvo sacd del centro del mismo de la pintura, lo que seria el emblema de nuestra
Asociacion.

Oigamos textualmente como el Dr. Calvo Badia explica el proceso que culminé con el
expresivo y bello emblema.

Estimado Dr. Saenz

“Me permito presentar a usted el emblema tal como lo concebi al admirar el hermoso cuadro
de Clementz titulado Jesls y los Nifios. Enmarcado por un escudo de tipo francés y en la parte
superior del mismo esté el nombre de nuestro grupo ASOCIACION COSTARRICENSE DE
PEDIATRIA; inmediatamente debajo y dentro de un circulo vemos una mano en ademan de
proteger a un nifio que yace confiado sobre el Dorso, y bordeando su parte inferior leemos la
frase “SINITE PARVULOS VENTRE ADME". Estas palabras “DEJAD QUE LOS NINOS
VENGAN A MI", pronunciadas hace poco mas de 19 siglos, queremos respetuosamente
tomarlas como lema de nuestra Asociacién. Esperando que el emblema sea del agrado de
todos los miembros de la Junta Directiva se suscribe de usted con la mayor consideracién,
atento servidor y colega”.

Dr. Manuel E. Calvo Badia
Bueno, pues, muchas gracias.
Dr. Jorge Arguedas Soto
Miembro fundador de ACOPE.
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PREVALENCIA'Y DURACION DE 1A
LACTANCIA NATURAL

EN COSTA RICA DURANTE 1990

Dra. Ana Morice.
Instituto Costarricense de Investigacién y Ensenanza en Nutricién y Salud (INCIENSA).

Este documento reporta la prevalencia de lactancia natural, mixta y artificial en Costa Rica,
durante el afio 1990. La poblacién en estudio estuvo constituida por los nifios menores de un
afo, que fueron identificados en las viviendas seleccionadas en la Encuesta Nacional de
Hogares mediante una muestra representativade todo el pais Eltotalde nifos fue de 820, que
al emplear un factor de expansion se estimé en 60.766. El 93.9% de los nifos recibieron leche
materna durante los tres primeros dias de vida. Sin embargo, a la edad de un mes, un 10.2%
habfan sido destetados, un 14.7% estaban con lactancia mixta y solo un 75.1% se mantenian
con lactancia exclusiva. A los cuatro meses de edad, el 35.0% tenian una alimentacién mixta
y un 30.2% de los nifios estaban destetados. Se encontraron diferencias regionales con
respecto a la edad de introduccién de suplementos alimentarios: en la Regién Chorotega se
inicia la alimentacién y se desteta al nifio mas tardiamente en la Pacifico Central se introducen
los suplementos alimentarios a edades mas tempranas y en la Regién Central se desteta al
nino mas precozmente. Con respecto a la ubicacién urbano-rural, en las regiones urbana y
rural concentrada las edades de introduccién de suplementos alimentarios y de destete son
menores, mientras que en la rural dispersa se mantiene la lactancia natural exclusiva por
periodos mayores. Se encontré un coeficiente de correlacion de r = 0.68 (0.62 - 0.74) entre
edad de introduccién de alimentos y edad de destete. El 85.6% de los nifios que recibieron
suplementos alimentarios antes del mes de edad en 1990, fueron destetados durante los tres
primeros meses de vida, por lo cual las estrategias de fomento de la lactancia natural deben
desarrollar acciones que promuseven la introduccién de suplementos hasta los cuatro o seis
meses de edad, ya que a pesar de que los porcentajes de iniciacién de la lactancia son altos,
aun continta siendo corta la duracion de la lactancia natural exclusiva.



TENDENCIAS DE 1A LACTANCIA
NATURAL EN COSTA RICA

Dra. Ana Morice T.
Instituto Costarricense de Investigacién y Ensefianza en Nutricién y Salud (INCIENSA).
Tres Rfos, Costa Rica.

En este trabajo se analizan las tendencias seculares de las practicas de lactancia en Costa
Rica, empleando como fuente de informacién las Encuestas Nacionales de Nutricién de 1975
a 1982 y los datos de las Encuestas Nacionales de Hogares de 1985y 1990. El193.9% de los
nifos recibieron leche materna en 1990, cifra que muestra un incremento en la proporcién de
ninos amamantados al nacer durante los ultimos afos, pues en 1975, ese valor era de 85.3%,
desciende a 77.4% en 1978 y se eleva progresivamente desde el afio 1982, de un 89% a un
92.1% en 1985.

Durante el periodo 1975-1990, la prevalencia de lactancia natural exclusiva a los 3 meses
también ha aumentado, pues de un 16.7% pasa a un 47.9%. A los seis meses de edad, esa
proporcién también refleja un incremento, pues de 11.2% en 1975, sube aun 21.7% en 1990.
Este incremento ha sido tanto en el &rea urbana como en la rural, pero la brecha que se
observaba entre ambas regiones en el afio 1982 se ha ido reduciendo, ya que la ganancia
porcentual ha sido mayor en la urbana. Los resultados de este trabajo muestran que, aunque
la incidencia de lactancia natural al nacer ha ido en aumento, la introduccién de suplementos
alimentarios, a pesar de que se ha retardado, ain se inicia a edades tempranas, lo cual
favorece el destete precoz, con el consiguiente riesgo para el nifio a sufrir infecciones y
deficiencias nutricionales.

FACTORES DETERMINANTES DE LA LACTANCIA
NATURAL EN COSTA RICA

Dra. Ana Morice T.
Instituto Costarricense de Investigacién y Ensefianza en Nutricién y Salud (INCIENSA). Tres
Rios, Costa Rica.

Este estudio pretende determinar la influencia que algunos factores socio-demogréaficos
maternos y familiares, ejercen sobre las practicas de lactancia natural en Costa Rica, con el
propdsito de analizar posibles estrategias de promocién acordes con la realidad nacional.
Para la recoleccién de los datos se utilizé la infraestructura y metodologia de la Encuesta
Nacional de Hogares, realizada en 1990, empleando una muestra representativa de todos los
hogares del pais Se Obtuvo informacién sobre la incidencia y duracién de la lactancia para
todos los niflos menores de un afo, asi como de algunas caracteristicas socio-demograficas
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de la madre y variables de tipo familiar. Para el andlisis de los factores de riesgo de: no ser
amamantado, recibir suplementos alimentarios a edades tempranas ( de 3 meses) y ser
destetado antes de los 3 meses de edad, asociado a las caracteristicas maternas y familiares
se célculo el Riesgo Relativo (RR). Los RR se ajustaron por dos condiciones: nivel de
escolaridad materna e ingreso econémico familiar, empleando un andlisis estratificado. El
riesgo de no amamantar al nifio cuando lamadre pertenecia al estrato mas bajo de escolaridad
alcanzé un RR de 5.74 (4.95 - 6.66) si la madre residia en la zona urbana, un RR de 8.92
(7.26-10.95) si era una mujer soltera, un RR de 1.98 (1.66-2.37) si era una mujer con empleo
yunRRde 1.73(1.69-1.77) silamadre era lajefe del hogar. Las madres con edades superiores
a los 35 afos mostraron un RR de 2.81 (2.50-3.16), que se mantuvo elevado después del
ajuste. En los niveles de escolaridad mas altos, el empleo no constituyd un factor de riesgo,
independientemente del nivel de educacién; mientras que el ser casada, favorece el inicio del
proceso de amamantamiento. El ajuste por ingreso econémico familiar también muestra que
el riesgo de destetar tempranamente al nifio cuando la madre trabaja y percibe salarios muy
bajos (15.000) es de 1.52 (1.66-2.37) Estos resultados sefalan que los grupos mas
postergados son los de mayor riesgo de no recibir los beneficios de la leche materna, por lo
cual, las estrategias de promocién de la lactancia natural deben dirigir, de manera prioritaria,
sus esfuerzos hacia ellos.

INTERVENCION NUTRICIONAL EN NINOS CON
FENILCETONURIA Y ENFERMEDAD DE LA ORINA
CON OLOR A JARABE DE ARCE

Lic. Zulema Jiménez, Dra. Lila Umana
INCIENSA, Costa Rica

La fenilcetonuria (FC y la Enfermedad de la Orina con olor a jarabe de arce (EOJA), son dos
defectos en el metabolismo de los amino cidos cuyo tratamiento es basicamente dietético. El
mal manejo o la deteccién tardia de estas patologias pueden provocar dafios serios en el
desarrollo intelectual del nifio. El presente proyecto, tuvo como objetivo evaluar el efecto de
la intervencién nutricional sobre el peso, la talla y los niveles de amino cidos sanguineos de
nifos con FC o EOJA. La poblacién blanco estuvo constituida por todos aquellos niftos con
estas patologias detectados por el Programa de Tamizaje Neontal a partirde julio de 1989 (FC
=1, EOJA = 3), con controles periédicos en la consulta de Enfermedades Metabélicas del
Hospital Nacional de Nifios y buen control dietético. Se estudiaron 3 nifios con EOJAy 1 con
FC. Se les calcularon dietas con niveles de calorfas que oscilaron entre 120 y 180 Kcal/kg
peso/d2a, de 2 a 2.5 g Prot/kg peso/d2ay con aportes de grasa entre 35 y 45% del volumen
caldrico total. para el aporte de los amino cidos involucrados, se utilizaron las recomendacio-
nes de la Academia Americana de Pediatria. El estandar de peso y talla empleado fue el del
NCHS y para el andlisis sanguineo se utilizé la prueba de Guthrie. Los resultados obtenidos,
muestran que el estado nutricional de los nifilos se mantuvo con relaciones de P/T > 90% y de
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T/E > 95% salvo en uno de los casos de EOJA donde la relacién T/E oscila entre el 89 y el 90%.
Para mantener los niveles sanguineos dentro de los niveles aceptables (Guthrie > 2mg/dly 6
12 mg/dl) los casos de EOJA requirieron prescripciones diarias de leucina entre: 81y 90 mg/
kg de peso para el primer caso, de 62 a 85 mg/kg de peso el segundo y de 88 a 130 mg/kg de
peso para el tercero. Mientras que el caso de FC necesité aportes de fenilalanina de 35 a 40
mg/kg de peso aldia Estos resultados demuestran que los nifios con estas patologias pueden
tener una evolucién antropomérica normal si son tratados adecuadamente y a la vez que su
manejo nutricional debe realizarse en forma individual pues como se observa los requerimien-
tos de los aminoécidos involucrados pueden varias sustancialmente de un nifio a otro.

USO DE FACTOR SURFACTANTE EXOGENO EN EL
TRATAMIENTO DEL SINDROME DE INSUFICIENCIA
RESPIRATORIA DEL RECIEN NACIDO,
Primera experiencia en Costa Rica

Participantes

Dr. Alberto Saenz Pacheco
Dr. Aristides Baltodano

Dr. Luis E. Pinto Pinto

Dra. Seidy Robles f.

Dra. Mariana Vargas V.

Resumen

Lamembrana hialinacontinla siendo la principal causa de mobi-mortalidad en el recién nacido
de pretérmino. A pesar de los avances tecnolégicos de los Gltimos afios se logré disminuir la
mortalidad pero no asi la morbilidad. Al sobrevivir estos recién nacidos se noté un aumento en
la incidencia de toxicidad por oxigeno (ej. fibroplasia retrolental y D.B.P.) asf como H.I.C. y
E.A.N.

Desde hace 5 afios se estan realizando en el mundo estudios clinicos con el uso del factor
surfactante exdgeno natural y sintético. Estos estudios han demostrado que dosis repetidas
de FS han logrado disminuir la mortalidad y la morbilidad de estos recién nacidos con SIR. Los
estudios actuales estan dirigidos a determinar si el tratamiento profilactico es mas efectivo que
el tardia asi como las dosis que deben ser administradas.

Elpresente estudio es parte de un estudio multicéntrico colaborativo dirigido por la Universidad
de Oxford orientado a contestar las interrogantes anteriormente citadas y en el cual se ha
utilizado el producto exégeno artificial Exosurf. Se presentan las experiencias en los primeros
65 casos evaluados y tratados hasta el 31 de octubre en el Hospital Nacional de Nifos, Dr.
Carlos Saenz Herrera.
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HISTIOCITOSIS A CELULAS DE LANGERHANS:
ANALISIS DE 52 CASOS

Dres. E. Quesada Calvo; J. M. Carrillo; a. Carranza P;
Haroldo Arrieta G.; Sergio Benavidez F.
Hospital Nacional de Nifios, San José, Costa Rica

Las histiocitosis X se conocen actuaimente como Histiocitosis a células de langerhans, al
demostrarse con microscopia electrénica estas células, con los granulos de Birbeck en su
interior, como componente de la lesion.

Los hallazgos histopatolégicos demuestran una forma granulomatosa o proliterativa con
presencia de células Hx, células gigantes, linfocitos, neutrofilos, eosinofilos, macrofagos con
pigmento y células plasmaticas, con o sin focos de necrosis.

Laforma generalizada de peor pronéstico, depende basicamente de la edad del paciente y del
numero de disfuncién de érganos o sistemas comprometidos.

La Poliquimioterapia utilizada con otros neoplasmas infantiles se recomienda como tratamien-
to a fin de mejorar el porcentaje de remision y sobrevida libre de enfermedad.

Cincuenta casos de la enfermedad multifoca se analizaron en el Hospital de Nifios y dos en
el Hospital México 9 en cincuentay cinco especimenes): 26 biopsias fuerondetipogranulomatoso
y 29 proliferativo, correspondiente 22 a piel, 21 al tejido éseo 12 al ganglio linfatico y una al
pulmén. Se demostré en el 100% de los casos la presencia de células Hx, en el 97%
eosindfilos, en el 98% células gigantes y en el 83% macrofagos con pigmento. En seis de los
pacientes estudiados se efectuaron estudios ultraestructurales encontrandose granulos de
Birbeck (granulos langerhans).

Cincuenta nifos, menores de 12 afios, en un periodo de 11 afos (1980-1991), recibieron un
mismo protocolo a base de vinblastina, epirubicina y prednisona, como terapia de induccién
de remision y methotrexate a altas dosis, con rescate con factor citrovorum, como consolida-
cién. Como mantenimiento se usé methotrexate y ciclofosfamida via oral por un afo.

Todos los casos se agruparon clinicamente segun el sistema de puntuacién de Lahey-Lucaya
y se dividieron en dos grupos: menores y mayores de 2 afos; analizdndose en cada uno de
ellos disfuncién hepética, pulmonar, o de médula ésea. Se correlacioné disfuncién orgéanica
versus edad y/o scores lahey-Lucaya mayores de cinco. Se analizé ademas el porcentaje de
remisién clinica total, remisién clinica parcial y ausencia de respuesta en relacién a la edad y
disfunciones organicas asf como la sobrevida libre de enfermedad y sobrevida total.
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FALLA PARA PROGRESAR EN EL
CANTON DE LA UNION:

PREVALENCIA Y FACTORES INTERVINIENTES

ANTECEDENTES CLINICOS Y NUTRICIONALES
ASOCIADOS AIAF.PP.

Lics. Lorena Lépez, Zulema Jiménez, Dra. Ana Morice.
INCIENSA, Costa Rica.

La F.P.P. es un sindrome que se presenta en la infancia, caracterizado por el retardo en el
crecimiento fisico y el desarrollo sicomotor.

La investigacién se realizé en el Cantén de la Unién (Tres Rios); la poblacién de estudio (26
nifios) fue seleccionada de los nifos inscritos en la Consulta del Centro de Salud de dicha
Comunidad.

El objetivo de la misma fue identificar los factores clinicos y nutricionales asociados ala F.P.P.
en ninos de edad preescolar.

La metodologia se dividié en dos etapas; primeramente un anélisis del expediente clinico y
posteriormente una visita domiciliaria.

Dentro de los principales resultados obtenidos se encontrd que las madres de ninos con F.P.P.
tuvieron mayor nimero de gestaciones, presentaron con mayor frecuencia complicaciones
durante el embarazo. Los nifios con F.P.P. presentaron bajo peso y talla al nacer.

Nutricionalmente se detectd deficiencias en el consumo de hierro, calorias y proteinas.
El estudio permitié demostrar que las complicaciones durante el parto son causales de F.P.P.

Asi mismo la introduccién de alimentos a temprana edad afecta el desarrolle del nifio.

La dieta presenta deficiencia calérica, lo cual no permite al nifio utilizar las proteinas para la
formacién de tejidos.

14



FALLA PARA PROGRESAR
EN EL CANTON DE LA UNION:

PREVALENCIA Y FACTORES INTERVINIENTES

ANTECEDENTES SOCIOECONOMICOS
ASOCIADOS AIAF.PP.

Lics. Lorena Lépez, Zulema Jiménez, Dra. Ana Morics.
INCIENSA, Costa Rica.

El presente estudio se llevé a cabo en el Centro de Salud del Cantén de la Unién. Para ello
se utilizé unamuestrade 36 nifios casos y controles de los cuales 23 eran nifos y 13 eran ninas,
los cuales presentaban F.P.P. Elobjetivo de la investigacién fue el identificar las condiciones
socio-econémicas en que se desarrollan los nifios con F.P.P.

Los datos fueron obtenidos por medio de un cuestionario que se completé en visita domiciliaria.
Dentro de los resultados obtenidos, se vio que las familias con casos de F.P.P. eran més
numerosas, la edad de ambos progenitores fue mayor, la mayoria no posefan vivienda, un alto
porcentaje de los jefes de familia estaban desempleados y el 50% de estas familias se
encontraban en pobreza extrema. El presente estudio viene a confirmar lo expuesto anterior-
mente en otras investigaciones, donde relaciona la F.P.P. con problemas econémicos y
sociales. Asi mismo permite establecer que la F.P.P. Es un problema de salud publica ya que
la prevalencia de este problema es nuestro pais es semejante a la encontrada en paises
desarrollados.
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ANORMALIDADES EN CRECIMIENTO Y DESARROLLO
EN NEONATOS <1500 G.

Dra. Zulma Campos M.

El propésito de este estudio fue examinar en forma descriptiva prospectiva las consecuencias
de la prematuridad en nifios (n) egresados de la Unidad de Cuidado Intensivo Neonatal del
Hospital Nacional de Nifios de abril de 1987 a junio de 1988. Se reclutaron 29 n cuyo peso x
fue 1237 gr. y estancia x 51 dias. Fueron evaluados a los 3-9-15-24 y 36 meses de edad. Se
establecieron planes remediales tempranos para los que presentaron problemas Nutricionales,
Neurosensoriales o en Desarrollo Psicomotor.

Crecimiento mostré normal* <5topercentil*
Peso, talla y perimetro cefalico 13 (44%) 2 (6.8%)
Peso 20 (68%) 9 (31%)
Talla 20 (68%) 9 (31%)
Perimetro cefalico 24 (82%) 5 (17%)

*Patrén de referenciaNCH S

Desarrollo Psicomotor (Revised Developmental Scr. Inventory)

retraso*
Normal* leve® moderado”
Todas las areas 12 (41%)
Motor grueso,fino y adaptivo 22 (75%) 6 (20%) 1(3.4%)
Lenguaje 17 (58%) 10 (34%) 2 (6.8%)

*Normal: coeficiente 86-100%, retraso leve 52-70%, moderado
36-51% Paralisis Cerebral Infantil a 3 aflos de edad 4(13%)

Leve* moderado* severo*
Paraparesia 2 (6.8%) 0 0
Diplegia 1 (3.4%) 1(3.4% 0
Cuadriparexia 0 0 0

*Leve edad motora > 12 meses, moderado 5-12 meses.

Otras secuelas descritas son Hidrocefalia con DVP 1 n, Articula pobremente 3 n, Miopfa 1 n,
Estrabismo 1 n. En 10 n se sopecha algln grado de sordera (probablemente leve). 7 n Estan
libres de toda secuela. Estos datos sugieren que a pesar de que las secuslas prasentadas no
son severas, sf son frecuentes, y justifica la necesidad de seguimiento en estos nifios.

16



NIVELES DEL RUIDO EN LA UNIDAD DE
CUIDADOS INTENSIVOS

NEONATALES

Drs. Guillermo Venegas, Carlos E. Castro, Zulma Campos, MSc. Rosario Alfaro.
Servicio Neonatologla, Hospital Nacional de Nifios, Escuela de Ciencias Ambientales,
Universidad Nacional de Heredia.

Se midi6 el nivel de ruido en el Servicio de Neonatologia del Hospital Nacional de Nifios “Dr.
Carlos Sdenz Herrera” en el mes de mayo de 1991, durante 15 dias consecutivos y en los tres
turnos.

En el area de Cuidados Intensivos e Intermedios el nivel de ruido oscilé entre 100 y 107
decibeles. En el area de Cuidados Generales fue de 100 a 109 decibeles.

Los resultados obtenidos en todos los casos sobrepasan los limites sugeridos para un area
calificada como “zona de salud”,

Se divulgaron los resultados entre todo el personal y se practicé audiometria a todos. Se
tomaron medidas a corto plazo como, disminuir el volimen del timbre de los teléfonos, acudir
de inmediato a las alarmas, evitar el uso de radios y de conversaciones fuertes o innecesarias.
Se establecen medidas a largo plazo, se mantendra campafa permanente y se medir de
nuevo los niveles de ruido en el mes de octubre.
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PROYECTO DE ATENCION INTEGRAL AL NINOS
DISCAPACITADO

PAIND

“Una alternativa para alcanzar lo imposible”

Enf. Mario William Acosta, Dra. Ana Cecilia Urefia
Nicoya, Guanacaste, Costa Rica.

En el cantén de Nicoya, provincia de Guanacaste, se desarrolla el Proyecto de Atencion
Integral al Nifio Discapacitado (PAIND). Que es un proyecto centrado en la coordinacién
inter-institucional, con participacion de la comunidad, para el planteamiento y ejecucion de
acciones de costo apropiado relacionadas con la prevencién de las deficiencias y la deteccién
y atencién oportuna de las discapacidades.

Qbjetivos de| Proyecto

1. Lograr la participacion de la comunidad

2. Aumentar cobertura de atencién

3. Aprovechar los recursos existentes.

4. Prevenir las deficiencias en los nifios

5. Atender oportunamente al nifio de alto riesgo y con discapacidad

6. Propiciar nuevos programas de atencién

7. Promover la integracion de los nifios discapacitados en los servicios para la infancia
existentes en la comunidad.

Estrategias

1. Formacién de un equipo inter-institucional (MEP-MS-CCSS) contres niveles de atencién,
Nivel Central con la administracion general del proyecto, Nivel Regional con la planificacién y
ejecucion de acciones, y un Nivel Local, compuesto por voluntarios de la comunidad .

2. Visitas domiciliarias (voluntarios y funcionarios de salud y educacién.

3. Clinica de alto riesgo.

4. Clinicas abiertas.

5. Festival de los nifios.

6. Pre-escolar no formal (ambientes educativos).

7. Educacién especial no formal.

8. Referencia y contrareferencia.

9. Jornadas educativas.

10. Elaboracién de material a bajo costo.
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Poblacion blanco

1. Todos los nifios menores de 18 anos.
2. Enfasis a los nifios menores de 6 afios y con necesidades especiales pos discapacidad.
3. Poblacién rural dispersa.

Logros:

1. Consolidacién de un equipo inter-institucional.

2. Clinica de alto riesgo.

3. 4 ambientes educativos no formales (pre-escolar) manejados por voluntarios.

4. Deteccion temprana de ladiscapacidad por funcionarios de salud, educacién y voluntarios
de la comunidad.

5. Consolidacion de un sistema de referencia y contrareferencia en dos niveles de atencion.

CAUSAS MAS FRECUENTES DE CONSULTA POR
ICTERICIA EN EL SERVICIO DE NEONATOLOGIA DEL
HOSPITAL NACIONAL DE NINOS

Drs. Rafael Edo. Viquez Idania Quirés
Servicio de Neonatologla Hospital Nacional de Nifios.

Se estudian 100 casos de nifios que consultan por ictericia en el Servicio de Neonatologia del
Hospital Nacional de Nifios. El 65% correspondié a ictericia por leche materna (60%temprana,
tardia 40%). Se discuten algunas variables (horario de alimentacién, técnica de asoleo,
lactancia mixta, etc.). En relacién a defectos en la técnica de alimentacién al pecho en los
neonatos que presentaron este tipo de ictericia de manera temprana. La ictericia fisiolégica
ocupé el 2do. grupo como causa mas frecuente de consulta.
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PANCREATITIS EN NINOS

Alexandra Pérez (1), Oscar Porras (1-2)
(1) _Depa.damento de Medicina, Hospital Nacional de Nifios “Dr.Carlos Sdenz Herrera”.
(2) INCIENSA, Ministerio de Salud.

Pancreatitis es una patologia poco frecuente en la edad pediatrica.

En este estudio de casos se revisaron los expedientes de nifios de 0 a 18 afos de edad
egresados del Hospital Nacional de Nifios de Costa Rica con el diagnéstico de Pancreatitis en
un periodo de 23 afios de 1968 a 1991.

Se consideraron elegibles los casos con dolor abdominal de 8 6 menos dias de evolucién,
amilasemia y/o amilasuria elevadas para el método utilizado, o diagndstico quirdrgico de
inflamacién pancreatica.

Serecolecté informacién de 67 casos que cumplieron con la definicién de Pancreatitis. Un nifio
presenté un pseudoquiste de pancreas'y otro pancreatitis crénica, el resto (65 casos) cumplié
con los criterios de pancreatitis aguda.

No se demostraron diferencias por sexo (FNM=0,9). La edad promedio fue de 8.7 afos, con
un rango de 2.7 a 12 ahos.

El grupo de edad de 5 a 9 afios, contiene el 61.7% de los casos y el de 10-14 afos el 31,8%;
no se encontraron casos en menores de 1 afo ni en mayores de 15 anos, un 4,5% se detecté
enelgrupode 1 a4 anosde edad. Lafrecuencia anual promediofue de 3,9 casos con unrango
entre 1y 9 por ano.

En un 43,3% no se definié etiologia, el 34,3% se asociaron a parotiditis, un 5,9% se encontrd
con ascaridiasis masiva y un 7,5% con traumas cerrados de abdomen. Otras patologias
asociadas fueron Leucemia, Diabetes Mellitus, quiste de Baker, bulbo duodenitis, fibrosis
quistica de pancreas' y quiste coledoco.

el diagnéstico se realizé pos-laparotomia en el 7,5% de los casos. Dos nifios presentaron
pancreatitis hemorragica (3,0%).

20



EPIDEMIOLOGIA DEL ABUSO FISICO Y SEXUAL EN
NINOS ATENDIDOS EN EL
HOSPITAL NACIONAL DE NINOS
(1989 -1990)

Lics. Iris Obando, Ana Isabel Ruilz
Trabajadoras Sociales y Especialistas en Salud Publica

Mediante el método de Serie de Casos, se revisaron 451 informes sociales de nifios abusados
en forma fisica y sexual atendidos en el Hospital Nacional de Nifios 1988-1989 El propésito
fue describir algunas variables demograficas y epidemiolégicas que con mayor frecuencia se
presentan tanto en el abusador como en el menor abusador y su familia.

Se encontré que en lafamilia es donde ocurre con mayor frecuencia el abuso tanto fisico como
sexual y son los padres y otros familiares las principales figuras abusadoras. El abuso se
expresa diferente segun sexo y edad del menor y en mas del 50% de los nifos este abuso ya
era crénico al momento de ser estudiado.

Es evidente que el abuso en los nifios es un problema de salud puablica, por lo que se
recomienda una mayor atencién por parte de las instituciones pertinentes asi como mejorar
los sistemas de informacién y vigilancia e investigar analiticamente los factores de riesgo con
el propésito de favorecer la intervencién oportuna que evite este tipo de violencia.
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ADENOPATIAS PERIFERICAS EN EL NINO

Drs. Ivette Garcia, Max Barrantes, José Fco. Lobo, José C. Barrantes.
Servicio de Oncologia Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz Herrera”.

Las adenopatias periféricas aumentadas de volumen en el nific son motivo frecuente de
consulta en nuestro medio; el pediatra general hace la referencia al Servicio de Oncologiapara
biopsia, por temor a dejar pasar un diagnéstico de malignidad.

Con elfinde hacer una evaluacién objetiva del comportamiento de estos ganglios, para definir
conductas generales en su manejo, se hizo un estudio prospectivo, en la consulta externa del
Servicio de Oncologia de los pacientes referidos con el diagnéstico de “adenopatia”.

Se estudiaron 214 nifios hasta 15 afos de edad, de los cuales 79 (36.9%) se considerd que
no ameritaban la consulta por tener ganglios de menos de 1.5 cm, consistencia blanda, no
adheridos a planos superficiales o profundos, sin sintomatologia sistémica.

Se clasificaron como ganglios inflamatorios 116 (54.2%) los que involucionaron en forma
esponténea, después de un perfodo de observacién o de la aplicacién de antibiéticos.

Solo 19 pacientes (8.9%) ameritaron biopsia por persistencia o aumento de tamaio del ganglio
o por sintomatologia agregada (fiebre prolongada, pérdida de peso, conglomerado de
ganglios, etc.).

En 10 de estas biopsias la histologia fue de maligna: Enfermedad Hodgkin 6, Leucemia 2,
Carcinoma de nasofaringe y Linfoma no Hodgkin 1 de cada uno, lo que representa un 4.7%
del total de casos estudiados.



CAMBIO EN HABITOS ALIMENTARIOS DE NINOS
CON FALLA PARA PROGRESAR (FPP)

Lic. Zulema Jiménez, Dra. Ana Morice
INCIENSA, Costa Rica.

La Falla para Progresar (FPP), es una patologia que se presenta con mucha frecuencia entre
la poblacién infantil. Una parte muy importante del tratamiento de esta patologia es un
adecuado manejo nutricional, para esto, es de vital importancia contar con datos sobre los
héabitos alimentarios que presentan estos nifos.

Elpresente estudio tuvo como fin, evaluar los habitos de alimentacién que presentan nifios con
FPP antes y después de una intervencion nutricional. La poblacién blanco estuvo constituida
por todos los nifos con FPP referidos para tratamiento al INCIENSA, la muestra la formaron
aquellos nifos con P/T inicial menor del 90% (segun NCHS), con m160s de tres controles en
la consulta de FPP y cuyas madres llenaron el registro diarios de consumo de alimentos
durante tres dias antes (control 1, n=76) y después (control 2, n=42) del tratamiento. Los
principales malos habitos alimentarios detectados fueron un consumo frecuente de sopas y un
alto consumode leche. La intervencién nutricional se orienté hacia ladisminucién de estos dos
componentes y hacia el aumento en el consumo de harinas y otros alimentos energéticos en
la forma de postres preparados a base de harinas y carbohidratos simples.

Engeneral, se logré disminuirel consumo de sopas y leche pero esta reduccién fue significativa
solo para la primera (p < 0.05) mientras que se logré aumentar significativamente el consumo
de postres y de pan (p 0.05). Elidentificar habitos alimenticios faciles de cambiar para mejorar
laingesta energética de nifos con FPP es importante ya que, estainformacién se puede utilizar
para apoyar los programas de recuperacién de estos nifos que son brindados por los Centros
de Salud del Ministeriode Salud y por las Clinicas y Hospitales de la CCSS, con el finde obtener
mejores resultados.
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PREVALENCIA DE HEMOGLOBINOPATIAS EN EL
HOSPITAL NACIONAL DE NINOS

Drs. Luis A. Mora, Berta E. Valverde, Rafael Jiménez, Marta Navarrete, Juan Ml. Carrillo.
Laboratorio de Investigacién y Servicio de Hematologia, Hospital Nacional de Nifios.

Las anemias hemoliticas por hemoglobinas anormales son un problema relativamente
frecuente en Costa Rica, encontrandose que de los nifios que ingresan al Hospital con anemia
un 2% presentan esta patologia.

Durante dos afos se estudiaron 168 nifios en el Servicio de Hematologia del Hospital Nacional
de Nifios en busca de hemoglobinopatias.

En ellos se efectu6 hemograma completo y electroforesis de hemoglobina, asi como
cuantificacién de las hemoglobinas A2 y fetal. Cuando se consideré importante para el
diagndstico correcto se efectuaron otras determinaciones hematolégicas.

En los nifos estudiados se encontré que 22(13%) pacientes tenfan beta talasemia tipo Hb A2
alta, 16(9.5%) fueron SS, 15 (9%) AS, 2(1%) SC, 2(1%) F-talasemia, 1(0.5%) beta talasemia
intermedia y 1(0.5%) S-beta talasemia. Los 109(65%) restantes fueron normales.

Como se observa en el 20% de los casos se encontrd el gene de laHb Sy en el 15% el de las

talasemias, lo cual confirma que estos trastornos hereditarios de la hemoglobina son
corrientes en nuestro medio.
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DEFICIENCIA HEREDITARIA DE FACTOR VII
ANALISIS DE UN NUEVO NUCLEO FAMILIAR

Drs. Rafael Jiménez, Juan MI. Carrillo, Luis A. Mora, Berta E. Valverde.
Laboratorio de Investigacién y Servicio de Hematologla, Hospital Nacional de Nifios.

Ladeficiencia hereditaria del factor VIl de lacoagulacion sanguinea es, después de la carencia
del factor IX, el méas frecuente de los trastornos hemorragicos debidos a factores vitamina K
dependientes, reportandose en a literatura mundial cerca de 120 casos.

Latransmisién hereditaria es autosémica recesiva, encontrandose un nivel de factor Vil en los
homocigotos cercano al 10% y oscilando entre 40% y 60% en los heterocigotos.

Las manifestaciones clinicas de sangrado son variables y no guardan relacién con el nivel
plasmético de factor VIl, algunos pacientes no sangran ain después de traumatismos o cirugia
y otros pueden presentar inclusive fenédmenos trombéticos.

Se presenta un nifio lactante con sangrado leve por deficiencia homocigota de factor VIl, en
cuyo estudio familiar se encuentra que sus padres, la abuela paternay el abuelo materno, son
heterocigotos para este factor.

TRASTORNOS PLAQUETARIOS
FUNCIONALES EN NINOS

Drs. Rafael Jiménez. Berta E. Valverde, Luis A. Mora, Juan M. Carrillo, Marta Navarrete.
Laboratorio de Investigacién y Servicio de Hematologia, Hospital Nacional de Nifios.

Los problemas hereditarios de sangrado pueden deberse a dos causas principales deficiencia
de los factores plasmaticos de la coagulacién o trastornos plaguetarios.

En el presente trabajo se analizaron 68 nifios con didtesis hemorrégica persistente vistos en
este Hospital desde 1987, en los que se descartaron previamente deficiencias de los factores
de la coagulacién.

A todos estos nifios se les practicaron pruebas de funcién plaquetaria con un agregémetro, y
tiempo de sangrado, cofactor de ristocetina, factor VIIINC y factor von Willebrand, si el caso
lo ameritaba.

En 58 (85%) pacientes no fue posible clasificar el problema de sangrado, debido a que todas
las pruebas fueron normales (52 nifios) o porque las alteraciones encontradas eran minimas
(6 casos), pensandose que en estos pacientes la alteracién pudiera deberse a problema
vascular local o trauma mecanico.

En los 10 (15%) nifios restantes se encontraron alteraciones marcadas de la funcién
plaquetaria en 2 casos, clasificandolos como defecto plaquetario intrinseco severo, pues sus
plaquetas no agregaban, y en los otros 8 nifios se encontraron pruebas concluyentes para
clasificarlos como enfermedad de von Willebrand.

Enresumen, sélo en el 15%de los nifios con diatesis hemorragicay factores de lacoagulaciéon
normales, se pudo establecer algin tipo de alteracién plaquetaria funcional, 3% con un
trastorno plaquetario intrinseco complejo y 12% con enfermedad de von Willebrand.

25



PREVALENCIA DE LA ENFERMEDAD DE VON
WILLEBRAND EN COSTA RICA

Drs. Rafael Jiménaz, Berta Valverde, Marfa E. Zifiiga, Luis A. Mora.
Laboratorio de Investigacion, Hospital Nacional de Nifios.

La enfermedad de von Willebrand (EVW) es el problema hereditario de sangrado mas
frecuente que existe, pero su prevalencia es conocida sélo en pocos paises, debido a los
escasos trabajos que existen al respecto y por el diagnéstico deficiente que se hace de esta
enfermedad en la mayoria de los centros de salud. Ademas se desconoce con certeza si este
problema se asocia con algun grupo sanguineo del sistema ABO como se ha reportado por
varios investigadores.

Para conocer la prevalenciade la EVW y su relaciéon con grupos sanguineos del sistema ABO,
se planed un estudio poblacional en las escuelas cercanas a la ciudad capital, escogiéndose
una musestra representativa, estratificada y completamente al azar.

Se estudiaron 538 nifios entre 7 y 12 afos de edad, a los que se les suministré inicialmente
un cuestionario dirigido a descubrir problemas de diatesis hemorragica en el nifio y sus
familiares, para que fuera contestado por sus padres. Posteriormente se realizaron el grupo
sanguineo ABO y el cofactor de ristocetina (co Ris) que fue la prueba que se usé para el
tamizaje de la EVW.

En 531 (98.7%) nifios el Co Ris fue normal y el cuestionario de sangrado negativo,
considerandose este el grupo control. Ningun nifio presenté Co Ris normal y cuestionario de
sangrado positivo. Siete (1.3%) nifios mostraron niveles de Co Ris inferiores al 33% que fue
la cifrafijada paratamizar los nifilos con EvW, de estos 7 casos, 6 eran niflasy 1 varén (p<0,05),
4 eran del grupo sanguineo O, 2 del grupo Ay 1 del grupo AB, no encontrandose diferencias
significativas con los grupos sanguineos de la poblacién general.

A los 7 ninos con Co Ris bajo, se les realizaron las prusbas de laboratorio especificas para
clasificar su tipo correctamente.

Este es el primer reporte de prevalencia de esta enfermedad en nuestro pais, encontrandose
una cifra semejante a la de otros sitios, con una frecuencia mas alta en ninas.
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CATETER VENOSO CENTRAL PERMANENTE. EXPERIENCIA
EN HEMATOLOGIA PEDIATRICA

Drs. Teresa Marin Ma. Teresa Duenas, Antonio Ortiz, Ma. Carmen Rodriguez, Joaquin
Martinez, Jaime Zaldivar, Barbara Marquez, Laura Espinoza, Juan Izquierdo.

Hematologia pediatrica, enfermeria Pediatrica y cirugla Pediatrica del Hospital General,
Centro médico La Raza, Instituto Mexicano del Seguro Social, México D.F.

Se reporta la experiencia clinica obtenida en la colocacién de Cateter Central Venoso
Permanente en 59 nifios con enfermedad hematolégica, estudiados en el perfodo compren-
dido entre febrero de 1987 a agosto de 1991. La edad estuvo comprendida entre 8 meses a
16 afos; los diagnosticos fueron Leucemia Aguda en 43 casos, Linfoma No Hodgkin en 2,
Anemia Apléastica en 6-3 de ellos en programa de Trasplante de Médula Osea, Tromboastenia
de Glanzman en 2, Talasemia en 1, Aplasia Pura de Serie Roja en 2, Sarcoma Granulocitico
Intracerebral en 2, Histiocitosis en 1 caso.

El tipo de dispositivo aplicado fue tipo Cook en 53, Hickman en 1, Quinton en 1, todos de dos
ramas y en 1 caso Reservorio subcutaneo tipo Portha-Cath, de didametro 5, 7 y 9 French.

El procedimiento de aplicacién fue siempre en quiréfano, bajo anestesia general, con técnica
de tunelizacién y correccion previa de anormalidades de la coagulacion.

Se efectud programa de entrenamiento intenso en el manejo para los familiares y pacientes
escolares y adolescentes, previamente al egreso para correcto control y funcionamiento
extrahospitalario. Las indicaciones fueron diversas, dificultad de acceso venoso; quimioterapia
potencialmente necrosante en pacientes con alto riesgo y requerimiento de quimioterapia por
periodo prolongado; lactantes dedificil acceso venoso desde la etapa inicial de la enfermedad;
nutricion parenteral total en casos de severa desnutricién en varios casos y ambulatorio en
uno; dos casos en etapa terminal; en Tromboastenia por antecedentes de numerosas
venodisecciones (8 a 20) y frecuentes estados de choque hemorragico.

Las complicaciones fueron: colonizacién de catéter bacteriana y bacteremias, absceso de
orificio de salida, trombosis intracateter no complicada, ruptura accidental, salida esponténea,
recolocacion de cateter, todos resueltos en forma habitual o con antibiéticos especificos. En
un caso de Leucemia Linfoblastica en recaida se produjo Celulitis extensa fulminante, choque
séptico y muerte.

Concluimos que el CVCP es un recurso técnico de gran utilidad que abate el dano psicolégico

en el nifo; la morbilidad infecciosa es controlable en ocasiones es indicacién de retiro de
CVCP, existe riesgo de mortalidad.
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ESTUDIO CITOGENETICO Y CITOQUIMICO EN
LEUCEMIA LINFOBLASTICA EN NINOS

Drs. Teresa Marin, Ma. Teresa Dueiias, Antonio Ortiz, Ma. Carmen Rodriguez, Guadalupe
Cérdenas, Silvia E.J. Gabriel, Ema Reyna, Rosario Mejia, Joaquin Martinez, Laura Espinoza,
Juan Izquierdo.

Genética, Laboratorio de Hematologfa Especial y Hematologia Pediatrica del Hospital General
C.M. Raza, Instituto Mexicano del Seguro Social, México D.F.

El objetivo fue conocer las alteraciones citogenéticas y citoquimicas para la catacterizacién de
la Leucemia Linfoblastica Aguda (LLA), en 39 nifios sin tratamiento previo en un perfodo
comprendido en junio 1989 a junio 1990. Se utilizé la clasificacion del FAB, tinciones
citoquimicas de PAS, Peroxidasa, Esterasa alfa nftil, Sud n, Fosfatasa Acida. El estudio
citogenético empled técnica de Bandeo en Médula Osea (MO) directo y cultivo de 24 hrs; en
sangre periférica (SP) con y sin estimulacién de fitohemaglutinina.

EnlaLLA-L1seobservd 57.8% de Hipodiploidiay 10.5% de translocaciones (psudodiploidias)
con lo cual se requirié la modificaciéon de pronéstico considerandose de alto riesgo.

En el grupo de LLA-L2 hubo 40% de hipodiplidias y 20.1% de pseudodiploidias, con el ajuste
consecuente de terapia.

En el estudio observamos mayor nimero de hipodiplidias y translocaciones que lo reportan en
laliteratura médica. Los pacientes recibieron tratamiento intersivo y continuan en seguimiento.

La remisién se logré en todos los pacientes excepto en el que mostré positivo el Cromosoma
Filadelfia, quien no logré remisién con terapia enérgicay tuvo menos de 6 meses de sobrevida.
Lacorrelacién con sobrevida a largo plazo se presentar al concluir el protocolo quimioteréapico.
Se concluye en la importancia del estudio citogenético al momento del diagnéstico.
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LEUCEMIAS EN COSTA RICA

Drs. Marta Navarrete, Francisco Lobo, Elias Jiménez, Efraln Quesada, Juan Mal. Carrillo,
Rafael Jiménez.

Servicio OncoHematologla, Hospital Nacional del Nifios.

En 1979y 1991 se trataron 500 pacientes con diagndstico citolégico o histolégico de leucemia,
280 hombres y 220 mujeres, con edades entre recién nacido y 14 ainos (mediana = 60 meses)

Histolégicamente 447 (89%) eran LLA, de los cuales 142 se clasificaron como de prondstico
favorable (FAV), 116 P. intermedio (INT)y 168 P. desfavorables (DESF)y 53 (11%) como LMA.
Los pacientes con LLA fueron tratados con 5 protocolos secuenciales y 50 casos con LMA, con
sblo un protocolo que se inicié en 1983; los resultados se ven en el cuadro 1. Un total de 39
(8%) pacientes no presentaron respuesta (NO R) a lainduccién (12 de LMA) y 21 (4.5%) fueron
pérdidas de seguimiento (PS). 92% (461 casos) hicieron remisién completa (RC y de éstos,
193 (42%) presentaron recaida (REC). 160 (32%) pacientes han fallecido (FALL) y 307 (62%)
se encuentran vivos.

Las curvas de sobrevida, por el método de tabla de vida, muestran que los pacientes tratados
con el P-LLA84 y el P-LLA82 tienen mayores praobabilidades de sobrevida (69% y 73%,
respectivamente) que los del P-LLA87 (63%. Asimismo, el P-LLA79, que es el mayor tiempo
de observacién, tiene 53% de sobrevida a los 12 afios. Los pacientes con LMA tienen una
sobrevida de 26% a los 7 anos.

CUADRO No. 1

PRO| # FAV |DESF | INT | RC |NoR | REC |[FALL | VIV | PS

78 17 88% | 12% | 70% | 65% | 35% 0

79 | 123 47 27 49 | 95% | 5% | 51% | 45% | 52% | 3%

82 | 42 11 13 18 (100% | O 41% | 26% | 74% 0

84 | 133 | 46 34 44 1 93% | 7% | 38% | 29% | 66% | 5%

87 | 135 39 96 93% | 7% | 23% | 16% | 76% | 7%

LMA | 50 0 50 76% | 24% | 40% | 66% | 32% | 2%
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CARACTERISTICAS SOCIALES DE LOS NINOS CON
CANCER INFANTIL Y SUS FAMILIARES

Dr.. Lizbeth Hidalgo
Trabajo Social, Hospital Nacional de Ninos

El cancer infantil es una enfermedad crénica que involucra innumerables problemas fisicos
sociales, econdmicos y emocionales gue alteran el funcionamiento de la dinamica familiar y
desempeio de sus miembros.

En un estudio realizado en 1990 con 101 pacientes diagnosticados de 1988-1989 se obtiene
un perfil caracteristico de los grupos familiares.

Dentro de las caracteristicas socio-demogréficas mas relevantes que presentan los estudia-
dos se tiene que un 29.7% proceden de la provincia de San José, principalmente del cantén
Centraly Desamparados. El 19.8% residen en Alajuelay el 13.9% proviene de la provincia de
Limén.

Con respecto al sexo, se presenta un mayor porcentaje de hombres (56.4%) que mujeres
(43.6%). Los grupos etarios que prodominan son los menores de un afo a la edad escolar en
ambos sexos (57%).

Cabe destacar que el 61.5% de los pacientes con cancer infantil provienen de zonas ubicadas
fuera del area metropolitana, lo cual implica para estos grupos la inversién de recursos
materiales y familiares que algunos no disponen. El estudio revelé que un 38.6% de los
entrevistados presentaron severos problemas econdmicos durante el tratamiento del pacien-
te.

Los grupos familiares se ven enfrentados no sélo a periodos de crisis a nivel individual o
familiar, sino a la transformacién de sus condiciones de vida al tener que emigrar a zonas
cercanas o bien el abandono temporal del hogar. Un 22.8% de las familias reportaron alguna
migraciéon de su lugar de origen, debido a la periocidad del control y tratamiento del paciente.
Esto a su vez involucra problemas de desintegracion y reorganizacién familiar.

Dentro del estudio se planted como tercera consecuencia, posterior al conocimiento del
diagnéstico los problemas referidos a la funcionalidad familiar, un 23.8% de las familias
reportaron problemas en la dindmica familiar, entre ellos: relaciones conflictivas, recargo de
funciones parentales en alguno de los progenitores, principalmente en la madre.

Es indudable que la estabilidad familiar con la presencia de un hijo con céncer infantil se
desequilibra.

Es aquf donde la complejidad de la problemética, requiere atencién integral o sicosocial,
reforzando la capacidad en la familia y el nifo de adaptarse a nuevas experiencias de vida.
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EL RETINOBLASTOMA EN COSTA RICA

Drs. Francisco Lobo, Ivette Garcia, Mariana Vargas, José* C. Barrantes, Max Barrantes.
Servicio de Oncologfa y Oftalmologfa, Hospital Nacional de Nifios.

Entre 1970y 1990 fueron tratados, en el Servicio de Oftalmologia y de Oncologia, 87 pacientes
con retinoblastoma: 52 unilaterales y 29 bilaterales (50 del sexo masculino y 37 delfemenino).

Las edades oscilaron desde recién nacidos hasta los 60 meses, con un 80% de los casos
agrupados entre los 2y 36 meses. Elmayorporcentaje proveniade las regiones programaticas
Central Norte (32) y Central Sur (30), un 13% de la Brunca, 11% de la Chorotega, 9% de la
Huetar Atlantica y 5% de la Huetar Norte, lo que correspondia a 32% de la provincia de San
José, 29%de Alajusela, 12% de Puntarenas y las restantes entre 8 a 9%. Elingresoquinquenal
de casos ha venido ascendiendo de 17 entre el 70-74y 75-79, 21 casos en el 80-84 y 33 entre
el 85-90.

Diez pacientes tiene el apellido paterno repetido, tres en cuatro ocasiones: el apellido materno
se repite en 12 pacientes y 3 veces en 3 pacientes. Los sintomas y signos fueron amaurosis
80%, estrabismo 34%, ceguera 33%, eritema conjuntival 23%, epifora 19%, aumento de
volumen 18% Yy dolor 12%. Se efectud enucleacién unilateralen 72 y bilateralen 11. En 4 casos
no hubo cirugia dos porque recibieron irradiacién y 2 por mal estado general y gran volumen
tumoral.

Los ojos resecados se clasificaron en estado | 27 ojos, E 11 34, E Il 28 y E IV en 7. Doce de
los ojos con retina no enucleados recibieron crioterapia y fotocoagulacién. veintidés pacientes
recibieron radioterapiay quimioterapia, 14 recibieron sélo quimioterapiay 10 solo radioterapia.

Los criterios para recibir quimioterapia y/o radioterapia fueron infiltracién del nervio 6ptico,
estado |lI-|V y bilateralidad. La probabilidad de sobrevida a los 15 afos de seguimiento es de
80% en los unilaterales, 32% en los bilaterales, 55% en los casos con infiltracién de nervio y
44% en los pacientes tratados con quimioterapia y/o radioterapia. Con respecto al E el 100%
de los pacientes con estado | sobreviven a los 15 afos, el 33% de los Ell, el 56 de los E lll y
solo el 14% de los E V. Debe existir una mayor correlacién entre los oftalmélogos y el servicio
de Oncologia y mayor entrenamiento en el pediatra general para detectar en forma temprana
estos tumores de tal manera que ademas de la vida pueda salvarse el érgano.
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EL NEUROBLASTOMA EN COSTA RICA: EXPERIENCIA
CON 76 CASOS TRATADOS EN EL HOSPITAL
NACIONAL DE NINOS

Drs. Francisco Lobo, Alfonso Carranza, lvette Garcla, Max Barrantes, Alvaro Camacho .
Servicio Oncologia y Patologia, Hospital Nacional de Nifios, Servicio de Radioterapia, Hospital
San Juan de Dios.

Entre 1970y 1988 setrataron, en el Hospital Nacional de Nifios, 76 pacientes con neuroblastoma,
39 del sexo masculino y 37 del femenino, con edades entre 1 mes y 10 afios. La localizacion
fue retroperitoneal en 71%, mediastinal en 20%, en cabeza y cuello 4% y no conocida en 5%.
12% se encontraban en E I-11, 35% en E lll, 50% en E IV y 3% en E IVS. 67% fallecieron y 33%
sobreviven en remisién, con un seguimiento de 12 a 220 meses. Cincuenta casos se
reclasificaron histolégicamente segin Shimada. La sobrevida se correlacién con la edad,
histologia, E y tratamiento, para establecer los factores pronésticos en relacién ala misma los
nifios menores de 24 meses tienen una sobrevida de 43%, estadisticamente superior a los
mayores de edad que es de 8%. La clasificacion de Shimada es Util para establecer el
prondstico en los casos con edades menores de 18 meses y tumores con ICM bajo (81% de
sobrevida) e ICM alto (6%). Los pacientes en E |-l tienen una sobrevida de 74%, en E |ll de
38%yen E IVde 4%. En relacién a la quimioterapia, la sobrevida a 10 afios es de 14% en los
22 casos en E lll y IV que recibieron dos drogas y 21% entre los 36 que recibieron tres drogas.
Los pacientes, en quienes se resecé el tumor, completa o ampliamente, tienen una sobrevida
de 70%, superior a la de los que se resecé parcialmente (6%). La edad, histologia, estadiay
amplitud de la cirugia son los factores prondsticos mas importantes en este grupo de
pacientes, entanto que la quimioterapia, con dos o tres drogas, mostré resultados semejantes.

Palabras claves: neuroblastoma, prondstico, histologia, edad, estadia sobrevida.
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RESULTADOS DEL TRATAMIENTO DEL LINFOMA DE HODGKIN EN EL NINO

EXPERIENCIA DE 12 ANOS EN COSTA RICA

Drs. Francisco Lobo, Ivette Garcia, José™ C. Barrantes, Max Barrantes.
Hospital Nacional de Nifios, Costa Rica.

Entre 1979y 1990 fueron tratados, en el Servicio de Oncologia del Hospital, 91 pacientes con
diagnéstico histolégico de linfoma de Hodgkin. Sesentay siete eran del sexo masculinoy 24
del femenino (R 2.7:1) con edades entre los 3y 13 afos (Media = 7 afios). Eltipo histolégico
fue CM en 38 (42%), en 36 (39%), PL en 9 (10%), DL en 6 (7%) y no clasificado en dos (2%).
El estadio se establecié por medios clinicos sin laparatomia, y fue | en 55 (todos en ganglios
periféricos), Il en 10 (6 con localizacion mediastinal), [lIA en 4 (2 mediastinales), IlIB en 17 (8
en mediastino) y IV en 5 (3 con localizacién mediastinal).

A 45 pacientes (32 en El, 8 en E Il y 4 en EIllIA) se les administr6 CVPP (ciclofosfamida,
vinblastina, prednisona, procarbarzina) cada 3 a 4 semanas por 6 ciclos (Rama B); otros 14
(12en E|, 2en E ll) recibieron ademas cobaltoterapia a los ganglios afectados (30 a 35 Gy)
después de los primeros 3 ciclos (Rama A). Diez pacientes, todos en E | y con primario en
ganglios periféricos, fueron seleccionados, a partirde 1987, para recibir solo 3 ciclos de CVPP,
con un refuerzo de C a los 8 dias de cada ciclo (Rama D). Todos los pacientesen E llIBy IV
fueron tratados cada 4 semanas con CVPP alternando con BOE (bleomicina, oncovin,
epirrubicina) hasta completar 12 ciclos (Rama M). El tiempo de observacién es de 12 a 144
meses con una mediade 67 meses. Elgrupo de la rama B tuvo 6 recaidas con una sobrevida
del 100% y una remisién continua (RC) de 86%. Los pacientes incluidos en la rama A de
tratamiento han tenido 4 recaidas con dos fallecidos, con una sobrevida de 80% y una RC de
71%. El100%de los pacientes de larama D se encuentran vivosy en RC. De los 10 pacientes
que recayeron 3 tenian enfermedad mediastinal.

EnlaramaM ocurrieron 10 recaidas 4 de ellos con enfermedad mediastinal, (dos por abandono
del tratamiento) con tres muertes, con una sobrevida de 77% y una RC de 55%.

Los resultados muestran que los pacientes en estadio clinico | |lIA tratados sélo con
quimioterapia, tienen una sobrevida y una remisidn continua semejantes a las obtenidas con
la aplicacién de quimioterapia + radioterapia, sin los riesgos que implican una laparotomia con
esplenectomia y también disminucién de las posibles secuelas ocasionadas por la radiotera-
pia.
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HAMARTOMA MESENQUIMATICO HEPATICO
EN NINOS

ASPECTOS CLINICOS, DE DIAGNOSTICO
Y TRATAMIENTO

Drs. Silvia Santamarfa, Francisco Lobo, Rosa Jiménes
Hospital Nacional de Nifios.

Entre 1976 y 1988 fueron diagnosticados y tratados, en el Hospital Nacional de Nifios, diez
pacientes, 7 de sexo masculino y 3 del femenino con hamartomas hepaticos de origen
mesenquimatico. Las edades oscilaron desde recién nacidos hasta los 30 meses. El
diagnéstico se establecié en base a los hallazgos clinicos, examenes de gabinete y biopsiadel
tumor. El cuadro clinico al ingreso fue de “distensién” abdominal en 10, circulacién colateral
en 6 y fiebre e hiporexia en dos, respectivamente. Los examenes de laboratorio no
contribuyeron a establecer el diagnéstico. Las radiografias simples de abdomen, el pielograma,
elgamagrama hepaéticoy el ultrasonido, especialmente estos dos Ditimosm, son los examenes
de gabinete que méas orientan al diagndstico y localizacion.

En un caso se efectud reseccidn parcial sangrado y muerte tras operatoria; en 9 se enucled
el hamartoma con un sangrado controlable. El seguimiento longitudinal, a largo plazo,
muestra una sobrevida sin secuelas funcionales con este tipo de cirugia.

Palabras claves hamartoma mesenquimatico, higado, diagnéstico, tratamiento.



CARCINOMA SUPRARRENAL EN NINOS:
REPORTE DE LA CASUISTICA

Drs. Efrain Artavia, Carmina Fuscaldo, Luis Calzada y Yadira Estrada.
Servicio de Endocrinologia, H.N.N.

Reportamos 10 paciente de Carcinoma Suprarrenal valorados en los Servicios de Oncologia
y Endocrinologia del Hospital Nacional de Nifos desde 1970. En caso en 1970y 9 casos desde
1982. 8 nifias y 2 varones con edades de 9 meses a 14 anos y 4 meses. Todos los pacientes
fueron referidos por sintomas clinicos de actividad hormonal: 10 con signos progresivos de
hiperandrogenismo, 4 de ellos con hipercortisolismo y 2 con hipertensiéon arterial por
hiperaldosteronismo. El lapso entre los primeros sintomas y el diagnéstico fue menor de 6
meses en 8 casos y menos de 2 anos en dos casos. Las manifestaciones clinicas mas
frecuentes fueron:Virilizaciéon y ganancia de peso y avance estatural entre + 1y + 2d.s. en
todos los pacientes; Avance de la maduracién 6sea en 8 pacientes; masa abdominal palpable
en 7; 4 con Sindrome de Cushing y; pubertad precoz, sangrado vaginal e hipertensién arterial
en 2 pacientes. El estadio puberal fue | en 7 casos, Il en 2 casos y V en un caso. La
Ultrasonografia abdominal demostré la masa en los 9 casos en que se efectud. EI T.A.C. fue
de gran utilidad para afinar la localizacién demostrada por la ulirasonografia. ambos estudios
demostraron las metastasis abdominales (intra-cava y hepética y pancreaticas) en los
pacientes que las presentaban. el P.I.V mostré desplazamiento del riién homolateral en todos
los casos. Laradiografiade torax mostré metastasis entres casos. Las gamagrafias hepéticas,
y 6seas se efectuaron en 5 casos y mostraron metéstasis en dos de ellos. Sélo 4 casos
presentaban metastasis al momento del diagndstico. las determinaciones plasmaticas hormo-
nales mostraron pérdida del ciclo circadiano de cortisol, cortisolemia basal 8:00 horas elevada
y elevacién de la 17 hidroxiprogesterona, Dehidroepiandrosteronay testosterona en todos los
pacientes. Ninguno suprimié los niveles plasmaticos de andrégenos con las pruebas de frenaje
condexametasona: "minuto”, supresidn cortay larga. Se efectud laparotomia en 9 casos, sélo
no se efectué en una nifia con metéastasis multiples. En cuatro de ellos el tumor no fue
resecable, en tres de ellos se habian demostrado metastasis previamente. Tres de ellos
recibieron ademas cobalto y quimioterapia. Estos cinco casos fallecieron. A la fecha actual 5
pacientes vivos y sin evidencia de diseminacién con 2, 4, 5, 6 y 9 afios de sobrevida. dos de
ellos recibieron cobalto y quimioterapia.
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INCIDENCIA DE TUMORES DEL SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL EN EL HOSPITAL NACIONAL DE NINOS

"Dr. Carlos Saenz Herrera"

Barrantes M.; Lobo F.; Garcfa I.; Barrantes J.; Servicio de Oncologia Pediatrica, Hospital
Nacional de Nifics, San José, Costa Rica

Se revisan los expedientes de 234 nifos, con diagndstico de tumor primario del Sistema
Nervioso Central, admitidos entre 1971-91. De estos 86 se presentaron con el diagnéstico de
astrocitonas, 44 con meduloblastomas, 32 ependimomas, 22 craneofaringiomas, 13
oligodendrogliomas, 6 germinomas, 6 palilomas de plexos coroideos, 3 glioblastomas
multiformes, 4teratomas, 3gliomas, 2 hemangiopercicitomas, 2 neuroblastomas, 2 cordomas,
1 sarcoma, 1 meningioma, 1 disgerminoma y 5 de histologfa desconocida.

Se analizaron variables epidemilogicias, métodos diagnésticos, diversas modalidades de
tratamiento, y sobrevida. La frecuencia de presentacién promedio fue de 11,5 pacientes por
afos, hay un predominio de la incidencia en hombres (1.4:11), las edades oscilaron entre los
0 meses y 13 afios al diagnéstico (la media fue de 5 afios 9 meses), el 36% de los pacientes
procede de la provincia de San Jossé.

129 (30%) se localizaron en cerebelo y regién supracslar. El diagnéstico clinico se pudo
sospechar en el 95% de los casos y se confirmé con biopsia del tumor primario en un 89.3%.
la reseccién total de la tumoracién sélo fue posible en el 24.2% con una sobrevida del 60%
en este grupo. Se le administrd cobaltoterapia al 51.7% de los cuales el 47% sobrevive.
Actualmente el 40% de los pacientes esta vivo con un seguimiento de 3 a 98 meses.

Al momento de la revisién y la sobrevida promedio es de 22 meses.
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TUMORES EN EL RECIEN NACIDO

Drs. José C. Barrantes, lvette Garcla, José Fco. Lobo, Max Barrantes
Servicio de Oncologia, Hospital Nacional de Nifios

A partir de 1970 se organizé en el Hospital de Nifos el Servicio de Oncologia. Desde entonces
elstratamiento de los tumores malignos y algunos tumores benignos ha estado acargode este

grupo.

Este trabajo presenta una revisién de las caracteristicas clinicas y la evolucién de todos los
casos de tumores que se presentaron en la etapa neonatal y que fueron vistos en este hospital
hasta octubre de 1991.

Se identificaron 30 pacientes con estas condiciones, 14 nifos fueron tratatos por Teratoma
sacrococcigeo el cual se constituyé por elementos maduros en todos los casos. Cuatro
pacientes tuvieron tumores hepaticos, 2 fueron hemangiomas cavernosos y 2 presentaron
hamartomas mesenquimales; en 3 nifios el diagndstico fue neuroblastomay el 2 se encontré
un teratoma cervical; teratoma testicular, teratoma en la pared posterior del abdomen,
neurofibrosarcoma en el miembro inferior, quiste folicular de ovario, sarcoma de tejidos
blandos, lipoblastomatosis y una hemangiomatosis visceral y cutanea se presentaron en 1
paciente cada uno respectivamente. Los tumores malignos se presentan con poca frecuencia
en el recién nacido como lo demuestra esta incidencia, pero se deben tener en cuenta ante
la presencia de una masa en uno de estos pacientes. Lla ma la atencién en este grupo la
ausencia de algunos tumores que se pueden presentar en el neonato y que podria estar
reflejando diagndsticos tardios como sucede con retinoblastoma.
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LESIONES CUTANEAS DE HISTIOCITOSIS X

Drs. Mario Sancho (1), Efrain Quesada (2)
(1) Unidad de Dermatologia (2) Servicio Hemato-Oncologia Hospital Nacional de Nifios “Dr.
Carlos Sdenz Herrera”.

Histiocitosis X es un término genérico que interrelaciona tres desérdenes clinicos de etiologia
desconocida: Letterer-Siwe, Hand-Schuler- Christiany Granuloma eosindfilo los cuales estan
ligados sobre una base de datos comunestanto histoldgicos, histoquimicos y ultraestructurales.
Las lesiones consisten de un infiltrado granulomatoso de células similares a histiocitos con
abundantes citoplasma eosindfilo que contienen granulos que recuerdan los granulos de
Birbeck.

En este estudio se revisan los casos diagnosticados como Histiocitosis X en el Hospital
Nacionalde Nifios de enero de 1978 aoctubre de 1991, De untotal de 52 casos, el 54.7% (29
pacientes) presentaron compromiso cutaneo tanto como sistémico, el 7.7% (4 pacientes)
presentaron solo compromiso cutaneo y el resto, 92.3% (48 pacientes) solo tenfan lesiones
sistémicas.

Todos tenian biopsia compatible con Histiocitosis X, de las cuales 44.2% (23) eran biopsias
de piel.

El 46% (24 pacientes) se presentaron con infiltracién de piel (papulas o nédulos), el 25% (13
pacientes) tuvieron lesiones similares a Dermatitis Seborreica, el 23% (12 pacientes) eviden-
ciaron purpura el 17% (9 pacientes) presentaron infiltracién subcutanea y el 5.76% (3
pacientes) tuvieron otros signos cutaneos.

En los pacientes que tuvieron recaidas después de un protocolo de tratamiento, correspon-
diente a un 7.69% (4 pacientes), la forma clinica cutanea de presentacién mas frecuente fue
lesiones similares a Dermatitis Seborreica.

Se investiga si alguna lesién cutanea tuvo valor pronéstico. El manejo de los casos fue hecho

enbase alos protocolos de tratamiento recomendados internacionalmente para esta enferme-
dad.
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TRASPLANTE DE MEDULA OSEA EN NINOS
REPORTE DE 12 CASOS

Oscar Porras (1-2), Anders Fasth (3), Olga Arguedas (1), Carla Odio (1), Aristides Baltodano
(1), Luis Gonzélez (2),

Ma Angeles Umana, Silvia Urrutia, César Bonilla y Luis Del Valle.

(1) Equipo de Trasplante de Médula Osea, Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz
Herrera”.

(2) INCIENSA, Ministerio de Salud.

(3) Departamento de Pediatria, Universidad de Goteborg, Suecia.

El trasplante de médula ésea (TMO) permite tratar patologia congénita y adquirida de mal
prondstico. En Costa Rica se ha utilizado desde 1985 en el manejo de nifios con
immunodeficiencias primarias (IDP), anemia aplastica (AA) y osteopetrosis maligna (OST).
En este estudio analizamos un grupo de 12 nifios en los cuales se han realizado 13 TMO,
formado por 10 varones y 2 ninas.

Se ha utilizado el protocolo de condicionamiento europeo, con Busulfan (BU) 16 mg/Kg +
Ciclofostamida (CY) 200 mg/Kg para donadores HLA-idénticos y CML-negativos. Para TMO
incompatible se utilizé BU + CY + anticuerpos monoclonales iv (a-LFA1, CAMPATH 1G, a-
CD2) y deplesién in vitro de linfocitos T con CAMPATH 1M. En los casos que no se uso
deplesién de células T, se dio un curso corto de Metotrexate y Ciclosporina A.

La profilaxis contra infecciones se realizé con Ig iv, Aciclovir, TMP-S y Ketoconazol. El
Andapsin se utilizé para mejorar los problemas de mucositis y el Uromitexan para prevenir los
efectos adversos de la CY. G-CSF se utilizé en 2 casos para reducir el periodo de aplasia.

De los 12 ninos trasplantados 3 fueron IDP, 5 OST, 3 AA y una nifia con leucemia linfocftica.
Cuatro nifios tuvieron un TMO con HLA-idéntico y CML-negativo que se implantaron.
Enfermedad injerto vs huesped (EIVH) se presento en tres de estos ninos y uno murié.

De las 8 TMO imcompatibles, cuatro pacientes murieron, uno de candidiasis y enfermedad
venooclusiva hepatica antes de la implantacién. Ninguno presenté EIVH.

La mortalidad general por TMO es de 50%. Tres de los sobrevivientes tuvieron nefropatia
secundaria al proce- dimiento.
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INFECCION POR EL VIRUS DE LA
INMUNODEFICIENCIA HUMANA (VIH)
EN NINOS DE COSTA RICA

Oscar Porras (1,2), Olga Arguedas (1), Ma Carmen Jiménez (1), Adriano Arguedas (1), Idis
Faingezicht (1).

(1) Clinica de SIDA Pediatrico, Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz Herrera”.

(2) INCIENSA, Ministerio de Salud

En 1985 se realizé una revision del problema de los niflos infectados por VIH en Costa Rica,
apartirde |a aparicién del virus en el pafs con el objetivo de disefiar un abordaje multidisciplinario
del paciente infectado con VIH en el grupo de edad de 0 a 18 anos.

El estudio de 1985 mostré que la poblacién infectada por VIH en Costa Rica esta formada por
nifos con problemas congénitos de coagulacién que se infectaron antes de que se implantaran
los procedimientos de tamizaje. Elgrupo pediatrico estaba formado por 50 casos, 14 habian
fallecido y el resto se distribuian en 19 niflos con edades de 0 a 12 afios, 10 con edad de 13
a18anosy 7 casos infectados durante la edad pediatrica pero con edades mayores de 18 afnos
al momento de la revisiéon. La mortalidad estuvo asociada en el episodio final con mas
frecuencia a una neumopatia procesos infecciosos de sistema nervioso central (toxoplasmosis,
criptocococis), y enfermedad diarreica recurrente.

El analisis permitid< disefiar una consulta, para manejar los nifios con un equipo de
profesionales en inmunologia infecto-logia y trabajo social. La poblacién controlada a partir de
1985 esta formado por 15 casos, 4 nifias y 11 varones. El 67% se infecté por el uso de
productos sanguineos contaminados, un 27% son hijos de madres infectadas, y en un caso
se puede identificar una posible transmisién posnatal. La edad promedio del grupo es de 7
anosconunrangode 1,5 a 13 anos. Seis casos se clasifican como P-2 (sintomaticos), y el resto
se encuentran asintomaticos. El periodo posterior al diagnéstico fluctia entre 0,2 a 7 afos, los
nifios contaminados por productos sanguineos tienen los periodos pos-diagndstico mas
prolongados (4-7 afos).

La mortalidad general del grupo ha sido del 20%, dos nifios por transmisién perinataly uno por
contaminacién con productos sanguineos,

Una tercera parte del grupo se clasifica como adolescentes y requieren de un programa

coordinado entre el hospital y la familia para abordar los temas de educacién sexual y
conocimiento de su enfermedad.
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DERMATOMIOSITIS JUVENIL

Olga Arguedas (1), Oscar Porras (1-2), Ana Moya (1).
(1) Servicio Inmunologia , Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz Herrera”.
(1-2) INCIENSA, Ministerio de Salud

Dermatomiositis (MDS) y polimiositis (PMS) son enfermedades autoinmunes (EAI) relaciona-
das de causa desconocida, caracterizadas por afeccién de piel y musculo con cambios
inmunolégicos, elevaciéon de enzimas y hallazgos histolégicos de proceso inflamatorio en
musculo esquelético y piel.

En este estudio se revisa el diagnéstico, tratamiento, complicacién y evaluacién de los nifios
de 0-18 anos con DMS y/o PMS en control por el Servicio de Inmunologia del Hospital Nacional
de Niflos de 1985 a 1991. Doce casos complieron con los criterios de Boham y Peters
(Medicine 56:225, 1977) para el diagnéstico de DMS/PMS. El 58% de los nifios se muestran
en el grupo de edad de 5-9 afos y la relacién por sexo (F:M) es de 1,4,

Todos se presentaron condebilidad muscular préximay elevacionde enzimas musculares. Un
92%tenia unabiopsia compatible, el 75% exantema en heliotropoy un 33% una electromiografia
compatible.

El 75% de los pacientes tuvieron sintomas previos al diagnéstico por un periodo de 0 a 3
meses, el 16% de 3 a 6 meses y un 8% de 6 a 12 meses.

Un 42% presentd una forma monociclica el 25% policiclica y el 33% de actividad constante.
Un 18,5% de los casos tuvieron serologia contra Toxoplasma gondii (IgG e IgM) positiva. El
92% de los nifos se manejé con prednisona y el 66% recibié fisioterapia.

Las complicaciones estuvieron dadas por enfermedad pulmonar obstructiva (25%), Calcinosis
cutis (33%), cataratas subcapsulares (16%) e infeccion (16%).

El manejo de estos casos ha sido multidisciplinario, con fisioterapia temprana lo que ha
permitido disminuir los casos de minusvalidez.

El grupo se compara con los pacientes manejados entre 1964 y 1984 en el mismo hospital.

41



ATAXIA TELANGIECTASIA

Oscar Porras (1,2), Olga Arguedas (1), Luis Gonzélez (2), Elizabeth Sdenz (2).
(1) Servicio de Inmunologia Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Saenz Herrera”.
(2) INCIENSA, Ministerio de Salud.

Ataxiatelangiectasia (AT) es un sindrome complejo producto del defecto de un gen autosémico
recesivo, que se manifiesta por ataxia cerebelar progresiva, telangiectasias progresivas oculo
cutaneo, apraxia de los movimientos oculares, coreoatetosis, una fascies caracteristica y
defecto de inmunidad humoral y celular.

En Costa Rica AT representa la inmunodeficiencia primaria mas frecuente. Se han detectado
36 casos, 18 nifias (50%), con edad promedio al diagnéstico de 4,5 afios (rango 1,6-11 afos).
En el 17% se identificé més de un caso y en el 13% se presentd consanguinidad entre los
padres.

Todos los nifios presentaron una estimulacién blastica con mitégenos disminuida, pero una
gran heterogeneidad en su inmunidad humoral con un 55% de defectos en la IgA, un 5% de
agamma globulinemia, un 35% de deficiencia de subclases IgG (IgGs), un 10% mostré< la
asociacion de IgA + IgGs disminuidas.

La mortalidad general del grupo durante el periodo de observacién de 6 afos ha sido de 2,8%.
Los nifios con AT han presentado diferentes tipos de infecciones, 46% en el tracto respiratorio
superior con otitis media y rinorrea mucopurulenta. El 17% de los cuadros infecciosos fueron
episodios de piodermitis.
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OSTEOPETROSIS EN NINOS

Ana Delia Zamora (1), Oscar Porras (1-2), Olga Arguedas (1).
(1) Servicio de Inmunologia. Hospital Nacional de Nifnos “Dr. Carlos Séenz Herrera”
(2) INCIENSA, Ministerio de Salud

Lorfa-Cortés y Col (J.Pediatric 91:43, 1977) reportaron 26 casos de osteopetrosis en nifios
costarricenses, demostrando que esta enfermedad caracterizada por la disfuncién del
osteoclasto tiene la incidencia méas alta del mundo en Costa Rica.

En este estudio revisamos los casos de osteopetrosis de Costa Rica a partir de donde nuestro
maestroy sus colaboradores lo dejaron, con el objetivo de definir las familias con esta patologia
y de tener informacidn suficiente para estudios de tratamiento con transplante de médula ésea
y citoquinas.

Larevisién preliminar de los egresos por osteopetrosis (OST) muestra 17 casos en un periodo
de 11 afios, 7 nifios (41%) y 10 varones (59%). La edad promedio de diagnédstico fue de 1,2
afos con un rango de 1 mes a 6 afos. Endos familias se presentd mas de un caso con OST.,
El35% de los casos estan vivos, pero todos los nifios diagnosticados antes de 1988 murieron.
El tratamiento reciente de estos casos incluye 5 transplantes de médula ésea y 5 nifios
manejados con GM-CSF.



LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO (LES)
EN LA EDAD PEDIATRICA

Oscar Porras (1-2), Rodolfo Hernandez (1), Olga Arguedas (1).
(1) Clinica de LES, Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz Herrera”.
(2) INCIENSA, Ministerio de Salud

LES es una enfermedad autoinmune érgano inespecifica caracterizada por vasculitis de
pequefos vasos sanguineos e inflamacién de tejido conectivo con manifestaciones clinicas
episddicas y multisistémicas.

En este estudio de casos se utilizé informacion obtenida de los expedientes clinicos de los
pacientes clasificados y manejados como LES por (a Clinica de LES (CLES) del Hospital
Nacional de Nifios (H.N.N.).

La CLES es un programa de manejo multidisciplinario, que reune a profesionales de los
Servicios de Inmunologia y Nefrologia del H.N.N., en un abordaje coordinado de los nifios con
LES, que unifica criterios de diagnéstico, tratamiento, pronéstico y permite un manejo
individualizado del paciente.

De 1985 a 1991 la CLES ha manejado 27 casos que cumplen con los criterios de LES de la
Asociacion Americana de Reumatologia (Tan EM y col. Arthritis Rheum 25:1271, 1982). El
grupo tiene una tasa de sexo (F:M)de 6:1, con un 85,7% de nifias. La mortalidad en el periodo
ha sido de un 21.4%. De acuerdo ala edad de diagnédstico el 52.4% se encuentran en el grupo
de 10 a 14 afos y un 42,9% en el de 5-9 afos lo que coloca esta patologia como entidad del
escolar y el adolescente. La edad promedio es de 9,5 afios con un rango de 4,4 a 12 afos.
Se diagnosticaron un promedio de 3 casos por affo con un rango de 1 a 4. Enfermedad
multisistémica es la forma de presentacion clinica mas frecuente (52,4%) y el 28,6% tienen
algun compromiso hematolégico. Eritema malar es el signo mas frecuente en el examen fisico
de ingreso, seguido por artritis/artralgia, vasculitis de piel, fiebre, alopeciay Glceras de paladar.
El 95% presentaron anticuerpos antinucleares positivos y el 90,5% a-DNA positivo. Unacuarta
parte de los casos tuvieron una biopsia renal con cambios graves (WHO V).



METOTREXATE EN ARTRITIS CRONICA
JUVENIL POLIARTICULAR

Oscar Porras (1-2), Olga Arguedas (1).
(1) Servicio de Inmunologfa, Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz Herrera".
(2) INCIENSA, Ministerio de Salud

Metotrexate (MTX) ha sido recientemente redescubierto en el manejo de artritis. En este
trabajo reportamos nuestra experiencia con el usode MTX en nifios de 0 a 18 afios con Artritis
Crénica Juvenil poliarticular (ACJpo).

El protocolo utilizado consiste en MTX 0,4 - 0,6 mg/kg/semana por V.O cada viernes y control
contransaminasas (TS) al 3 dia post-ingesta, TS cada semana por un mes y luego cada mes.
La poblacién tratada es de 17 nifios, el 70,6% en el grupo de edad de 10 a 18 afios y con una
tasa de sexo FNM=1,8. El47,1% se diagnosticé en el grupo de edad de 0 a 5 afios y el (21),
en el de 6 a 10 anos de edad. La edad promedio fue de 10,5 afios con un rango entre 3y 16
anos y una edad promedio de diagnéstico de 6,6 anos.

Un 90% de los casos son nifios con enfermedad grave, minusvalia y tratamiento con varios
medicamentos (100% con Prednisona).

Se evaludé un periodo de tratamiento de 6 meses, durante el cual no se presentaron
reactivaciones, no se demostraron efectos adversos, se logréd la suspensién de otros
medicamentos, el manejo con monoterapia y se incrementd la capacidad funcional motora de
los nifios.

El uso de MTX representa una alternativa para el mansjo del nifio con ACJpo; es necesario
evaluar, sin embargo el tratamiento a largo plazo y la frecuencia de complicaciones asociadas
al uso crénico de MTX.



EPIDEMIOLOGIA DE ENFERMEDADES
AUTOINMUNES PEDIATRICAS EN COSTA RICA
RESULTADOS DEL ESTUDIO PILOTO

Olga Arguedas (1), Oscar Porras (1,2), Anders Fasth (3).

(1) Servicio de inmunologla, Hospital Nacional de Nifios " Dr. Carlos Saenz Herrera"
(2) INCIENSA, Ministerio de Salud

(3) Departamento de Pediatria, Universidad de Gobeborg, Suecia.

Los estudios epidemiolégicos en base a poblacién abierta son el mejsor método para conocer
la realidad de laincidenciay prevalencia de las enfermedades autoinmunes. Este es un estudio
en base a poblacién hospitalaria disefiado con el propésito de explorar el campo de las
enfermedades autoinmunes en los nifios de Costa Rica. La poblaciéon estudiada esta
constituida por los casos enviados por médicos de todo el pais a la consulta de inmunologia
del Hospital nacional de Nifios con la sospecha de tener criterios diagnésticos para Artritis
Crénica Juvenil, Dematomisitios Juvenil, Lupus Eritematoso Sistémico, Esclerodermia, u otros
padecimientos reumaticos; durante los meses de enero adiciembre de 1989, fueronreclutados
297 pacientes, cuyos datos de historia clinica, examen fisico, y laboratorio incluyendo factor
reumatoideo y anticuoerpos antinucleares, fueron registrados en un cuestionario codificado y
los datos procesados en el programa EPI-INFO 5.

Para la definicién de los casos se utiliz6, en artritis crénica juvenil (ACJ), los criterios de la Liga
Europea contra Artritis y Reumatismo (EULAR y para las otras enfermedades reumaticas los
criterios de |la Asociacién Americana de Reumatologia (ARA).

Los resultados obtenidos mostraron una incidencia de enfermedades autoinmunes de 5,13 y
de 4,5 para ACJ, ambas por cada 1000,000 habitantes menores de 16 afios para 1989 fue de
154 casos activos (13,3). E| 54% de los casos provenian de San José, probablemente por ser
la zona con mayor densidad de poblacién y donde se encuentra localizado el hospital. Dentro
del grupo de las colegenosis, ACJ ocupé el primer lugar en frecuencia (52%), seguida por
Dermatomiositis Juvenil (4%), Lupus eritematoso sistémico (1,7%), y esclerodermia (1,3%).
Dentro del grupo de ACJ, 76% fueron formas pauciarticulares, curiosamente no se vio ninguna
forma sistémica, probablemente porque estos casos son confundidos con fiebre reumatica u
otros padecimientos infecciosos.

Larelacién femenino/masculino mostré un radio de 3/2, similar alo reportado en otros estudios;
en cuanto a la distribucién por edad el patron fue similar al mostrados en otras publicaciones,
excepto por el pico puberal de estas enfermedades descrito por otros, que no fue hallado en
nuestro estudio, probablemente porque estos pacientes son valorados en hospitales de
adultos.
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Artritis como sintoma se presentd en el 80% de todos los casos, y en 41%de ellos asociada
a fiebre; su hallazgo como signo al examen fisico se presenté en el 35% de los casos.

Los anticuperpos antinucleares (ANA) fueron positivos en 13% de todos los casos de ACJ,
distribuidos predominantemente en el grupo pauciarticular. El factor reumatoide fue positivo
en 15% de todos los casos de ACJ, ligeramente mas alto que lo reportado en la literatura que
oscila alrededor del 9%. El hallazgo de iritis se presentd sélamente en dos casos, ambos del
sexo femenino y con ANA positivos.

Los datos presentes, nos permitiran en el futuro establecer y comparar nuestros datos de
incidenciay prevalencia de enfermedades autoinmunes en Costa Rica, determinados en base
a poblacién abierta, con las cifras obtenidas en otras latitudes del mundo y de acuerdo a ello
disefar programas de manejo, seguimientoy rehabilitacion que permitan a este grupo de niflos
crénicamente enfermos una mejor calidad de vida.

FACTOR ESTIMULANTE DE LAS COLONIAS DE
GRANULOCITOS Y MACROFAGOS
(Rh GM-CSF) EN EL TRATAMIENTO DE
OSTEOPETROSIS MALIGNA

Anders Fasth (1), Oscar Porras (2-3), Olga Arguedas (2), Juan M. Carrillo (2), Rosita Jiménez
(2), Yalile Sancho (2), L.Claesson (1) y B. Ridell(1).

(1) Departamento de Pediatria Universidad de Goteborg, Suecia

(2) Departamento de Medicina, Hospital Nacional de Nifios

(3) INCIENSA, Ministerio de Salud, Costa Rica.

Osteopetrosis maligna (OST) es una enfermedad autosémica recesiva en la que el osteoclasto
no funciona. El resultado es una produccién abundante de hueso que causa reduccién del
espacio medular y comprension de los nervios craneales.

GM-CSF ha sido utilizado para tratar las neutropenias iatrogénicas y uno de sus efectos
adversos es osteoperosis. En este estudio investigamos lacapacidad de GM-CSF para inducir
la actividad osteocl stica en nifios con OST.

Los nifios recibieron 2,5 ug/kg de GM-CSF (Sandoz - Schering - Plough) s.c. diariamente por
tres meses.

Los estudios radiolégicos del femur izquierdo no mostraron cambios significativos durante el
tratamiento. Dos de los 5 nifios tuvieron evidencia de aumento de la esclerosis. En todos los
casos se redujo |lafosfatasa alcalina sérica. Elcalcio y fésforo sérico no sufrieron cambios. La
frecuencia de infeccién y de uso de productos sanguineos no se correlacioné con el
tratamiento. Un aumento significativo a mas de 15000 leucocitos/mm3 se observé a partir del
uso de GM-CSF, con un aumento méas marcado de los eosindfilos. Los efectos adversos
reportados fueron dolor 6seo y eritema local ocasional.
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ENFERMEDAD DE LYME EN COSTA RICA:
REPORTE DEL PRIMER CASO

Rodrigo Martin (1), Bertil Kayser (2), Olga Arguedas (3), Mario Vargas (4) y Oscar Porras (3-
5).

(1) Departamento de Consulta Externa, Hospital nacionalde Nifios " Dr. Carlos Sdenz Herrera"
(2) Departamento de Microbiologia Médica, Universidad de Goteborg, Suecia.

(3) Servicio de Inmunologia, Hospital Nacional de Nifios "Dr. Carlos Sdenz Herrera"

(4) Facultad de Microbiologia, Universidad de Costa rica

(5) INCIENSA, Ministerio de Salud, Costa Rica.

La enfermedad de Lyme (EL) se describié en una poblacién diagnosticada erréneamente
como Artritis Reumatoidea Juvenil en Old Lyme, Connecticut en 1977. Se caracteriza por su
presentacién en tres fases con manifestaciones en piel, neurolégicas, cardiacas y de artritis
episddica recurrente. Es producida por Borrelia burdorferiy diferentes especies de garrapatas
actuan como vectores. Penicilina, eritromicina y tetraciclina han resultado efectivas en el
tratamiento.

En este reporte sedescribe el primer caso reportado en Costa Rica, no se tienen publicaciones
de otros casos en Latinoamérica. La enfermedad se dio en una nifia de 7 afos vecina de
Escazu (San José, Costa Rica) sin antecedentes patolégicos, que refirié un cuadro de 1 mes
de evolucion con fiebre y una lesién de piel localizada en cara anterior y lateral externa de
muslo y pierna izquierda, formada por una papula central, rodeada de eritema de progresién
centrifuga, no pruriginosa, que no se asocié a otros sintomas o signos. Se traté con Penicilina
y Eritromicina, con lo cual el cuadro cedié.

Elestudio en el hogar permitié encontrar garrapatas en elganado cercano alacasay evidencia
de excremento de murciélago en la casa, animal al cual se asocial garrapatas en Costa Rica.

El estudio del suero del paciente y su grupo familiar no mostré la Borrelia en el campo oscuro,

pero sidemostré titulos por ELISA de anticuerpo contra el componente flagelar diagnésticos
en la paciente. El resto del grupo familiar tuvo pruebas de ELISA negativas.
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UTILIDAD DE LOS ANDROGENOS SUPRARRENALES
PLASMATICOS EN EL MANEJO DE LA HIPERPLASIA
SUPRARRENAL CONGENITA POR DEFICIT DE 21
HIDROXILASA

Drs. Luis Diego Calzada, Efraln Artavia, Carmina Fuscaldo y Yadira Estrada. Servicio de
Endocrinologia, H.N.N.

La evaluacién de un adecuado tratamiento de la Hiperplasia Suprarrenal Congénita por déficit
de 21 Hidroxilasa (HSC) ha sido siempre asunto de gran preocupacién para el clinico.
Tradicionalmente se ha utilizado Pregnanetriol y 17 Cetosteroides urinarios de 24 horas., sin
embargo, esta metodologia es poco préctica y dificultuosa. La utilidad de la determinacion
plasmética de los niveles de 17 Hidroxiprogesterona (170HP) y los andrégenos suprarrenales
como evaluacién de la eficacia terapéutica es incierta y diferentes estudios muestran
resultados contradictorios.

46 pacientes bajo tratamiento por HSC con Hidrocortisona (15-25 mg/m2 s.c./dia) y 9 alfa
Fludrocortisona (50-150 ug/dia) fueron valorados repetidamente entre los 0.5y 12.5 afios de
edad. Todos en estadio 1 de tanner. Se realizaron un total de 70 valoraciones trimestrales.
Cada valoracion consistié en la clasificacion del paciente como sobre tratado (TX-S),
adecuadamente tratado (TX-A) e insuficientemente tratado (TX-1), basado en criterios clinicos
bien definidos, pardmetros auxolégicos y determinacién del nivel plasmético de 170HP,
Sulfato de Dehidroepiandroesterona (DHEAS) y testosterona (TESTO). Los resultados se
valoraron por sexo, relacionando el grado de control con los niveles hormonales. La 170HP es
altamente sensible para determina un mal control, ya que se encontraba sumamente elevada
29 de 30 nifios TX-I (0.97) pero sumamente inespecifica ya que estaba también elevada en
7de 27 TX-Ay en5de 13 TX-S. La probabilidad de obtener un falso positivo era de 56%. Los
niveles de DHEAS se encontraban ampliamente esparcidos, tanto en los TX-| como en TX-A
y TX-S. Tanto su sensibilidad (0.53) como su especificidad (0.28) fueron bajas, y las
probabilidades de obtener un falso positivo son altas (59%). La TESTO es el andrégeno
suprarrenal mas sensible para determinar un TX-l, ya que se encontré elevada en las 19 nifias
TX-1(1.0)y 10de 12 varones TX-| (0.84). También de muy alta especificidad ya que se encontré
normal en las 11 nifias TX-Ay las 4 nifias TXSy en 13 de los 15 varones TX-Ay los 9 varones
TX-S. Laprobabilidad de un falso positivo esde 15%. En conclusiénla TESTO es el andrégeno
suprarrenal mas sensible y especifico para distinguir un TX-l de un TX-A, especialmente en
nifas y en varones impUberes. Ninguno de los tres andrégenos es capaz de distinguir un TX-
A de un TX-S.
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CRIPTORQUIDIA: EVALUACION PROSPECTIVA DEL
ENFOQUE DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO. REPORTE
PRELIMINAR

Drs. Mauricio Copete, Norma Ceciliano y Efrain Artavia.
Servicio de Cirugia y Endrocrinologia, H.N.N.

La criptorquidia se presenta en un 0.8% de los varones de un afo de edad y rara vez se
resuelve espontaneamente después de esta edad. Conduce a graves secuslas a largo plazo
tales como esterilidad y riesgo de malignizacion testitular. Los cambios histolégicos ge
conducen a estas secuelas se inician en stapas tan tempranas como el primer afio de vida y
son tanto mas graves cuanto mayor el tiempo de evolucién del testiculo en una posicién
anémala. Estos cambios se producen no sélo en el testiculo criptorquidico sino en el
contralateral a pesarde su posicién normal. Los estudios de fertilidad en base a espermogramas,
biopsias y tasas de paternidad sugieren la normalizacién de las mismas, si el tratamiento se
efectia antes de los 18 meses de edad. La tasa de descenso reportada con el uso de
Gonadotrofina Corionica (GC) varfa enormemente. Eld mayor porcentaje de descenso en
testiculos escrotales altos y retractiles (histologia y fertilidad normal), y el menor porcentaje en
testiculos verdaderamente criptorquidicos. Asf la verdadera utilidad del tratamiento hormonal
radica en el diagndstico diferencial entre estas dos condiciones.

Recibimos 147 referencias por criptorquidia durante 6 meses. La edad de los nifios varié de
1.0 a 12.5 afos, Sélo 29 (19.7%) nifos fueron referidos durante el segundo afio de edad, 41
(27.9%)durante eltercer afo. 109 (74.1%) menores y 38 (25.9%) mayores de 7 afos. EI91.8%
de las referencias procedian de San José. De los 147 nifios examinados 75 (51.0%)
presentaban testiculos normales: 30 (20.4%) nifos escrotales bilaterales, 27 (18.7%)
retractiles bilaterales y 18 (12.1%) retréctil unilateral. 72 (49.0%) presentaban criptorquidia: 12
(8.2%) bilaterales y 60 (40.8%) unilaterales. 44 nifios han recibido GC a la dosis de 1500 uds/
m2 sc/dia x 9 dosis: En 5 nifos con criptorquidia bilateral dos testiculos en tercio inferior
descendieron a escroto. En 39 nifios con criptorquidia unilateral se obtuvieron 16 (41.0%)
descensos, 13 de los cuales se encontraban en tercio inferior del canal inguinal y 3 en tercio
superior. Un total de 31 (21.1%) nifos han sido programados para orquidopexia.

Enconclusién, en nuestro medic areferenciapor criptorquidia se efectia en formainadecuada
y tardia exponiendo a nuestros nifos a graves secuelas a largo plazo. Recomendamos insistir
sobre el tema en los programas de educacién de pre y pos grado, asi como de educacién
continua.
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PRUEBA DE ESFUERZO SENSIBILIZADO CON

ESTROGENO COMO TAMIZAJE DE DEFICIT EN

HORMONA DE CRECIMIENTO EN NINOS CON
RETRASO ESTATURAL.

Dr. Luis Diego Calzada, Yadira Estrada, Efrain Artavia, Alan Bogantes y Carmina Fuscaldo.
Servicio de Endocrinologia, Hospital Nacional de Nifios.

La Prueba de Esfuerzo (PE) con determinacién de Hormona de Crecimiento (HC) ha sido
utislizada como método de seleccién de los nifios con retraso estatutal (-2.0 d.s) y velocidad
de crecimiento lenta que requieren exploracién dinamica Hipotalamo Hipofisario. Siendo
necesiario explorar aquellos nifios que presenten un pico de HC pos PE inferior a2 10.0 ng/ml.,
mediante dos Pruebas Farmacoldgicas (PF) diferentes (Hipoglicemia insulinica, L-Dopa,
Glucagén, etc.). Previamente reportamos un 33% de Falsos Negativos (FN) mediante PE. (HC
pos PE < 10.0 con HC en PF > 10.0 ng/ml). Un mayor pico de HC pos estimulo (PE o PF) ha
sido reportado en nifios puberales, lo que ha motivado la sensibilizacién mediante estrégenos
y andrégenos previo a PE y PF tratando de aumentar la sensibilidad, especificidad y disminuir
el porcentaje de FN.

Reportamos los resultados (X + SEM, Rango) de HC (ng/ml) en la PE sensibilizada con etinil
estradiol (PEEE) a la dosis de 100 ug/dia los tres dias previos en 96 nifos (Sexo 1:1)
prepuberales con retraso estatural con edades entres los 3 y los 12 afios:

Normales Deficitarios
(N = 90) (N = 6)
PEEE > 10.0 ng/ml N =82 N=0
20.3+09(") e
(10.0-30.0) = seeecemeeee-
PEEE < 10.0 ng/ml N=8 N=6
17.72+05(") 1.2+0.2 (%)
(5.7 - 9.6) (1.0-1.7)

(*): p < 0.001,

Lo que nos muestra una sensibilidad 0.91, especificidad 1.0 y una probabilidad de FN de 0.045
(4.5%).

En conclusién, recomendamos la PEEE para el estudio de nifios con retraso estatural cuando
la PE sea dudosa, sobre todo en nifios cercanos al inicio de la pubertad con el fin de disminuir
los FN, tomando en cuenta en su interpretacién que estamos introduciendo un artefacto
farmacolégico para incrementar la respuesta de HC.
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TSH SOBRE PAPEL FILTRO EN EL
RECIEN NACIDO ENFERMO

Drs. Efrain Artavia, Patricia Allen y Sara Rodriguez. Programa de Tamizaje Neonatal de
Errores Congénitos del Metabolismo, Scio Neonatologfa, Endocrinologla e INCIENSA.

Determinaciéon de TSH sobre papel filtro al 5-7 dia de vida es una de las metodologias
empleadas para el Tamizaje Neonatal (TN) del Hipotiroidismo Congénito (HC), ya que a esta
edad el pico inicial (0:30 hras) de TSH ha disminuido y se mantiene estable en valores
inferiores a 7 ul/ml. Sin embargo, varios factores pueden alterar la funcién del Eje Hipotalamo
- Hipofisario en el RN. Los valores absolutos de TSH variasn inversamente con la edad
gestacional. La patologia perinatal, hipoxia y el bajo peso pueden producir bloqueo del pico
inicialde TSHo un picode TSH tardio. Estas alteraciones pueden sercausade falsos positivos/
negativos. El objetivo del presente estudio es conocer la evolucién dela TSH en el RNPy RNT
enfermo cn el fin de determinar el dia éptimo para su determinacién, asi como preveer la
probabilidad de un falso resultado. Se determiné TSH sobre papel filtro a 1, 4, 8, 15, 20y 30
dias de vida en: Grupo 1: 6RN diminutos con Edad Gestacional (EG) entre 27 y 29 sem. y peso
entre 700 y 960 g. Grupo 2: 24 RNP con EG entre 28 y 36 sem. y pesos entre 1100 y 2600 g.
Grupo 3: 7 RNT con Eg entre 37 y 40 sem. y pesos entre 2500 y 3880 g. Los grupos Il y llI
presentaban patologia perinatal grave. Resultados: promedio / 1 d.s.

DIA: 1 4 8 15 20 30
G-1: X 22.4 15.1 (%) 10.0 11.0 9.5 15.5
ds 8.2 5.7 5.0 75 4.9 6.3
G-2: X 18.0 9.3 7.7 7.8 9.7 8.5
ds 7.6 6.1 6.1 4.1 76 5.5
G-3: X 15.9 5.0 (*) 6.0 5.0 47 5.0
ds 7.9 1.7 3.8 3.3 1.9 1.9

Diferencias no significativas excepto (*), p < 0.001.

Los valores de TSH obtenidos se caracterizan por la amplia dispersién, evidenciada por la
amplitud de las d.s.. Tanto el anélisis de los valores individuales como los promedios anotados
no sugieren bloqueo del pico inicial con respecto al RNT sano. Los diminutos mantienen
valores de TSH discretamente elevados durante el primer mes de vida lo que podria dar lugar
a falsos positivos. La TSH de los RNP y RNT enfermos se comporta de manera similar a los
RNT sanos por lo que no debemos esperar valores falsos negativos o positivos.
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SE JUSTIFICA UN PROGRAMA DE TAMIZAJE
NEONATAL MASIVO PARA 1A HIPERPLASIA
SUPRARRENAL CONGENITA POR DEFICIT EN 21
HIDROXILASA EN COSTA RICA
REVISION RETROSPECTIVA DE LA CASUISTICA DE
1981 a 1990

Drs. Efrain Artavia, Alberto Lépez, Carmina Fuscaldo, Luis Diego Calzada y Yadira Estrada.
Servicio de Endocrinologfa, Hospital Nacional de Nifios.

La Hiperplasia Suprarrenal Congénita por déficit de 21 Hidroxilasa (HSC) es un error innato
dela biosintesis de los esteroides adrenales, e transmisién autosémica recesiva. Por métodos
de diagndstico convencional se reporta una prevalencia que varia de 1:490 a 1:4000 recién
Nacidos vivor (RNV), con una relacién de 2:1 nifias: nifos. Se conocen dos subtipos de
Perdedora de Sal (HSC-PS) y la Virilizante simple (HSC-VS), presentandose 66 y 33%
respectivamente. Por métodos de tamizaje neonatal masivo la prevalencia se haincrementado
+40-50%, 1:282 a 1:20000 RNV, la relacién por sexos ha sido de 1:1 como es de esperar en
un trastorno autosomico resesivo. La HSC-PS se increment6 a un 75% y la prevalencia se
reportaen 1:18850y 1:57543 RNV paralaHSC-VS y HSC-PS respectivamente. El diagnéstico
temprano mediante tamizaje neonatal por determinacién de 17 OH Progesterona al tercer dia
de vida, ha sido de beneficio en la prevencién de la crisis de insuficiencia suprarrenal aguda
(ISA) y en prevenir las secuelas del hiperandrogenismo.

Documentados 97 casos de HSC nacidos de 1981 a 1990: lo que resulta en promedio una
prevalencia de 1:7853 RNV, con un rango de 1:4684 a 1:12965 RNV. 63 nifias y 34 varones
(2:1). 83 (86.5%) casos de HSC-PSy 14 (13.5) de HSC-VS. 1:9178y 1:54414 RNV para HSC-
PSy 14 (13.5)de HSC-VS. 1:9178 y 1:54414 RNV para HSC-PS y HSC-VS respectivamente.
la edad del diagnéstico vari6 enormemente. La HSC-VS (100% nifas) se sospechd por
ambiguedad de genitales externos (AGE) entre las horas de nacida y los 22 meses. Solo en
dos nifias el diagndstico se efectud antes de los 7 dias y en 18 antes de los 15 dias. 49 ninas
HSC-PS se manifestaron principalmente por AGE e ISA, 13 de ellas se diagnosticaron antes
de los 7 dias de edad, 23 en la segunda semanade viday 13 en mayores de 15 dias. Encuatro
de ellas la AGE (Prader |lI-V) fue notada posterior a la ISA. 18 (36.7%) de las nifias HSC-PS
presentaron desequilibrio hidroelectrolitico grave e hipoperfusién tisular y otros criterios de
gravedad, 13 nifias no presentaron alteraciones hemodinamicas. 18 nifas se manifestaron
més bien por una incidiosa falla para progresar. De 34 varones HSC-PS 30 se manifestaron
por ISA y sélo en 9 la macrogenitosomia fue el signo pivote del diagnéstico. Sélo 5 varones
se diagnosticaron antes de los 15 dias de edad, 18 durante la tercer semana de vida y el resto
entre 1y 7 semanas. 28 (82.3%) de ellos presentaron hipoperfusion tisular hasta alteraciones
hemodin&micas graves, y solo dos de ellos no presentaron signos de gravedad. 4 nifios se
manifestaron por falla para progresar. En conclusidn, nuestro reporte preliminar muestra una
alta prevalencia de HSC en Costarica. La relacién por sexos de 2:1 sugiere un subdiagnéstico
de un varén por cada tres pacientes afectados. En la distribucién porcentual de los subtipos
llama la atencién el alto porcentaje de HSC-PS y la ausencia de varones con HSC-VS,
sugiriendo un subdiagndstico de este subtipo y un aparente incremento porcentual de las
HSC-PS. De 97 niflos con HSC, 81 (83.5%) se diagnosticaron después del sétimo dias de edad
y 39 (40.2%) presentaron ISA con alteracion hidroelectrolitica y hemodindmica graves. Estos
nifios se beneficiarian grandemente con un diagnéstico temprano mediante tamizaje neonatal
por determinacién de 17 OH progesterena sobre papel filtro al tercer dia de vida.
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RESULTADO DEL TRATAMIENTO DEL DEFICIT
COMPLETO EN HORMONA DE CRECIMIENTO

Drs. Yadira Estrada, Luis Diego Calzada, Carmina Fuscaldo y Efrain Artavia. Servicio de
Endocrinologfa, Hospital Nacional de Nifios.

Reportamos el resultado del tratamianto de 55 ninos implberes con déficit completo en
Hormona de Crecimiento (HC) con hormona biosintética. Los criterios de seleccién fueron:
Velocidad de crecimiento lenta y resputa negativa al estimulo de la reserva hipofisaria de HC
mediante dos pruebas farmacolégicas diferentes (Hipoglicemia insulinica, Clonidina, L-Dopa,
etc.):

VELOCIDAD DE CRECIMIENTO, (cm. / afo)

Dosis de Hormona Menores de 10 afios Mayores de 10 afios
0.7 u/Kg/sem. (N=7) (N=1)
dividido 7 dosis _ 153 10.5

0.45 u / Kg. / sem. (N = 6) (N=19)
dividido 7 dosis 11.6 8.9

0.45 u / Kg. / sem. (N =5) (N=18)
dividido 3 dosis 7.0 7.9

En conclusién, como ha sido reportado en la literatura se obtienen mejores resultados en los
pacientes mas jévenes con mayor nimero de aplicaciones por semana.

PROGRAMA DE TAMIZAJE NEONATAL

Drs. Tatiana Casco, Lila Umaha, Efrain Artavia, Sarita Rodriguez, Rafael Trejos, Carlos de
Céspedes. INCIENSA, Hospital Nacional de Nifios.

Este programa comenzé en marzo de 1990 y tiene como objetivo principal evitar el retardo
mental dado por Hipotiroidismo congénito, Fenilcetonuriay Enfermedad de la Orinadel Jarabe
de Arce. Lo anterior se puede lograr mediante las pruebas metabdlicas realizadas a la
poblacién de recién nacidos de Costa Rica, entre los ocho y treinta dias después del
nacimiento. Se toma una muestra de sangre capilar en el talén del bebé y se recolecta en un
papel de filtro S&S 903.

Posteriormente se realizan la prueba de Guthrie y la determinacién de los niveles de TSH por
el método de RIA. Hasta el mes de julio de 1991, se han recolectado 14061 muestras,
diagnosticandose un casode Enfermedad de Orinade Jarabe de Arce, un caso de Hipotiroidismo
Congénito, dieciséis casos de Hiperfenilalaninemia y dos casos de Hiperleucinemia transito-
rias. El diagnéstico y tratamiento oportuno de estas enfermedades tiene un impacto de gran
trascendencia para la salud pulblica, practicando una medicina preventiva a través de una
medicina predictiva.
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INFECCION DEL TRACTO URINARIO (ITU)
SECUNDARIA A CATETERIZACION (CAT)

C.M. Odio, L. Ramirez y J. Guevara.
Hospital Nacional de Nifos. San José, Costa Rica

Desde diciembre 1990 hasta abril 1991 reclutamos en un estudio prospectivo (alin en marcha)
50 pacientes que fueron sometidos a cateterizacion del TU. Se les realizé uriandlisis y
urocultivo en el momento de la cateterizacién, diariamente mientras cateterizados, a los 2- 3
dfas posteriores a la Glftima cateterizacion y diariamente hasta su esterilizacién en aquellos con
ITU.

ITU se defini6 como crecimiento de > 10 UFC/ml de un mismo microorganismo en orina
obtenida por medio de aspiracién suprapublica, cateterizacién de entrada y salida, cateter
continuo en tracto urinario, o, por recoleccién en bolsa, previa limpieza de la regién anatémica.
29 (58%) pts. fuerondel sexo masculino. La edad promedio (rango) fue de 5 (1d-15 afios) afos.
El tiempo promedio (rango) de la duracién d ela cateterizacion fue de 3 (1-40) dias. 7 (14%)
pts. desarrollaron ITU y 4 (57%) presentaron sintomatologia. La duracién promedio de la
cateterizacién en ptes con ITU fue de 8 dias. En seis de los ptes can ITU la orina fue obtenida
a través de catéter. Los patdgenos causales fueron Proteus sp y C. albicans, 2 cada uno; E.
cloacas, E. agglomeransy M. morganni, uno cadauno. Solo 4 (50%) de los pts con ITU tuvieron
piuria.

Eltiempo promedio (rango) en dias de la cateterizacién en pts sin ITU fue 1 (1-4), versus 8 (1-
40) en pts con ITU (p < 0.05). Nuestros resultados preliminares, muestran una incidencia de
ITU del 14% en pts hospitalizados y que han sido cateterizados por > 24 hs. El riesgo de ITU
aumenta significativamente a partir de las 72 hrs. de cateterizacién. Planeamos completar el
estudio cuando un total de 100 pts hayan sido prospectivamente evaluados.
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COMPROMISO DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
(CSNC) EN PACIENTES (PTS) con CANDIDEMIA.
REVISION DE 5 ANOS

MM Paris, CM Odio, L. Ramirez y J. Guevara
Hospital Nacional de Nifios, San José, Costa Rica

Se hizo una revisién retrospectiva de todos los pts. con diagnéstico de infeccién por Candida
albicans (CA). En el anélisis, solamente se incluyeron aquellos pts con aislamiento de CA del
cultivo de sangre y/o liquido cefalorraquideo (LCF). En 115 pts se aislé CAdel cultivode sangre
y 18 (16%)d presentaron anormalidades del LCR junto con manifestaciones de compromiso
neuroldgico. El promedio (rango) de edad de los pts sin CSNC fue de 16.5 (4.180) dias, versus
60 (2d-7 afios) dias en aquellos con CSNC, p < 0.05. La mortalidad fue 42% (41/97), versus
44% (8/18) respectivamente. Los hallazgos del LCR en aquellos con CSNC, expresados como
media (rango) glébulos blancos, concentracién protéica, glucosa y % de PMN fueron 30 (0-
150), 122 (11-350), 38 (5-87) y 78 (38-100), respectivamente. Estos valores fueron
significativamente diferentes de los hallados en pts sin CSNC. EI97% (112/115), 81% (93/115)
y 60% (69/115) de todos los pts habia recibido > 7 dias de antibiéticos de amplio espectro,
tenian cateter venoso central y estaban recibiendo alimentacién parenteral en el momento de
inicio d ela enfermedad por CA. El 60% (69/115) de los pts tenian lesiones mucocuténeas y
el 56% (64/115) present6 shock al diagnosticarse la enfermedad. Estos resultados ilustran el
hecho de que aproximadamente una quinta parte de los pts con candidemia presenta CSNC
y que la candidemia es comun en infantes de alto riesgo.
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ABSCESO HEPATICO EN 1A INFANCIA
EXPERIENCIA DE 10 ANOS EN EL HOSPITAL
NACIONAL DE NINOS SAN JOSE - COSTA RICA

Drs. Celina Guzman, Juan Carlos Corrales
Hospital Nacional de nifios, “Dr. Carlos Séenz Herrera”

Diecisiete casos de absceso hepatico en 14 nifios fueron tratados en un periodo de 10 afos
a partir de 1991. Hubo 2 casos que presentaron una y dos recurrencias respectivamente. La
edad promedio fue de 6.6 afnos, 8 correspondieron al sexo femenino y 6 al masculino. Cuatro
pacientes tuvieron cirugia abdominal reciente como factor predisponente. Las manifestacio-
nes mas frecuentes fueron fiebre y dolor abdominal (97%), hematomegalia (70%), dolor a la
palpacién de hipocondio derecho (67%) y leucocitos 10.000 (76%). 11 casos fueron
diagnosticados por ultrasonido, 4 porgamagrafiay ultrasonido, 1 portomografiacomputarizada
y ultrasonido y 2 por laparatomia. Las lesiones fueron Unicas excepto en un caso y todas se
localizaron en I6bulo derecho. Se usaron antibiéticos de amplio espectro tempranamente; en
7 casos se hizo drenaje y 3 de éstos casos en afos méas recientes fueron drenados
exitosamente mediante puncién dirigida por ultrasonido. Los agentes etiolégicos aislados del
absceso fueron Staphylococus aureus, Klebsiella sp, Proteus, E. Coliy huevecillos de Ascaris
lumbricoides. 2 casos tuvieron mas de un agente. Un paciente fallecié luego de su tercera
recurrencia. Una tercera parte de los pacientes tuvieron seguimiento promedio de 10 meses
y en todos la condicion general fue excelente.

Recomendamos el uso del ultrasonido como el método de eleccién tanto para el diagnéstico
como para abordaje terapéutico en el drenaje por puncién dirigida del absceso. Especulamos
que este método reducir tanto los dias de fiebre del paciente como su estancia hospitalaria.



SINDROME DE Niiio CASI AHOGADO ~
EXPERIENCIA EN EL HOSPITAL NACIONAL DE NINOS
SAN JOSE, COSTA RICA

Drs. Felipe Blanco, Manuel E. Soto, Aristides Baltodano
Hospital Nacional de Ninos “Dr. Carlos Sdenz Herrera”

Se define casi ahogamiento como la sobrevivencia a una asfixia por submercién por mas de
24 horas. Cuando la persona fallece en las primeras 24 hrs. del accidente se designa esta
condicién como ahogamiento.

Se efectué un estudio retrospectivode los casos de sindrome de nifio casiahogado registrados
en el Hospital Nacional de Nifios en el periodo de 1980 a 1990. Hubo un total de 64 nifios que
ingresaron al hospital con el diagnéstico de casi ahogado, el 64% (41 nifios) eran del sexo
masculino, y 23 (36%) del sexo femenino, con una relacién masculino-femenino de 1.78/1.

La mayoria de los pacientes tenfan edades entre el afo y los 4 afios (59.2%), 4.3% eran
menores de un afo, 25% entre 4y 8 afos y el 12.6% entre los 8y 13 afos. Lacondicién clinica
de ingreso fue buena en un 56.3% de los nifos, regular en el 23.4% y mala en el 20.3% Eltipo
deinmersion se describe a continuacién aguaclorinada 12.6% aguadulce (15), aguajabonosa
(9), aguas negras (9), agua salada (4), aguas sucias (3), otros (1), desconocido (2).

Eltiempode inmersién se desconoce en el 50% de los casos, fue menor de 6 minutos en 37.5%
y méas de 6 minutos en 9.3%.

Las secuelas se presentaron en un paciente como fibrosis pulmonar, en 2 pacientes como
encefalopatia crénica no progresiva con cuadriparesia espastica. Fallecieron 5 pacientes
durante su estancia hospitalaria. En 25 nifios (39%) el lugar del accidente fue en el hogar, en
21 (32.8%) fue en una piscina, en otros sitios 18 ninos (28.2%) Es claro que los niflos menores
de 4 afos son ninos de alto riesgo de un accidente por sumersién, y que muchos de estos
accidentes ocurren en el hogar o piscinas (71.8% de los casos), sitios en los cuales debe existir
una mayor prevencién.

El analisis de los factores y la valoracién clinica y de laboratorio al ingresar al hospital son
factores muy importantes para el pronéstico de los 13 nifios que tuvieron una condicién clinica
mala al ingreso, 6 egresaron sin secuelas y en buenas condiciones clinicas, 22 tuvieron
secuelas neuroldgicas severas y 5 fallecieron.

“Un gramo de prevencién vale lo que cien gramos de curacién
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ADENOMATOSIS QUISTICA PULMONAR CONGENITA
UN CASO DE DIAGNOSTICO ANTENATAL

Dr. Roberto Herrera, Dr. Carlos Silva, Dr. Gerardo Mora
Servicio de Cirugla Cardiovascular y Térax
Hospital Nacional de Nifics Dr. Carlos Saenz Herrera

LaMalformacién Adenomatoide Quistica Pulmonar Congénita es unarara variedad de defecto
pulmonar congénito cuya manifestacion clinica es con frecuencia un Sindrome de Dificultad
Respiratoria del recién nacido que puede conducir al nifios al fallecimiento en pocas horas pero
puede presentarse también en forma solapada con infecciones pulmonares recurrentes. La
entidad fue descrita por Bartholin en 1687. Dado que usualmente no se asocia a otras
malformaciones y casi siempre es unilateral circunscribiéndose a uno o varios l6bulos del
pulmén afectado, el pronostico dependera de la premura con que se haga el diagnéstico y se
establezca el tratamiento. En este reporte presentamos un caso de reciente aparicién en el
Hospital Nacional de Nifos en el que un ultrasonido rutinario a las 28 semanas de gestacién
detectd la presencia de una zona de ecogenicidad quistica en el hemitorax izquierdo, no
pudiéndose dicernir en ese momento entre patologia pulmonar y una Hernia Diafragmética.
El parto fue atendido en un hospital metropolitano y previo a éste se puso en alerta al servicio
de Neonatologia del Hospital Nacional de Nifios. Nacié un nifio: JMM de 3100 gramos con
apgar 9-10 sin evidencia de dificultad respiratoria que sin embargo fue trasladado al Hospital
Nacional de Nifios. El primer estudio fue una placa simple de torax que mostré la presencia de
un &rea sin parénquina pulmonar que desplaza el diastino hacia la derecha y que semeja
mucho una hernia diafragmatica. Una serie Gatroduodenal confirma la integridad del misculo
diafragma. Con el paciente hemodinamica y metabdlicamente estable se lleva a sala de
operaciones en donde se practica unatoracotomia lateral izquierda que evidencia la presencia
de una masa de consistencia quistica que ocupa todo el l6bulo superior del pulmén izquierdo,
dejando indemne la lingula y el Iébulo inferior. Se practicd lobectomia superior izquierda con
fijacién de la lingula en forma exitosa. En la actualidad el nifio tiene un desarrollo completa-
mente normal.
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DERRAMES PLEURALES EN NINOS

Autores: Nereida Arjona O. Gerardo Mora B., Manuel Soto Q.,
Oscar Castro A., Reina Gonzalez P.

Con el advenimiento y el uso generalizado de antimicrobianos de amplio espectro se ha
provocado cambios profundos en la forma de presentacién de los procesos infecciosos. con
la finalidad de evaluar éstos camios se revisaron los expedientes de todos los pacientes que
egresaron con el diagnéstico de Derrame Pleural (DP) del Hospital Nacional de Nifios entre
enero de 1985 y diciembre de 1989. En nuestra serie de 140 pacientes se logé determinar
etiologia bacteriana en el 43% de los pacientes con DP quienes tuvieron el cultivo del liquido
pleural (LP) positivo, frotis del LP (+) o el hemocultivo (+), todos con parametros gasométricos
y de glucosa compatibles con infeccién bacteriana. Los gérmenes més frecuentes aislados
fueron: S. aureus, H. influenza y Bacilos G (-).

| ETIOLOGIA DE DERRAMES PLEURALES

B sAUREUS

[J H.INFLUENZA
BAC.G(-)

B spPNEUM.

STAPH.SP.

B ANAEROB.

STREP.O.H.

En la distribucién por edad de los gérmenes cultivados hubo una mayor cantidad en < 2 afios
(67%) versus > 2 afos (33%). El S. aureus predominé en odas las edades principalmente en
< 2 anos. El H. influenza y el S. pneumoniae entre 3 meses y 2.5 afios. El empiema fue el tipo
de derrame con mayor incidenciade aislamiento bacteriano al aislarse el 71% de los gérmenes
de éste tipo de LP. los LP citrinos obtenidos ocuparon el segundo Iguar al aislarse de éstos
el 20% de las bacterias. Los 6 microorganismos aislados en el LP de los 11 pacientes que
presentaron derrame pleural y shock séptico fueron: P. aeruginosa: 2, E. coli: 1, Klebsiella:
1, S. aureus: 2 y H. influenza: 1. (un cultivo fue doble: Kleb/S. aureus). En los pacientes que
tuvieron el cultivo de LP (+) se encontré que la media de los pH fué 6.74, (95% <7.3) y la media
de la glucosa fue 34mg/dl (73% <40). En los DP (-) la media de los pH fue 7.23 (48% <7.3) y
la media de la glucosa fue 56.3 mg/dl (40% <40 mg). Observandose una correlacién de los
niveles méas bajos depH y glucosa en los DP positivos. De los 91 pacientes con el cultivo de
LP (-) el 41% recibié tratamiento previo y el 30% >2 dias, principalmente con Penicilina. Las
3patologias de fondo masfrecuentes fueron: Infeccién bacteriana, Paragonimiasis y Quilotérax.
Los DP eosinofilicos (<10% eosindfilos) se presentaron en pacientes con Paragonimiasis y los
DP linfociticos (>50% linfocitos) se asociaron a Quilotérax. Los DP bilaterales sélo en casos
de Paragonimiasis y Quilotérax.
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TRAQUEITIS BACTERIANA

Drs. Margarita Arata, Maria de los Angeles Umana, Manuel Soto. Servicio de Medicina 5 y
Servicio de Neumologia, Hospital Nacional de Nifos.

Durante un periodo de diez afios. (1980-1990), se revisaron los expedientes de los pacientes
con diagnéstico de traqueitis bacteriana. Se obtuvieron 21 casos. El cuadro clinico inicial fue
de obstruccién de la via aérea superior con tos perruna, estridor inspiratorio, retracciones
intercostales y secreciones purulentas abundantes en traque. la fiebre fue un datoconstante.
la laringoscopia directa confirmé el diagnéstico en un 100% de los casos, encontrandose
edema subglotico y abundantes secreciones purulentas en traque. El cultivo de las mismas
revelé como agentes etioldgicos: S. aureus en el 33% de los casos, S. pneumoniae en el 23%.

De los veinte y un pacientes 19 requirieron manejo con tubo endotraqueal.

No hubo defunciones ni secuelas en el grupo analizado.
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EPIDEMIOLOGIA DEL ASMA EN COSTA RICA

Manuel E. Soto, Mariela Bustamante, Inés Gutiérrez.
Neumologla y Pediatria Hospital Nacional de Nifios.
Costa Rica.

El asma bronquial es una de las principales y mas serias enfermedades crénicas en nifios
menores de 18 afos, causa gran ausentismo escolar y en ocasiones restringe las actividades
del nifio y de su familia.

Con niveles de confianza del 90% y un margen de error del 1%. 97 centros educativos
(pre-escolar, escolar y colegios) distribuidos en todo el pais fueron escogidos en forma
sistematica por métodos computarizados de acuerdo al tamafio del centro, localizacién en
zonas urbanasy rurales, temperatura y precipitacion pluvial. La muestra total de la poblacién
encuestadafuede 1682 nifios (52.6%) del sexo masculino, (47.4%) del sexo femenino, edades
comprendidas entre los 5 y 17 afios sin diferencia en cuanto al lugar de procedencia (urbana/
rural). El41.7% viven en zonas con una precipitacién pluvial anual entre 2000 a 2500 ml/afio
y una mayoria de los encuestados (61.8%) viven en lugares con temperaturas que oscilan
entrelos 17 ylos 23 . Laprevalencia de asma en Costa Rica es de un 22.9%, cifraque setomd
en base al diagnostico médico del total de la muestra tienen sintomas respiratorios (ios con
flemas, sibilancias o dificultad respiratoria) luego de infecciones respiratorias. En pacientes
asmaticos los varones son més afectados (56.3%) que las mujeres (43.7%) (P=0.01)
presentando los hombres méas sintomatologia nocturna que las mujeres (P=0.05). El grupo de
ninos mas afectado es el menor de 10 afios (P=0.01), este grupo de nifios presentan en forma
significativa mas sintomatologia que los nifios mayores. No hay diferencias significativas en
los nifios provenientes de area urbana o rural en cuanto a sintomatologia respiratoria, pero la
ingesta de medicamentos antiasmaticos es menor en el area rural (Salbutamol (P=0.01),
Tedfilina (P=0.01) y esteroides (P=0.01). La prevalencia de asma es mayor en zonas con
temperaturas mayores alos 25 C (27.4%) (P=0.01). Otro factor de riesgo es el fumado pasivo
en madres y padres con 22.4% en el grupo de madres no fumadoras. La prevalenciade asma
en CR es tremendamente alta (22.9%) con factores de riesgo reconocidos (sexo masculino,
menores de 10 afos, madre o padre fumador, residencia en lugares calientes). Es por lo
anterior que se continuar estudiando al grupo de asmaticos en una segunda etapa y se iniciar
una campafia de prevencién y educacién del nifo asmético en CR.
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QUIMIOPROFILAXIS DE LA TUBERCULOSIS EN NINOS

Dr. Edgar Mohs.
Hospital Nacional de Nifios. San José, Costa Rica.

Aun cuando la tuberculosis ha dejado de ser un serio problema de salud en Costa Rica y en
el Hospital Nacional de Nifios son pocos los casos que vemos anualmente, es posible reducir
aun mas su prevalencia y hasta eliminarla de vastos sectores de nuestra poblacién, si se
fortalecen las actividades encaminadas a la identificacién temprana de casos y contactos,
especialmente aquellos contactos menores de 15 afios de edad y se les administra
quimioprofilaxis durante 9 meses. (gréfico No. 1).

Es bien sabido que la isoniazida protege por lo menos durante 20 afos, a las personas que
han sido infectadas por M. tuberculosis. Esta condicién de infectado pero asintomético, se
establece en los paises desarrollados, mediante |a prueba de tuberculina; sin embargo, en
nuestro pais existen innumerables problemas logisticos que hacen inoperante la aplicacion de
la tuberculina en gran escala. Cuando hallan radiografia ser conveniente utilizarlas, pero
donde no existan tales facilidades, el criterio debe ser otro.

Esquema para Costa Rica:

En nuestro pais se pone lavacuna BCG al nacimiento en méas del 80% de los casos, por lo tanto
no insistiremos en esta actividad. Mas bien, debe concentrarse el énfasis y el esfuerzo en la
deteccién precoz de casos y su tratamiento apropiado y por otra parte, en la blsqueda
inmediata de contactos menores de 15 afos de edad para quimioprofilaxis. En los mayores de
15 anostambién es Utilla prevencién con isoniazida, pero ese ya no es el campode la pediatria.
La isoniazida cura la infeccién y previene el desarrollo de la enfermedad.

En la actualidad se recomienda dar 10 mg por kg de peso por dia de isoniazida, durante 9
meses (maximo 300 mg diarios). En nifios eutréficos no es necesario administrar piridoxina
concomitantemente; pero en nifios desnutridos se deben dar 5 mg diarios de piridoxina
(vitamina B6), mientras dure el tratamiento. Eltratamiento debe prelongarse durante 1 aflo en
pacientes con el VIH. Quienes vayan a recibir esteroides o inmunosupresores por tiempo
prolongado, deben tomar isoniazida mientras dure el tratamiento de fondo y de preferencia se
les practicar una prueba de tuberculina. Cuando la M. tuberculosis infectante sea resistente
a isoniazida podra emplearse rifampicina a 10 mg por kg de peso por dia durante 9 meses,

-Conducta a seguir con recién nacidos:

Si la madre es sospechosa de tuberculosis o es tuberculina positiva, el nifio debe recibir
profilaxis con isoniazida mientras se aclara la situacién de la madre y la familia. Sila madre
del recién nacido desarrollé la enfermedad recientemente, aun cuando se hubiera tratado
adecuadamente, el nifio debe recibir quimioprofilaxis usual. Sila madre tiene alguna forma
diseminada de tuberculosis, es posible que el recién nacido desarrolle la enfermedad y debe
protegerse con

un esquema de tratamiento completo; en caso de no presentarse posteriormente signos de
enfermedad, se dejar Ginicamente isoniazida por 12 meses.
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MICROGASTRIA CONGENITA
PRESENTACION DEL PRIMER CASO EN EL HOSPITAL
NACIONAL DE NINOS

Autores: Dr. Mauricio Copete Ortiz, Dr. Juan Carlos Corrales Soto

La microgastria congénita es una anomalia rara caracterizada por un estémago pequeiio,
tubular o sacular, malrotado y acompanado de una dilatacién esofagica, con incompetencia
del cardias.

Se asocia principalmente con asplenia, anomalfas renales, anomaliasesqueléticas y malrotacién
intestinal. Es por el origen comin del estémago y el bazo en la 52 semana de vida embrionaria
que se produce esta asociacién con asplenia. Se presenta clinicamente como intolerancia
para la alimentacién, falla para progresar, desnutriciéon, neumonias recurrentes y reflujo gastro
esofégico. Eldiagnéstico es clinicoy radiolégico, con unaplacade abdomen simple y unaserie
esofago-gastrica, que muestra un estdmago centralizado, sacular o tubular con un eséfago
dilatadol. La histologia muestra una diferenciacién normal, con menos células productoras de
factor intrinseco. El tratamiento consiste en la administracion de comidas pequefas Yy
frecuentes. El tratamiento quirdrgico se debe realizar en caso de falla para progresar o
intolerancia a la alimentacién. Se han utilizado varias técnicas quirdrgicas, la méas popular es
la del reservario yeyunal de Hunt-Lawrence, descrita en 1952.

Se presentael casode unapaciente de 7 dias de edad, producto de una primigesta de 20 afios,
que cursé con embarazo y parto normal. Peso al nacer de 3.050 gr. Ingresé con una
sintomatologia de 5 dias de vomitos postprandiales hasta de 15/dia, pérdida de peso y
sialorrea constante, postprandiales hasta de 15/dia, pérdida depeso y sialorrea constante. Se
hizo una serie esofagogastrica que mostré un eséfago dilatado sin paso al estémago. Se llevé
a sala de operaciones para esofagoscopia que confirmé los hallazgos de la serie esofago-
gastrica. Se practicé una primera laparotomia donde se encontré un estdémago pequefio
sacular y un pancreas anular y una malrotacién intestinal completa. Se hizo enterolisis y se
comenzé alimentacién parenteral con miras a ganar peso. Se hizo nueva serie que mostré un
esofago dilatado, conreflujo esofago-esofagico, un estomago pequefio centralizado y herniado
por el hiato. Us: mostré asplenia y ninguna otra anomalia intrabdominal. Se practicé nueva
laparotomia donde se reconfirmé un microestémago retrohepético, un pancreas anular, la
malrotacion intestinal y la asplenia, se hizo un reservario yeyunal tipo Hunt-Lawrence. La
paciente se egresa al 10 dia postquirdrgico, con excelente tolerancia a la via oral y ganancia
de peso. Actualmente tiene 4 meses de edad, con una buena evolucién y cura ponderal
adecuada.

Se presenta esta caso por constituir el primero reportado en el Hospital Nacional de Nifos y
el mas precozmente operado segun la literatura.



EXPERIENCIA CON 31 PACIENTES OPERADOS DE
CONDUCTO ARTERIOSO PERSISTENTE MENORES DE
5 MESES EN EL HOSPITAL NACIONAL DE NINOS

RESUMEN

Autores: Dr. Mauricio Copete Ortiz, Dr. Gerardo Mora Badilla

Se hizo un estudio retrospectivo en el Hospital Nacional de Nifios de todos los nifios menores
de 5mesesoperados de Conducto Arterioso Persistente, en un periodode 5 afios comprendido
entre septiembre de 1985 y septiembre de 1990.

De los 31 casos analizados 16 correspondieron al sexo masculino (51.6%) y 15 al sexo
femenino (48.4%). La edad quirlrgica se presenté en dos picos correspondiendo a mayores
de 3meses en un 80.6% y menores de 1 mes en un 16.1%. El 84% de los pacientes tenian un
peso superior a los 2.500 grs. sin constituir un factor de riesgo.

Laprematurezy la Rubeolacongénitaconstituyeron los principales antecedentes gestacioanles.
El 45% de los pacientes eran pretérminos menores de 36 semanas y el 29% pesaron al nacer
menos de 2.500 gr., constituyendo un factor de riesgo el Conducto Arterioso Persistente.

Los principales sintomas de insufiencia respiratoria fueron la taquipnea (25%) y el fallo
respiratorio (32.3%), que se presentaron de preferencia en los dos grupos de edad quirGgicos
predominantes. El 71% de los pacientes tuvouna curva de peso con pérdida, que también
mostré su tendencia en los dos grupos de edad mencionados.

Las principales indicaciones quirlrgicas constituyeron la fala para progresar (58%), fallo
cardiaco (45%), fallo respiratorio (25.8%) y el soplo como Unica indicacién quirargica en el
25.8%. La mortalidad fue del 12.4% (4 nifos) distribuidos también en los dos grupos de edad
predomiantes, cuyas causas no estaba relacionadas directamente con el Conducto Arterioso
Persistente.

En el seguimiento de los pacientes hubo ganancia de peso en el 80% de los pacientes.
Consideramos de interés el hecho de operar los pacientes una vez se hace el diagnéstico y

falla el manejo médico para evitar complicaciones serias como el fallo cardiaco, respiratorio
y la falla para progresar.



APENDICITIS AGUDA EN NINOS
COMPARACION DE DOS ESQUEMAS DE
TRATAMIENTO

Dr. Juan C. Corrales Soto.
Servicio Cirugia General
Hospital Nacional de Nifios

Siendo la apendicitis aguda la causa mas com(n del abdomen agudo en nifos, y constituyendo
el diagnéstico de egreso maés frecuente del servicio de cirugia general del Hospital nacional
de Ninos (en el primer semestre de 1991 se presentaron 314 casos, de los cuales un 255
estaban perforados, y con un promedio de estancia de las perforadas de 7.6 dias), disefiamos
un estudio prospectivo, ramdomizado, ens el cual se comparaban dos protocolos de
tratamiento diferentes, con el fin de determinar la seguridad de un nuevo esquema de
tratamiento que incluye menos dias de hospitalizaciény la eliminacién del uso de antibidticos
orales una vez egresado el paciente.

En el grupo | se incluyeron los pacientes que se continuaban con el esquema de tratamiento
que se ha venido utilizando desde 1983, y que incluye una cobertura doble de antibiéticos a
base de clindamicina y gentamicina, durante un periodo de 3-10 dias de acuerdo al grado de
apendicitis, y la continuacién de clorangenicol oraluna vez egresado, durante un nimero de
dias que dependia del grado de apendicitis. En el grupo Il se incluyeron los nifios tratados con
un esquema de tratamiento que se ha venido utilizando desde 1983, y que incluye una
cobertura doble de antibiéticos a base de clindamicina y gentamicina, durante un periodo de
3-10 dias de acuerdo al grado de apendicitis, y la continuacién de cloranfenicol oral una vez
egresado durante un nimero de dias que dependia del grado de apendicitis. En el grupo |l se
incluyeron los nifios tratados con un esquema a base de los mismis antibiéticos (clindamicina
40 mg/Kg/dia 4 dosis IV, y gentamicina 7.5 mg/Kg/dia 3 dosis V) iniciados a todos en el pre-
operatorio y mantenidos por 1 dia en la grado |, 3 dias en la grado |l, 5 dias en la grado |l y
7 dias en la grado V; sin continuacién de antibidticos orales. Se estudiaron un total de 95
pacientes, 45del grupo |y 50del grupo I, ambos grupos fueron estadisticamente comparables.
se complicaron en forma temprana (durante el internamiento) un 11% del grupo | y un 14% del
grupo Il (p > 0.01). En forma tardia se complicaron un 4.4% del grupo | y un 4% del grupo |
(p > 0.01). Aunque analizando los pacientes perforados se complicaron un 15.7% del grupo
|y un 53% del grupo Il (p < 0.01), las que se presentaron en forma tardia fueron 2 del grupo
|y 2 del grupo Il ( p>0.01), por lo que se concluye que las complicaciones que pueden estar
relacionadas con el uso de antibiéticos en la casa es igual en ambos grupos, y que por lo tanto
no existe justificacion para eluso de antibidticos orales en el post-operatorio de estos
pacientes.
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TRATAMIENTO QUIRURGICO DEL REFLUJO
GASTROESOFAGICO
ESTUDIO RETROSPECTIVO HOSPITAL
NACIONAL DE NINOS
“DR. CARLOS SAENZ HERRERA”

Drs. Abdelayis Yusef, Juan Carlos Corrales, Norma Ceciliano
Servicio de Cirugla, Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos S4enz Herrera”

El tratamiento quirtrgico para el Reflujo Gastroesofagastico sintomético fue ejecutado en 41
pacientes, cuyas edades estaban entre los 2 meses y los 8 afos (promedio 18 meses)durante
un periodo de 7 anos 1985-1991. Las indicaciones de cirugia fueron Neumopatia Crénica,
Falla para Progresar, Sindrome de Muerte Subita Frustra, Estenosis Esofdgicay Trastornos
del SNC. Es importante mencionar, que todos los pacientes tenian més de una indicacién
quirdrgica. Los sintomas respiratorios, estaban presentes en un 74%, mientras que un 68%,
tenian desdrdenes del SNC, 29% presentaban dismotilidad esofagica y también un 29% de
los pacientes se les demostré vaciamiento géstrico lento. El diagnéstico de RGE fue hecho
en el 100% de los casos mediante un esofagograma.

La fundoplicatura de Nissen fue la técnica quirlrgica utilizada en todos los pacientes, de los
cuales 19fueron sometidos solo a fundoplicatura, en 9 se practicé fundoplicatura, piloroplastia
y gastrostoml(a, a 7 pacientes se les realizé fundoplicatura mas piloroplastiay finalmente a 7
se les hizo fundoplicatura més y gastrostomia. Las complicaciones méas importantes de la
cirugia fueron neumonia Post-operatoria y sepsis que no estaban directamente relacionadas
con el acto quirdrgico sino con las condiciones de fondo del paciente. La mortalidad se
incrementod en relacién al mayor nimero de indicaciones para cirugia y fue de un 33% que se
considera alta, pero la cual no se relacioné directamente con la cirugia, sino a la cantidad de
complicaciones asociadas al Reflujo.

Palabras claves reflujo gastroesofagico, Nissen.
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HALILAZGOS COLONOSCOPICOS EN 1A
ANGIOESTRONGILOSIS
COSTARRICENSE - PRIMER REPORTE DE 1A
EXPERIENCIA PEDIATRICA

Dr. César Muiioz Gonzélez, Unidad de Endoscopfa digestiva.
Hospital Nacional de Ninos "Dr. Carlos Sdenz H."
Dr. Gil R. Con Wong, cétedra de cirugia - Universidad de Costa Rica

La endoscopia digestiva flexible ha probado ser un medio seguro y eficaz para el diagnéstico
y tratamiento de los diversos padecimientos médicos y quirirgicos del aparato digestiv en
edades pediatricas. Bajo este concepto, en el perlodo comprendido entre mayo 1988 y
setiembre 1991, se analizaron cinco pacientes, 4 masculinos y 1 femenino, en edades
comprendidas entre 2a. 4m. y 4a., protadores de angioestrongilosis costarricense, diagnosticada
por historia clinica, examen fisico, leucocitos con eosinofiliay pruebade |atex (test de Morera)
positiva y que al momento del examen presentaron sangrado digestivo bajo caracterizado por
hematoquezia en cuatro casos y microscopico en un caso (quayaco ++++). Los criterios para
llevar a cabo colonoscopia completa fueron: 1) Ausencia de obstruccién y/o perforacién
intestinal. 4) Certeza del diagnéstico de angioestrngilosis. 5) Ausencia de peritonitis. Con
vigilancia médica constante y bajo sedacién con hidrato de clora (50mg/Kg P.O.) y diazepam
(0.3-0.5 mg/Kg |.V.) se llevé a cabo colonoscopia completa (4 casos) y transversa (1 caso) sin
complicaciones. La endoscopia mostré anomalias a partir de la flexura esplénica, las cuales
aumentaron en severidad conforme se avanzé hacia colon derecho; los hallazgos incluyeron:
a) engrosamiento y edema de las paredes, b) masas submucosas de diametro variable (0.25-
4 cm) con multiples nodulaciones superficiales, a partir del colon transverso, c) obstruccién
parcial del lumen por las masas descritas, d), erosiones de tamafo variable (2mm-5mm) con
sangrado evidente, sobre todo en la superficie de las tumoraciones y e) rigidez de las paredes
de C.Tr. y C.Der. con dificultad para insuflacién. Las lesiones se documentaron por biopsia,
fotografiay videoendoscopia. Se reportan por primera vez en la literatura médica los hallazgos
endoscopicos de la enfermedad y se concluye del presente estudio que la angiestrongilosos
costarricense es capaz de producir una colitis erosiva causando sangrado digestivo bajo
asociado a problema obstructivo parcial del colon derecho, principalmente; las lesiones
abiertas sugieren la posibilidad de que los parasitos alcancen el lumen del intestino grueso,
completando asf su ciclo, como lo sugirieron Céspedes y col. en 1967. La colonoscopia es un
método eficaz y seguro para ayudar a establecer el diagnéstico de la enfermedad y para llevar
a cabo estudios sin riesgos aprecialbes para los pacientes, sobre la historia natural de este
importante parasitosis que afecta al ser humano en nuestro pals.
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ETIOLOGIA DEL 1ABIO Y PALADAR
HENDIDO EN COSTA RICA

Dr. Roberto Herrera Guido
Dr. Edgar Cubero Brenes

Clinica de Labio y Paladar
Hospital Nacional de Nifios

La Clinica de Labio y Paladar Hendido del Hospital Nacional de Nifios recibe anualmente a
alrededor de 100 pacientes nuevos con patologia de labio y/0 paladar hendido, los cuales son
atendidos por un equipo multidisciplinario compuesto por cirujanos, odontélogos, psicélogos,
terapistas de lenguaje, ortodoncistas y trabajadoras sociales. El presente es un estudio
prospectivo en el que se analizaron los pacientes que nacieron entre el 1 de enero y el 31 de
diciembre de 1990. Todos los pacientes que nacieron en este periodo fueron remitidos al
Hospital Nacional de Nifios, recibiéndose un total de 94 pacientes, que representan uno por
cada 1030 nacidos vivos en el pais en ese perfodo. A todos los pacientes se les investigé de
acuerdo al sexo, procedencia, mes en que nacid, ubicacién en el nucleo familiar, edad de los
progenitores, historia de consanguinidad, antecedentes familiares de patologia maxilofacial
congénita, antecedentes mdrbidos del embarazo y uso de medicamentos y otras sustancias
durante el embarazo, especificamente en el primer trimestre que es la etapa de formacién de
las estructuras de la cara. En relacién con el sexo 47 pacientes fueron varones (50%) y 47
(50%) nifas. El 35% de los pacientes procedié de San José pero el 70% de todos procedid
de areas marginales de las cabeceras de provincias. El 75% de las madres tuvieron edades
entre los 18 y 34 afios, 32% fueron primiparas. El 29% de los nifios nacieron en los meses de
enero y julio, lo cual podria estar relacionado con el hecho que en la época en que estos
embarazos curzaron el primer trimestre se presenta un pico en las infecciones virales a nivel
nacional asociada a los cambios de estacién. Esto sin embargo no se puede asegurar pues
la incidencia no es estadisticamente significativa. El 75.5% de las madres no acusaron
patologia alguna durante el embarazo y un 17.5% reportaron al menos un episodio gripal en
el primer trimestre; en el 93% de las madres no se logré documentar uso de drogas durante
elembarazo: una madre ingirié anticonvulsivantes y dos tomaron acido acetil salicilico durante
el primer trimestre. En el 92% de los padres no existié historia de consanguinidad, el 52%
reporté antecedentes familiar de algun tipo de malformacién craneo facial que se aumenta en
el grupo que tiene antecedentes de consanguinidad y estos a su vez aumentan cuando se
estudia especificamente la zona sur de la ciudad de San José y noroeste de la Provincia de
Cartago. Con los datos obtenidos podemos afirmar que existe una predisposicién familiar que
sin embargo necesita de otros factores para que fenotipicamente se manifieste la enfermedad.
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FITOBEZOARES EN NINOS
A PROPOSITO DE UN CASO

Dr. Roberto Herrera Guido Dr. Juan C. Corrales Soto
Servicio de Cirugfa General Hospital Nacional de Nifios

Bezoar; entidad descrita como una concrecion calculosa de naturaleza variada que se puede
encontrar en el estdmago o en el intestino delgado, ha sido conocida por el hombre desde la
era pre-Cristiana. De acuerdo a su composicién se clasifican en tricobezoar, fitobezoar,
lactobezoar, y otros causados por medicamentos o bolos alimenticios. Actualmente, el més
comUn de éstos es el fitobezoar que usualmente esta compuesto de materiales no digeribles
para los humanos, como la celulosa, hemi-celulosa, u otras sustancias, que componen la
cascara o pulpa de algunas frutas o vegetales. Generalmente se presentan en pacientes con
trastornos de la motilidad del tubo digestivo (cirugia gastrica, distrofia mioténica o paresia
gastrica secundaria a diabetes mellitus). La polimerizacién de algunas de las sustancias
presentes en estas frutas o vegetales que ocurre al contacto con los acidos gastricos forma
una "goma" que crece en forma de coagulo al adherirse otras fibras produciendo el bezoar.
Esto generalmente ocurre a nivel de la camara gastrica, sin embargo peude también
presentarse en el intestino delgado en donde puede producir una obstruccién a nivel de la
valvula fleo-cecal. El paciente que se presenta es un nifio de 12 anos, S.K.K., recluido en un
hospital psiquiatrico por retraso mental severo y conducta psicotica que ingreso al Hospital
Nacionalde Nifos por presentar un cuadro de obstruccién intestinal franco. Como antecedente
el paciente sufre de Pica ingiriendo zacate, insectos, basura, telas, esparadrapo y otros. A su
ingreso el abdomen estaba distendido, timpanico, con una todo el hemiabdomen superior. La
radiografia simple de abdomen evidencié unacamaragastrica sumamente dilatada y ocupada
por una masa de limites irregulares con imagenes radiopacas ocasionadas por cuerpos
extrafios de diferente naturaleza distribuidas en el resto del tubo digestivo. Una S.G.D.
confirmd la presencia de un Bezoar que ocupaba practicamente toda la cAmara géstrica. Fue
llevado a sala de operaciones exponiéndose una camara gastrica de 30 cms. ocupada en su
interior por un material de consistencia durelastico; se realizé una gastronomia amplia de
aproximadamente 12 cms en la cara anterior, obteniéndose un Fitobezoar de 30x20 cms.
Ademas, en Yeyuno e lleén se encuentran otros bezoares mas pequefias unidos por una
banda fibrosa de aproximadamente 40 cms. que producian una invaginacién a nivel proximal
que ameritd la realizacion de dos enterotomias semejantes al anterior. El paciente evoluciond
satisfactoriamente iniciandose lav.o. en el p.o. #5. Por su patologia mental, este es un paciente
con riesgo de volver a presentar un cuadro similar, por lo que esta siendo evaluado por el
Servicio de Psiquiatrfa.

71



DETERMINACION SONOGRAFICA DE 1A
HIPERTROFIA CONGENITA DEL PILORO

Dr. Roberto Herrera, Servicio de Cirugia General
Dra. Seidy Robles, Servicio de Radiodiagnéstico
Hospital Nacional de Nifios Dr. Carlos Saenz Herrera

El diagnéstico ultrasonogréfico de la Hipertrofia Congénita del Plloro fue descrito por primera
vez en 1977 por el Dr. Teele y colaboradores. Desde entonces, muchos grupos han reportado
su experiencia con el uso de este método diagndstico. El presente es un estudio prospectivo
en el que se evaluaron todos los pacientes que ingresaron al Hospital Nacional de Nifios con
el diagnéstico presuntivo de Hipertrofia Congénica de Piloro durante el periodo comprendido
entre el de eneroy ell dediciembre de 1989. Todos los pacientes fueron llevados inicialmente
a la Sala de Ultrasonido en donde se evaluaron con un equipe Siemens sonoline SL2 con un
traductor 5mhz de alta frecuencia, colocandolos en posicién de decubito lateral derecho para
observar el paso através del canal pilérico y la distensién antral y en decubito lateral izquierdo
para valorar el paso de gas por el canal. Posteriormente se les practicd en la sala de rayos
X y bajo visién fluroscopica una serie Gastroduodenal administrando una dosis estandar de
20 ml de Bario a través de una sonda nasagastrica. El ultrasonido y la serie gastroduodenal
fueron hechos por investigadores diferentes y no hubo comunicacién de resultados entre
ambos. Un total de 36 pacientes participaron finalmente en el estudio. El uitrasonido se
considerd positivo cuando el didmetro transversal fue mayor o igual a 11 mmy la S.G.D. se
considerd positiva cuando mostrd alteraciones caracterizadas por un estomago que retuvo
mas de 20 minutos el medio, un canal pilérico filiforme o una obstruccion total al paso del
medio. Los resultados de ambos métodos diagndsticos fueron corroborados en el acto
quirtrgico en el 97.2% de los casos, sélo hubo un falso positivo que fue el mismo paciente en
los dos estudios. Siendo el Ultrasonido un método diagnédstico mas inocuo y barato que la
S.G.d. deberia ser siempre el primer estudio que se realiza en los pacientes con sospecha de
Hipertrofia Congénita de Piloro y si este es positivo no hay razén para hacer una S.G.D.
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TRATAMIENTO DE LA ANEMIA EN CUATRO NINOS
CON INSUFICIENCIA RENAL CRONICA MEDIANTE EL
USO DE ERITROPOYETINA RECOMBINANTE
HUMANA. ESTUDIO DE TOLERANCIA

Autores:

Dra. Lorena Soto Campos
Dr. Pablo Orellana Castillo
Dr. Guillermo Rincén Luque
Dr. Gilbert Madrigal Campos

Desde hace muchos aios se ha venido estudiando el problema de la anemia en la insuficiencia
renal crénica.

La eritropoyetina es una glucoproteina sintetizada en el riién por las células endoteliales del
capilar peritubular certical. Los niveles séricos en personas normales alcanza 13-21ml/mly en
situaciones de hipoxia el rifién es capaz de sintetizar hasta cien veces estos valores. En
pacientes con mefropatia terminal esta capacidad de sintesis esta bloqueada y se sabe que
la principal causa de anemia en insuficiencia renal crénica es la de deficiencia de esta
hormona, la cual es este momento es sintetizada por ingenieria genética y hay estudios sobre
todo en adultos que han mostrado la efectividad de este producto en la correccion de anemia
deorigen renal, es limitadala experiencia en nifios, donde se ha extendido su uso enlos Gltimos
afnos.

Este trabajo es un estudio de tolerancia a Eritropoyetina Recombinante Humana (EPO)
realizado en 4 nifos controlados en el Servicio de Nefrologia Hospital Nacional de Ninos, San
José, Costa Rica.

Dos pacientes estaban en programa de hemodialisis cronica y ambos habian recibido
transplante renal, uno hizo rechazo crénicoy otro rechazo agudo con trombosis de arteria renal

Los otros dos pacientes, uno era de diagnéstico reciente y otro habia sido transplantado y
estaba haciendo rechazo crénico.

Se les suministré Eritropoyetina Recombinante Humana en dosis inicial de 100 uds/Kg/d,
subcutanea, tres veces por semana en fase de correccién inicial. De acuerdo a elevacion de
hematocrito y/o hemoglobina se fue disminuyendo la dosis en 25 uds/Kg, hasta lograr
mantener valores Hto y Hb normales con la cuarta parte de la dosis inicial

Se observé elevacién de los valores hematoldgicos a las 3 6 4 semanas de tratamiento; hubo
excelente tolerancia del medicamento y como efectos adversos sélo se observé hipertension
arterial, en un paciente que se tratd con antihipertensivos y elevacion moderada de valores de
cratinina en ninos que no se hemodializaban.

Este trabajo mostré que la Eritropoyetina Recombinante Humana es efectiva para corregir la
anemiade origen renaltambién en nifios, con buenatolerancia, con minimos efectos adversos
permitiendo mejorar la calidad de vida de estos pacientes y eliminando la necesidad de
transfusiones sanguineas.
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ANESTESIA REGIONAL EN NINOS
ESTUDIO PRELIMINAR

El objetivo del presente trabajo es hacer experiencia clinica en este campo totalmente dejado
de practicar a nivel nacional y probablemente esta es la primera experiencia en este campo
de la anestesia, a nivel nacional.

Para sentar basas para la formacién de una clinica para el dolor es indispensable la practica
y fomento de la anestesia regional como primer paso.

Métodos:

El trabajo esta proyectado para abarcar 300 pacientes con procedimientos ortopédicos o
génito-urinarios con diferentes tipos de bloqueos regionales como bloqueo del plexo braqueal,
epidural, cauda, femoral, del nervio isqueadico.

Las edades comprenden desde un mes hasta 12 afios de edad, con ASA 1, a los cuales se
le aplica una ligera anestesia general leugo se les practifa la anestesia regional con
bupivacaina.

Los resultados obtenidos hasta el momento son realmente muy alentadores por la excelente
tolerancia al procedimiento, la analgesia postoperatoria prolongada hasta 8 horas, el desper-
tar tranquilo e instantaneo, y el suministrar cantidades minimas de anestésicos generales, lo
cual da mas margen de seguridad en recuperacién y para el paciente ambulatorio, por el
momento se presentaran los resultados de 100 casos practicados.

Autor: Dr. Mohammad Hasan Abed R.
Médico asistente de anestesiologia
Servicio de Anestesiologia - H.N.N.
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AVANCES EN EL CONOCIMIENTO DE LA MENINGITIS
PURULENTA IMPLICACIONES TERAPEUTICAS

Dra. Carla M. Odio Perez
Hospital Nacional de Nifics, San José, Costa Rica

apesarde ladisponibilidad de antimicrobianos potentes, la meningitis bacteriana sigue siendo
un problema mayor. La mortalidad es alta y hasta una tercera parte de los sobrevivientes
quedan con secuelas neurolégicas que varfan desde trastornos leves del comportamiento,
hasta retraso mental y sordera. Nuevos enfoques terapéuticos para reducir la inflamacién
meningea, estan disminuyendo los riesgos neurolégicos.

PATOFISIOLOGIA

la patofisiologfa de la Meningitis Purulenta se puede entender en una forma bastante
razonable. En breve, la inflamacién de las meninges estimulada por la invasién bacteriana al
liquido cefalorraquideo y la consecuente produccién de Citoquinas, inicialmente aumenta el
flujo sanguineo al cerebro. Los leucocitos se adhieren al endotelio capilar celebral y liberan
sustancias téxicas que causan dafio endotelial, resultando en un aumentode la permeabilidad
de la barrera hematoencefélica y en edema citotéxico. Se produce un flujo a través del
entoteliocapital de proteinas séricas y otras macromoléculas al liquido cefalorraquideo, lo que
ocasiona edema vasogénico, secrecién inapropiada de hormona antidiurética y bloqueo del
drenaje del LCR a nivel de las vellosidades aracnoideas lo que a su vez contribuye al edema
intersticial.

La respuesta inflamatoria lleva a cambios fisiolégicos. El aumento del volumen cerebral, el
edema, el aumento en la viscosidad del LCR (dado por los exudados de los leucocitos
polimorfonucleares), aumentan la presién intracraneana, que eventualmente resulta en la
disminucién de la presién de perfusién cerebral e hipoxemia, con un cambio hacia el
metabolismo anaerébico, evidenciado por un aumento en la concentacién del lactato en LCR.
La inflamacién y la hipertencién intracraneana tan elevadas producen ablacion de la
autorregulacién vascular del sistema nervioso central dejando que el flujo sanguineo celebral
dependa lGnicamente de la presién arterial sistémica. Si se produce hipotensién sistémica, el
flujo sanguineo celebral cae y se produce isquemia cerebral. En adicién, la vasculitis y los
fenémenos trombdticos secundarios a los procesos inflamatorios pueden causar infarto
isquémicos locales. La interaccién de estos eventos fulmina con el dafio neuronal y dafio local
o difuso a nivel cerebral.

Multiples estudios realizados en el modelo experimental de meningitis purulenta han puesto
de manifiesto su fisiopatologia y cuales son las sustancias quejeugan un papel seminal en su
produccion, Estas sustancias han sido basicamente las endotoxinas liberadas por las
bacterias y el productos de su lisis, la interleucina 1-B (1L-1Veta), la caquexina o factor de
mecrosis tumoral (FMT-c) el factor de agregacion plaquetaria (FAP). Estos resultados dieron
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paso a los estudios clinicos en infantes y nifnos con meningitis purulenta. Se demostré que
durante |lafase agudade laMP, enla LCR de infantes y nifios estas sustancias se encontraban
en altas concentraciones y su concentraciéon aumentaba después de la primera dosis de
antimicrobianos administrados parenteralmente.

La principal finalidad del conocimiento de |a fisiopatologia de la MP fue la de poder desarrollar
estrategias paradisminuir lainflamacién meningea, el edemacelebraly la presién intracraneana.

A nivel clinico, esto se ha logrado con el uso de esteroides (dexametazona) administrada 15
a 20 minutos antes de la primera dosis de antibiético parenteral. Con esto, se observé a las
12y 24 horas unadisminucién significativa en la concentracién de los mediadores del proceso
inflamatorio del SNC, in-sito (en LCR), de la presién intracraneana y de la concentracién del
lactado en el LCR. Ademaés se observé un aumento significativo en lapresion de perfusién
cerebral y una respuesta clinica favorable durante las primeras horas de evolucién clinica,
basados en la puntuacién de la escala de coma de Glasgow y de Herson-Todd. A largo plazo
esto repercutié en un nimero significativamente menor de secuelas motoras y sensoriales.

Nuestas estrategias dirigidas a disminuir la reaccién inflamatoria durante la MP estan en vias
de experimentacion. Tales como la Centoxisilina y los anticuerpos monoclonales, que
previenen la migracion leucocitaria al LCR en respuesta a la endotoxina.

La dexametazona es el Unico agente antinflamatorio que ha sido estudiado a fondo y ha
demostrado ser eficaz y seguro en la supresién de las citoquinas proinflamatorias en el LCR,
en la modulacién de la inflamacién meningea y en la reduccién de las secuelas neurolégicas
de los pacientes con meningitis purulenta.
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INFECCIONES EN EL PACIENTE CON CANCER

Dra. Carla M. Odio Perez
Hospital nacional de Nifios, San José, Costa Rica

El paciente con cancer se puede considerar como un hospedero inmunocomprendido por
varias razones el recuente total de sus neutrofilos absolutos esta disminuido, lo mismo que la
capacidad quimiotactica, fagocitica y bactericida tienen efectos en la inmunidad celular las
opsoninas circulantes son defectuosas en cantidad y propiedad; tienen niveles disminuidos
del complemento hemolitico totaly del C3. Ademas las barreras anatdémicas que normalmente
protegen a los individuos de las infecciones, se ven interrumpidas en estos pacientes por
procedimiento invasores y por laquimioterapia. Las barreras anatémicas mas frecuentemen-
te afectadas son: piel y tegumento, la mucosa del tracto gastrointestinal y el epitelio de tracto
respiratorio. Es por esto que los 6rganos blanco de las infecciones en esta poblacién son: tracto
respiratorio, piel y tejidos blandos y el tracto gastrointestinal el riesgo de infeccién en estos
pacientes esta directamente relacionado con la magnitud y la duracién de la neutropenia. Se
puede decir que el 80% de los pacientes con cancer que cursan con episodios de 7 dias o mas
de poseer menos de 500 neutréfilos absolutos van a desarrollar uno o mas procesos (s)
infeccioso (s) y/o febril (es) que ameritaba (n) hospitalizacion y tratamiento antimicrobiana
parenteral.

El enfoque del paciente con cancer debe hacersebajo dos categorias béasicas:
1. Paciente febril no granulocitopénico (>500 NAO

2. Paciente febril granulocitopénico (< 500 NA)

PACIENTE FEBRIL NO GRANULOCITOPENICO

Estos pacientes, engeneral, una vez detectad el foco infectante y dependiendo de su condicion
clinica, se podran manejar enformaambulatria con antimicrobianos orales dirigidos al (os) foco
(s) infectante (s) indentificado (s). Siempre y cuando no tengan colocado un cuerpo
extrano cateter venoso central exierno o subcutéaneo, derivaciéon ventriculoperitoneal
u otro.

Las infecciones mas frecuentes identificadas en esta categoria de pacientes son: Otitis media
Aguda Purulenta, sinusitis, Faringoamigdalitis, Mucositis por virus Herpes Simplex, e Infeccio-
nes superficiales de tejidos blandos.

El Paciente febril granulocitopenico (< 500 NA), se puede considerar como un huésped de alto

riesgo, en el que se esta desarrollando una infeccién invasora de tipo bacteriana, viral y/o
fungica que amerita hospitalizacién y manejo agresivo con antimicrobianos de amplio
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espectro, sinergistas entre si y administrados parenteralmente.

Los 6rganos mas frecuentes afectados son: eltracto respiratorio inferior, el tracto gastrointestinal,
con o sin desarrollo de tiflitis, mucocitis, esofagica, ulceraciones bajas y absceso (s) perianal
(es); abscesos profundos de tejidos blandos; sinusitis por hongos, principalmente por
Aspergillus sp.

En el 40% de estos pacientes el germen se aisla del torrente sanguineo y en el otro 60%
(cuando hay lesién visualizable activa) se aisla el agente etiolégico' de la lesion, ya sea por
biopsia, o, por frotis de la misma.

Los gérmenes que mas frecuentemente se aislan de estos pacientes en nuestro medio son:
Pseudomina aeruginosa y bacilos aerbbicos, Gram-negativos entericos en el 455.
Estafilococos sp en el 31%. De estos, el Estafilococos coagulasa-negativo es el mas
frecuente en pacientes con dispositivos intravasculares y el S, aureaus en aquellos con
celulitis, flevitis supurada, abscesos profundos de tejidos y pacientes con neumonia fulminan-
te.

Los hongos principalmente la Candida albicans, es el agente mas frecuente aislado en
pacientes que después de haber recibido > a 7 dias de antibiticos de amplio espectro y
permanecer profundamente neutropenicos desarrollan un nuevo episodio febril. Elaspergillus
sp debe sospecharse fuertemente en todo paciente con sinusitis que no responde a un curso
apropiado (30 dias) de antimicrobianos dirigidos a la flora normal de senos parasanales y
presenta aumento de volumen facial, dolor y enrojecimiento de la zona afectada, lagrimeo
profundo y fiebre persistente.

La sepsis en pacientes con cancer es una de las causas principales de mortalidad en esta
poblacién. Si bien la mortalidad por sepsis en estos pacientes ha disminuido durante los
ultimos 8 anos en elHospital Nacional de Nifos es obvio que se necesita otro tipo de estrategias
para el manejode los procesos infecciosos. Esquemas de antimicrobianos més potentesy més
numerosos se han desarrollado a raiz del empleo de esquemas de citotoxicos cada vez més
agresivos los antimicrobianos (aunque bien empleados) no lograran por si solos disminuir la
mortalidad por sepsis en los pacientes con cancer. Factores dirigidos a estimular el sistema
inmune durante los periodos criticos de neutropenia profunda y sostenida seran de gran
utilidad para mejorar no sélo la sobrevida, sino la calidad de vida en esta poblacion.
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VACUNAS PARA 1A DECADA DE LOS 90

OSCAR PORRAS
INCIENSA, Ministerio de Salud, Costa Rica
Servicio de Inmunologia, Hospital Nacional de Nifios

INTRODUCCION

La observacién de que los sobrevivientes de una enfermedad infecciosa pocas veces sufren
un segundo ataque, los resultados de la valorizacién y el desarrollo de los conceptos de
microorganismos como etiologia de enfermedad de Pasteur, marcaron el nacimiento de la
inmunologfa y de la vaccinologia. El desarrollo de la vaccinologfa continuo con los procedi-
mientos de atenuacién de Pasteur, la demostracién por Salmon y Theobald en 1886 de que
organismos no viables inducen proteccién y de Roux y Yersin de que filtrados de cultivos de
C.diphterie libres de microorganismos inducen proteccién através de antitoxinas. Actualmente
el desarrollo de la biotecnologia ha permitido la produccién de vacunas utilizando la manipu-
lacién del ADN, y generacion de los productos obtenidos por las técnicas de ADN recombinante.
La meta detodo el esfuerzo en produccion tenido en una época u otra es lade evitar y erradicar
las principales enfermedades infecciosas. Una vacunacion eficiente protege contra la enfer-
medad para la cual fue generada y reduce el riesgo de transmisién y la infeccién de otros en
la comunidad, con lo cual se benefician una buena cobertura grupos en los que se generaria
un riesgo con la vacunacion.

VACUNAS VIRALES EN VACCINIA POR RECOMBINACION

Con el desarrollo de la tecnologia de ADN recombinante, se utiliza el virus que permitio la
erradicacién de la viruelacomo transportadorde los genes que codifican para los immunogenos
de otros virus. Sin embargo los efectos adversos de vacciniay el pobre crecimiento de vaccinia
modificada jn vivo son elementos por resolver para que la aplicacion, en grandes poblaciones,
sea una realidad.

POLIOVIRUS COMO VECTOR PARA ANTIGENOS

Con el conocimiento de la estructura genética del virus de polio, se ha desarrollado la técnica
de introduccién de material genético que codifica para los inmunogenos de otros virus,
permitiendo la generacion de anticuerpos neutralizantes contra el material codificado por los
genes que transporta poliovirus serotipo 3.

PEPTIDOS, ADYUVANTES Y PRESENTACION

Otra drea que muestra un desarrollo interesante es la de utilizar peptidos como immundgenos.
El uso de peptidos presentados en forma multimérica y la presencia de epitopos
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para la célula T y B ha demostrado que se producen respuestas mayores en diferentes
especies de animales.

SARAMPION

La reciente epidemia de sarampién en nuestro pais con la tragedia de su mortalidad y la
perdida de horas escolares y laborales, nos ha colocado en la realidad de una enfermedad
para la cual tenemos una excelente vacuna pero para la que necesitamos modificar nuestras
estrategias de vacunacién.

El uso de la vacunacién antes del afic de edad en periodos de epidemia y de dos dosis
después de los 15 meses de edad parece ser por la evidencia de diferentes estudios y por la
expe-riencia en paises desarrollados la estrategia para lograr la erradicacion de esta
enfermedad.

En Costa Rica se produjo un cambio en la politica de vacunacién con sarampién a partir del
1 de noviembre de 1991, el cual permite la vacunacién a los 18 meses con
Sarampién-Rubeola-Paperas (SRP), y la aplicacién de una segunda dosis en los nifos al
entrar al primer grado de la ensefianza escolar. Durante un periodo de transicién se vacunara
con SRP en el 4 grado, lo cual va ha asegurar una poblacién de menores de 14 afos con una
excelente cobertura. Se mantiene la vacunacién con sarampién en menores de 12 meses
durante la epidemia actual.

Un estudio muy valioso que debemos mencionar en este articulo es el presentado por Paris
y col. Como cartel en este congreso, en el cual se demuestra que sin que aparezcan efectos
secundarios, nienfermedad producida por la vacuna o el virus de sarampién, el uso de vacuna
de sarampién en 94 nifios con leucemia u otras malignidades en tratamiento con quimioterapia,
produjo unaseroconversién aniveles protecto-res en el 73%a las 3-4 semanas pos-vacunacion.

HEPATITIS B, H.INFLUENZAE, PERTUSIS Y VARICELA

En la decada de los 90 esta claro que la disponibilidad de vacunas obtenidas por ADN
recombinante, construidas conjugando proteinas de difteria, tetanos, y de otras bacterias y la
produccién de vacunas acelulares y de cepas vivas seguras, va ha permitir el uso en
programas nacionales de presentaciones que permitan el control de la hepatitis B, la
enfermedad sistémica provocada por H.influenzae, pertusis y la varicela.

AIDS, ROTAVIRUS, COLERA Y MALARIA
Es probable que la decada de los 90 no sea suficiente para que toda la investigacion y

desarrollo tecnoldgico necesario para que estas vacunas estén disponibles para su uso en
grandes poblaciones.
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DOLOR ARTICULAR EN NINOS

OSCAR PORRAS
INCIENSA, Ministerio de Salud, Costa Rica
Servicio de Inmunologla, Hospital Nacional de Nifios

INTRODUCCION

El nifio con dolor articular y/o muscular coloca al médico ante un problema con muchas
etiologias, en la cual hay varias patologias raras. El abordaje requiere una historia clinica
cuidadosa, un examen fisico y en general pocos estudios de laboratorio. Los signos
patognom®&nicos son raros y el laboratorio no es diagnédstico. Al igual que otros dolores en el
nifio, el cuadro a nivel articular generalmente es de etiologia benigna, pero cuando se vuelve
recurrente, se acompana de ataque al estado general o de otros sintomas obliga a un estudio
y control del paciente.

HISTORIA CLINICA, EXAMEN FISICO Y LABORATORIO

Al igual que con otros dolores, debemos conocer que tipo de dolor es, de qué otros sintomas
de acompaiia, cudl es la historia fami- liar y cual es el entorno en que el nifio se desenvuelve.

El examen fisico general debe ser seguido por una evaluacién que defina el érea de dolor, si
se acompana de aumento de volumen, si hay restriccion a la movilidad y si hay M.S.S. de una
zona dolorosa.

También debemos observar como camina el nifio, cual es su fuerza muscular, cémo ejecuta
las actividades diarias, cuales son sus movimientos cuando no se |le observa o examina.

El diagnéstico presuntivo permite la seleccién de un grupo de estudios de laboratorio y
gabinete, que nos permiten definir si hay un proceso inflamatario y si este se acompana de
cambios radiolégicos o gammagraficos.

DOLOR ASOCIADO A PROBLEMAS MECANICOS

Grupos de problemas como los sindromes de hipermobilidad, exceso de uso, trauma y
agresién reunen muchas de las etiologfas no reumaticas del dolor articular del nifio.

SINDROMES DOLOROSOS AMPLIFICADOS

Este grupo incluye las etiologias en que no encontramos una causa organica o bien el nifio
tiene manifestaciones desproporcionadas con la percepcién que tenemos del dolor. Entre las
entidades que se discuten en este grupo estan “los dolores de crecimiento” y la fibromialgia
primaria.
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SINDROMES QUE AFECTAN EL TORAX

Las causas de dolor musculoequéletico del térax son también motivo de consulta, dentro de
estas es importante discutir el sindrome de Tietze por ser un problema que en la practica
hemaos observado en la edad pediatrica.

DOLOR DE ORIGEN REUMATICO

Debemos discutir las enfermedades reumaética, no por su frecuencia si no que por los
beneficios que se obtienen en la edad pediatrica del diagnéstico temprano de las principales
enfermedades reumaticas.

En el cartel de Arguedas y col. que se presenta en este congreso, se presenta una incidencia
de enfermedades autoinmunes (EAI) en Costa Ricade 5,1y de 4,5 para artritis crénica juvenil
(ACJ) por 100000 en menores de 16 afos. La prevalencia para 1989 fue de 13,3/100000
habitantes menores de 16 afios. ACJ fue la etiologia mas frecuente con un 52% de los casos,
seguida de Dermatomiositis (DMS) (4%) y de Lupus Eritematoso Sistémico (LES) (1,7%).

La ACJ se puede presentar en tres formas: pauciarticular si afecta 4 o menos articulaciones,
poliarticular si son 5 o mas articulaciones y sistémica si hay un compromiso sistémico
impor-tante. En general |a tasa por edad muestra la afeccién de mas nifias.

DMS y LES se presentan con dolor muscular y articular, sin embargo generalmente se
acompanan de otros sintomas que permiten el diagnéstico.

OTRAS ETIOLOGIAS

Debemaos tener en cuenta en nuestro diagnédstico diferencial otras posibles causas de dolor
articular como son el asociado a las malignidades hematolégicas y 6seas, |a osteomielitis y la
artritis séptica, las espondiloartropatias, y el dolor musculoesquelético asociado a enfermeda-
des infecciosas y la enfermedad de Lyme de |la cual se ha diagnosticado al menos un caso en
Costa Rica.
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TRATAMIENTO DE LA LEUCEMIA LINFOCITICA
AGUDA PROTOTIPO DE CANCER CURABLE

Dr. Federico Sackmann Muriel

El cancer en pediatria es afortunadamente poco comin, Entre ellos, !a leucemia linfoblastica
aguda (LLA) ocupa aproximadamente el 30% del cancer en la nifiez y sin embargo, es la
segunda causa de muerte (después de los accidentes) entre las edades de 1 a 15 afios.
Aunque la LLA es lejos mucho menos frecuente que el cancer de pulmén, colon o mama, las
lecciones aprendidas en el estudio cuidadoso de esta enfermedad son altamente relevantes
para el mejoramiento de muchos otros canceres pediatricos y del adulto. Los mejores
ejemplos de este desarrollo incluyen el descubrimiento de nuevos agentes terapéuticos
efectivos, el uso de la quimioterapia combinada destinada a erradicar todos las células
malignas, el uso del tratamiento multidisciplinarios (cirugia, radioterapia, quimioterapia, etc) y
el uso de nuevas y sofisticadas drogas y tecnologia (como por ejemplo, nuevos antibidticos,
catéteres endovenosos centrales implantables o semiimplantables, caracterizacién
inmunolégica, cromosémica y molecular, transplante de médula 6sea, etc. En cada una de
estas reas, las investigaciones iniciales se llevaron a cabo en ninos con leucemia aguda.
Hace ya mas de 40 anos que la comunicacién del Dr. Sidney Farber y sus colegas del Hospital
de Nifos de Boston marcd un hito en todos aquellos interesados en el tratamiento e
investigaciondel cancer, Ellos abrieron unaesperanzaparaunaenfermedad que previamente
era uniformemente fatal dentro de pocas semanas o meses. La droga que el Dr. Farber y
colegas, usaron fue la aminopterina, un analogo del cido félico que antagonizaba los efectos
de esta vitamina en la sintesis del DNA. Estas observaciones habian sido precedidas por las
realizadas por los médicos militares de la primera y segunda Guerra Mundial al describir la
injuria provocada por la mostaza en el tejido hematopoysético y linfatico.

En la Argentina antes de 1968, cuando el GATLA no habfa iniciado actividades, ni tratamiento
de los pacientes conLLA era muy irregular, la mayoria de las instituciones no contaban con
protocolos terapéuticos que fueran uniformemente usados por todos los miembros del
Servicio. La media de supervivencia era inferior a los 12 meses y menos de 1% tenfa una
supervivencia superior a los 5 afos.

En estos 23 afnos se ha avanzado mucho se definieron mejor los grupos de riesgo, se
incorporaron tres y luego cuatro farmacos de induccién y asociacion de esquemas prolonga-
dos de consolidacién. Laprevencidon del sistema nervioso central (SNC) se efectudé solamente
con quimioterapia intratocal, reduciendo asi la toxicidad neurolégica, la disminucién del
cociente intelectual y la posible induccién a tumores del SBC relacionados con la radioterapia
craneal. También la duracién de la terapia de mantenimiento se acorté de 60 a 30 meses.

Entre 1967 y 1981 en 1113 pacientes tratados permanecieron vivos a los 5y 10 afios al 33 y
30% de los pacientes respectivamente. Durante ese periodo de tiempo, hubo un marcado
progreso al iniciar los protocolos terapéuticos, en el porcentaje de remisiones completas y la
duracién de las mismas, comparado con las series histéricas de las mismas instituciones.
Ademas a partir de 1970 el empleo de la prevencion de la incidencia en SNC, produjo una
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significativa reduccién de la incidencia de SNC. Luego de los cuales no hubo otros avances
mayores. Las consolidaciones mostraron ser efectivas. Los pulsos de drogas diferentes
durante el mantenimiento, o incorporacién de tres o cuatro drogas de mantenimiento no
mostraron ser mas efectivas, que pulsos solo con vincristinay prednisona o con las dos drogas
clasicas (6 mercaptopurina y metotrexato) como mantenimiento de la remisién completa.
En- 1982 se inicié un estudio piloto (LLA-81) basado en el esquema alem n BFM
(Berlin-Frankfurt-Munster), que incluia un régimen mas agresivo de inducién con 4 drogas y
de intensificacidn con otras cuatro drogas seguido de una consolidacién a los tres meses de
8 drogas en seis semanas. Se incluyeron en este régimen 212 pacientes obteniéndose
semejantes porcentajes de remisiones completas (91%) que en los protocolos previos. Sin
embargo se obtuvo un incremento altamente significativo de curabilidad en todos los grupos
prondsticos pediatricos, con una supervivencia a los 60 meses del 65% para los grupos
prongstico bueno, 56% para los intermedios y del 49% para el grupo de prondstico malos. La
recaida de la médula ésea fue responsable del 34% de los eventos.

Estos logros pudieron ser confirmados en dos protocolos sucesivos (LLA-84y LLA-87) en los
cuales ingresaron un total de 1066 pacientes de numerosas Instituciones pediatricas' de
nuestro pals, Costa Ricay Cuba. Elmejor conocimiento de estos protocolos y el mayor control
de las infecciones, permitié reducir las muertes por toxicidad relacionadas al tratamiento, e
incrementé el porcentaje de remisiones completas al 93% en el protocolo LLA-87. El
incremento de la supervivencia global en los pacientes tratados a partir de los protocolos
iniciados en 1982, fue altamente significativo (P=0.0000) (61% a 5 afios), con respecto a los
desarrollados en el periodo 1967-1981 (35% a 5 afos). Se ha disefiado un nuevo protocolo
iniciado en enero de 1990 con el fin de incrementar aun mas los porcentajes de curabilidad.
Paraello se handividido los pacientes en tres grupos prondsticos con aumento de la intensidad
y modalidad terapéutica al empeorar el pronéstico.

Se ha recorrido un largo camino en el mundo desde 1948 y en nuestros paises desde 1968,
para desarrollar habilidad para curar la LLA; aungue todavia se necesita recorrer mucho mas.
Estos avances requerirdn, sin duda una gran dosis de paciencia, soporte econémico y
perseverancia por parte de los pacientes, médicos e investigadores.
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CLASIFICACION INMUNOLOGICA DE LAS LIA EN
NINOS CORRELACION
ENTRE LAS CARACTERISTICAS BIOLOGICAS,
CLINICAS Y HEMATOLOGICAS Y LOS SUBGRUPOS.

Paredes A. Rogelio A., Lépez S. Norma, Correa G. Cecilia.

Tes con LAL tipo “B" y “T” responden pobremente a los regimenes terapéuticos actuales, lo
que les confiere un pronéstico sombrio a la mayoria de los pacientes. Los pacientes con LAL,
“comun” son los que tienen un mejor pronéstico, mientras que los pacientes con LAL “nula” y
“pre-B” tienen un prondstico intermedio. En la LAL “comun” el pronéstico es estrechamente
vinculado con la cuenta de leucocitos. Hasta la fecha no se ha podido dilucidar, si el
inmunofenotipo es verdaderamente un importante indicador independiente de valor pronés-
tico, ya que algunos tipos de LA asociados con un mal prondstico, como las LAL tipo “T"
frecuentemente presentan cifras altas de leucocitos y leucemias extramedular, ignorandose
si el riesgo alto lo determinan estos factores o el inmunofenoctipo, ya que se han obtenido
resultados comparables al evaluar la respuesta clinica y la duracién de la RCC en diversos
subgrupos de LAL, al ajustar la cifra de leucocitos.

Se han descrito diferencias biol6gicas, clinicas y hematolégicas entre las LAL tipo “T"y el resto
de los subgrupos inmunoldgicos de AL. Se ha reportado que la LAL tipo “T" predomina en
pacientes del sexo masculino, con una edad > de 8 afos, los cuales frecuentemente tienen una
gran carga tumoral (leucocitos > 100.000 x mm3) y una masa mediastinal asociada en el
momento del diagnédstico.

En el perfodo comprendido entre marzo de 1987 y marzo de 1991 se estudiaron 151 nifios con
diagnéstico de LAL a los cuales se les practicé< inmunotipificacién y se analizaron sus
caracteristicas clinicas en el momento del diagndstico en el Servicio de Hematologia del
Instituto Nacional de pediatria. Fueron evaluables para el presente estudio 84 pacientesyaque
el resto rehusd< continuar tratamiento.

SLEVy SLEnf fuc de 42.8% y 58.8% respectivamente para el grupo total de pacientes de LAL
“comln” y de 19% y 33% respectivamente para el grupo de LAL tipo “T". Esta diferencia en
la frecuencia respecto al sexo o la edad agrupados en categorias (< 2 afos, 2-10, > 10 afos)
entre los diversos subgrupos de LAL de células “B" precursora, las pre-B mostraron ciertas
diferencias respecto al resto del grupo, como predominio en el grupo de > 10 afos de edad y
leucocitosis en la tercera parte de los pacientes aunque el nimero escaso de pacientes impide
cualquier tipo de conclusién.

Se observé< una diferencia estadisticamente significativa en la frecuencia de infiltracién
extramedular, de hiperleucocitosis (> 100.000 leucocitos x mm3) entre las LAL tipo “T" (46.7%
y 40% respectivamente) y las LAL de estirpe “B" (4.4% y 7.4% respectivamente). El33.33%
de los pacientes de LAL tipo “T"tenfan una masa mediastinal y el 13.3% presenté< infiltracién
al SNG en el momento del diagnéstico, en contraste con el grupo de LAL “comiin” que sélo
presentd< tales complicaciones en el 2 y 3% de los pacientes respectivamente. En general,
los datos reportados en nuestro estudio confirman observaciones previas de que puede
distinguirse la LAL tipo “T" de las LAL de células “B" precursoras en base a una mayor
incidencia de infiltracién extramedular (MM e infiltracion al SNG) e hiperleucocitosis, no
obstante que no pudimos corroborar la prevalencia en el sexo masculino ni una mayor
frecuencia en escolares y adolescentes.



ANEMIA APLASICA EN PEDIATRIA

Paredes A Rogelio A, Joly L Rafael G, Taboada M Catalina, Roldan C Rosa M, Bravo L. Amalia
G, Correa C Lourdes C, Lépez S Norma.
Instituto Nacional de pediatria México, D.F.

La anemia aplastica adquirida es una enfermedad hematoldgica potencialmente fatal, que se
caracteriza por pancitopenia y grados variables de hipoplasia medular.

En el periodo 1988-1989 ingresaron 109 pacientes con diagnéstico de anemia aplésica al
Instituto Nacional de Pediatria. de la ciudad de México, Distrito Federal, 102 de los cuales
fueron evaluables para el presente estudio ya que los 7 restantes tenian menos de 1 mes de
seguimiento. Cincuenta y cuatro pacientes (53%) correspondieron al sexo masculino y 48 al
sexo femenino (47%). La edad media fue de 9 afos con una variacién estandar de 3.5 afos.
El intervalo entre el inicio de la sintomatologia y el diagnéstico fue de 3 y medio meses en
promedio. Los sintomas principales fueron palidez progresiva detectdndose anemia en el
100% de los pacientes, manifestaciones purpuricas (68.6%), siguiendo el sangrado activo
(48%) caracterizados basicamente por epistaxis y gingivorragia (37.3%). En el 47% de los
casos se encontrd relacidon con algin agente téxico o droga, el 43.2% se clasificb< como
idiopaticoy elrestante 10% como anemia aplasicadetipo constitucional (anemias de Fanconi,
2 disqueratosis congénitas) y 2 de tipo constitucional sin malformaciones congénitas. Vein-
tiocho de 35 pacientes (80%) con anemia aplasica moderada respondieron al tratamiento
convencional con anabdlicos y steroides en contraste con 7/31 (18%) de los pacientes con
anemia aplasica grave. Cincuenta de los 102 pacientes fallecieron siendo la causa mas
frecuente de muerte |la septicemia 20/50 (40%), siguiéndole en orden de frecuencia la H.I.C.
17/50 (34%) y una combinacion de ambos factores en 10/50 pacientes (20%).

En el 53% (16/30) de los pacientes con sepsis presuncional se confirmé el diagnédstico con
aislamiento de la bacteria responsable. Los gérmenes mas frecuentes fueron los gram
negativos principalmente E.Coli y Klebsiella enterobacter y entre los gérmenes gram positivos
el Estafilococo aureus Coagulasa positivo. El algunos casos se documentdé septicemia
polimicrobiana.

Los resultados del presente estudio confirman la utilidad del tratamiento convencional en
pacientes con anemia aplasica moderaday |la necesidad de otras alternativas terapéuticas en
los pacientes con anemia aplasica grave, lo que ha obligado a desarrollar en los dltimos afios
diversos estudios no controlados en nuestro pais y en el extranjero, se han informado tasas
elevadas de respuestas completas (25-65%) en pacientes con anemia aplasica severa o
grave, con el uso de agentes inmunosupresores, por lo que se decidié evaluar la eficacia de
los “bolos” de metilprednisolona en la fase inicial del tratamiento y de la prednisona y los
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anabdlicos en la fase de mantenimiento en un grupo de nifios con anemia apldsica adquirida,
moderada y grave.

Del grupo total, 28 pacientes con anemia aplasica adquirida, 11 de tipo moderaday 17 grave,
recibieron tratamiento con un esquemade induccién abase de dosis altas de metilprednisolona
(esquema de Bacigalupo) seguido de tratamiento de mantenimiento con esquema convencio-
nal a base de anabdlicos y esteroides y se compard la respuesta con la de un grupo de
pacientes manejados evolusivamente con tratamiento convencional al tratamiento fue
estadisticamente significativo (p 6 ).001). En la curvade sobrevivencia se observé que el 88%
de los pacientes tratados en forma conservadora habiafallecido a los 6/12 de evolucién y sélo
el 37% del grupo manejado con doble esquema y aunque la sobrevivencia a 2 afios fue
solamente del 31%, esto se debié a una muerte tardia por septicemia alos 22/12 de evaluacién,
de una paciente que se encontraba en remisién completa desde hacia varios meses y en fase
de supresién terapéutica. Los principales efectos indeseables se relacionaron con alteracion
en el metabolismo de los carbohidratos.

Estos resultados sugieren que el doble esquema es una opcién terapéutica tan eficaz como
el tratamiento con GAT en nifios que no tienen opcién a un trasplante de médula osea.
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ALERGIA A 1A PENICILINA

Dr.. Jorge Oswaldo Castro Ortiz

Las reacciones alérgicas a la penicilina se reportan entre 0.7%-10%, predominando la
manifestacién de tipo cutéaneo, (1) (2). La anafilaxia por penicilina causa entre 400 a 800
muertes por afioen E.U.A.., de los cuales el 75% notenfan antecedentes alérgicos a éstadroga
(2). Los casos fatales en la edad pediatrica son en extremo raros, mientras que las
manifestaciones cutaneas, autolimitadas son la norma a esta edad.

No hay diferencias en su presentacion con respecto al sexo, o algin fenotipo HLA, nitampoco
que haya antecedentes de atépia o alergia al hongo penicillum. (7) (9) (15) (16).

Existen las llamadas formas ocultas desensibilizacién, que inducen IgE especifica contra la
penicilina, provenientes del medio como la leche y carne de res que hayan sido tratados con
penicilina, exposicién in-Utero, leche materna, exposicién ocupacional, bebidas gaseosas,
(16).

Todos los tipos de reaccién de hipersensibilidad, segun la clasificacién de Gell y Coombs, se
han reportado con la administracién de penicilina. La reaccién de tipo alérgica, es mediada
por IgE, inducida por los distintos metabolitos de la penicilina, aunque ésta droga puede inducir
la sintesis de cualquiera de los distintos isotipos, (5) (8) (9) (10) (11).

Levine ha propuesto clasificar las manifestaciones clinicas a la penicilina en base al momento
de manifestarse (15).

Reacciones inmediatas: que se presentan dentro de |la primera hora a la administracién de la
droga. Cursa con urticaria difusa, rinitis, sibililancis, edema laringeo y estridor, hipotensién,
choque anafil ctico.

Reacciones aceleradas: se presentan entre la primera y 72 horas a la administracién de la
droga. Se manifiestan con eritema difuso, urticaria, edema laringeo, dificultad respiratoria.
Reacciones tardias: son aquellas que, después de 72 horas cursan con exantema
maculo-papular, fiebre, anemia hemolitica, nefritis, leucopenia, dermatitis exfoliativa, sindrome
de Stevens-Johnson, enfermedad del suero. En éstas reacciones no se conoce el mecanismo.

Es importante recordar que la mayoria de los procesos virales cursan con manifestaciones
cuténeas y no atribuirlas a la penicilina.

Existe una reaccién llamada pseudo-anafilactica asociada al uso de la penicilina procainica.
La molécula de penicilina consiste en un nicleo de acido 6-aminopenicilamico, que incluye un
anillo beta-lactadmico del cual depende su actividad microbicida y un anillo pentamérico de
tiazolidina. Al abrirse el anillo beta-lactamico, se expone un grupo amino-epsilon que se liga
a proteinas formando metabolitos de distinta actividad inmunogénica (7).

Elprincipal determinante, denominado determinante mayor, el benzil-peniciloil (BPO) se forma
mas frecuentemente, 95% y es responsable de la mayoria de las reacciones alérgicas
benignas.

Este BPO se ha acoplado artificialmente con la polilicina, formando el peniciloil-polilicina
(PPL), que se usa para efectuar pruebas cutaneas de rutina. Otros metabolitos se agrupan
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como, mezcla de determinantes menores (M-M), producidos en menor proporcién, 5%. Se han
sintetizado artificialmente por hidrélisisalcalina, aislandose el benzilpeniciloato y que es junto
con lapenicilina-G los representantes de los M-M. Por hidrélisis acida se ha obtenido el benzil-
peniloato. Los M-M son los responsables de las reacciones alérgicas mas severas,

Para evaluar un paciente sospechoso de alergia a la penicilina, se dispone de distintos
protocolos con diferentes antigenos administrados por medio de pruebas cutaneas (PC),(f, 5,
7,15, 16, 20, 24, 31). Estas pruebas se les atribuye limitada capacidad predictiva con respecto
a la alergia por penicilina. No hay ning(n reporte hasta el momento que mida la sensibilidad
y la especificidad de la prueba, (39).

Las PC no estan indicadas en todos los pacientes, se debe buscar a toda costa alternativas
terapéuticas y que se reconozca no posean reaccién cruzada. De ser absolutamente
indispensable utilizar la penicilina en un paciente sospechoso de alergia, se implementen las
pruebas cutaneas.

En la penicilina-G se debe preparar a 10.000 Ul/ml.

El PPL, comercialmente conocido como PRE-PEN, detecta cerca del 90% al 95% de los
reactores potenciales, (2) (7).

Si sedispone de algin determinante menor la deteccién puede liegar al 100%, (2,34,35). Este
preparado siempre debe ser fresco.

La PC se inician por el método de escarificacion, si es negativo, se continua con la prueba
intradérmica. Se debe haber retirado los antihistaminicos. Los corticoides a dosis menores
de 60 mg/dianointerfieren las pruebas, (7). Lasolucion salina se utilizacomo control negativo,
y la histamina, a 1 mg/ml, como control positivo. (2,34,35).

Segun el concenso de los autores entre pacientes con historiaclinica de alergia a la penicilina,
un 14% de ellos dan PC+; mientras que aquellos pacientes con historia negativa, solo el 4%
tienen PC+. Un PC negativa indica que la posibilidad de presentarse una reaccién alérgica
severa, es minima. Alguna reaccién determinante menor que no esté incluido en la
preparacién (20). La posibilidad que una PC de falsamente negativo se calcula en 1.5/
1.000.000 (20).

La situacién en pediatria ha sido expuesta por Mendelson (21), que estudio 240, pacientes
menores de 20 afos, con supuesta historia de alergia a la penicilina a los cuales se les practicéd
PC utilizando PPL, como determinante mayor; benzil-peniciloato y benzil-peniciloato como
determinantes menores. No hubo ningln caso reaccién fatal. Solo 21 (8.75%), dieron PC+
minimo a uno de los reactivos. Tres de estos, reaccionaron a los M-M. De los que dieron la
prueba negativa, 219, todos recibieron penicilina oral por 10 dias, presentando un exantema
leve 3, después de 7 dias de tratamiento. Todos fueron re-evaluados con PC, 4 semanas
después del fratamiento y solo 1 (<1%), que habia tolerado la penicilina oral, dio PC+. Los
autores piensan que las PC en pediatria con seguras, aln con historiade alergia a la penicilina
y tampoco ofrece mayor riesgo de sensibilizacién. Se debe reconsiderar en éstos pacientes
el rotularios como alérgicos a la penicilina, mas si estan bien.

Sarti, en una casuisticade 6.747 pacientes que se les practicé PC, incluy6 477 nifios, menores
de 12 afios. Solo en 4 de ellos (0.83%), todos mayores de 5 afos, dieron la PC+.

Se debe practicar PC para detectar alergia cruzada a las penicilinas semisintéticas (PSS).
Estas comparten con la penicilina-G el anillo betalactémico e inducir respuesta de anticuerpos.
Se estima que un 50% de los pacientes con alguna manifestacién alérgica a la penicilina,
presentan reaccion a las PSS (16, 31, 33, 34). Se recomienda utilizar las PSS a 0.25 mg/ml,
2.5 mg/ml, 25 mg/ml para uso intradérmico. Se asume que 125 mg de PSS equivalen a
200.000 Ul de penicilina-G (7).
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ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS Y CLINICOS DE LOS
TUMORES SOLIDOS DEL NINO EN COSTA RICA

Entre 1970 y 1988 fueron estudiados y tratados con diferentes protocolos, un total de 1017
nifios con edades de 0 a 14 anos y portadores de tumores sélidos malignos. Un 59% era del
sexo masculino y 41% del femenino. La mayor incidencia se encontré en los de 0 a 1 afio de
edad, con una tasa de 105 y 97 por millén.

Le siguen los de 3 y 4 afios con tasas de 100 y 93 por millén. La incidencia desciende desde
los 5§ anos con un pico entre los 10y 11 afos. Los tumores del SNC fueron los méas frecuentes
con un 18%, seguidos de los LNH y LdH cuyo porcentaje en conjunto es del 25%; en cuarto
lugar se encuentra el turmo de Wilms (10%) y en quinto lugar los sarcomas 99%). El
retinoblastoma y el neuroblastima ocupan el sexto lugar con un 8% y los carcinomas el 7mo
lugar con un 7%. Los tumores de células germinales, del hueso estan en el 8avo y 9no lugar
con 6% y 5%. El diagnéstico histolégico se establecié por biopsia del turmo primario en 83%
de los casos, por biopsia de metastasis en 11% y por citologia en 6%. Un 23% de los tumores
se originaron en el SNC, el abdomen y retroperitoneo es el sito que le sigue en frecuencia con
19%, predomiando en estos el LnH. El sistema urinario el tercero con 12% y el ojo de érbita
el 40. con 10%, igual al de los ganglios periféricos. En orden de frecuencia sigue el hueso con
8%, mediastino con 6%, nasofaringe con 5%, tejidos blandos con 4% e higado y pancreas con
3%. Cuarentay cinco por ciento de los pacientes fallecieron y 555 sobreviven de 2 a 18 afios
con una media de 5 anos.
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INFECCIONES OPORTUNISTAS EN PACIENTES CON
EL SINDROME DE INMUNODEFICIENCIA ADQUIRIDA

Dr. Adriano Arguedas Mohs
Servicio de Infectologia
Hospital Nacional de Nifios
"Dr. Carlos Sdenz Herrera"
San José, Costa Rica

El Sindrome de Inmunodeficiencia Adquirida (SIDA se reporté por primera vez en pediatrfa en
el afio de 1982 Ya para el ano de 1987 se habia convertido en la riovena causa de muerte en
nifos entre uno y cuatro afos de edad y la séptima causa de muerte en adolescentes entre
los 15 y 24 afos de vida en los Estados Unidos de América y representan el 2% del total de
casos en ese pais mientras que datos estadisticos de la organizacién Mundial e la Salud
informan que los nifios infectados constituyen el 15-25% del total de casos en ciertos paises
en vias de desarrollo. Muchos adelantos se han logrado en los Gltimos afios con respecto al
manejo y prevencion de las diferentes complicaciones que presentan estos pacientes; sin
embargo, la mortalidad es de un 100% Yy en la gran mayoria de los casos secundaria a
enfermedades infecciosas. Dentro de ellas, la infeccién pulmonar por Pneumocystis carini
(PCP) es de suma importancia. Se menciona en diferentes series que del 50-70% de los nifios
con SIDA van a desarrollar PCP en algin momento durante su enfermedad. Este proceso
infeccioso se presenta con mayor frecuencia en nifios menores de 12 meses de edad;
pacientes mayores de 12 meses pero con cifras de CD4 menores de 500/mm o en aquellos
pacientes que han presentado un episodio previo. Se presume que este microorganismo es
adquirido por la via respiratoria, llega al parenquima pulmonar y se mantiene en un estado de
latencia para que posteriormente, cuando el paciente entra en la fase de inmunosupresién,
comience a mostrar las diferentes manifestaciones clinicas secundarias a un aumento en el
espacio alveolo-arterial debido a proliferacion del organismoy presenciade una fase exudativa
con edema intesticial, membranas hialinas, infiltrado intesticial y fibrosis. La neumonitis por P.
Carini se caracteriza por la presencia de taquipnea, disnea, fiebre y tos. Los gasos sanguineos
son de gran ayuda y caracteristicamente van a presentar retencién de diéxido de carbono con
hipoxigenacién y una gradiente alveolo-arterial mayor a 30 mm Hg. la radiograffa de torax
puede tener diferentes patrones pero un rasgo particular es la presencia de un infiltrado
alveolar difuso sin adenopatias hiliares. Manifestaciones extrapulmonares (riflos, bazo,
higado, médula ésea) son menos frecuentes que las pulmonares sin embargo se han
reportado en pacientes que estan recibido terapia profilactica con pentamidina aerolizada. El
diagnéstico debe sospecharse en base a este cuadro clinico en un paciente con SIDA, pero
debe comprobarse mediante la visualizacién del quiste, esporozito o trofozoito en muestras
obtenidas mediante la induccién de esputo (pacientes mayores de 6 afos), a través de una
broncoscopia con un cepillado y lavado bronquial o de una biopsia del parenquima pulmonar.
Por lo menos tres tipos de tinciibes deben de ser realizadas con las muestras obtenidas; esta
incluyen la tincién de Grocott-Gomeri (quiste), la de azul de toluidina (quiste) y la tincién de
Giemsa (trofozoito y esporozito). La droga de eleccién para el tratamiento de estos pacientes
es la combinacién de trimetropin con sufametaxazole y de segunda eleccién pentamidina por
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via parenteral. Otras drigas (dapsona, fansidar) todavia se encuentran en fase de experimen-
tacion.

Infecciones de tipo viral son también frecuentes en estos pacientes. Dentro de estas
infecciones, la familia Herpez tienen una frecuencia relativamente alta. Los herpes virus tipo
1 o tipo 2 generalmente muestran reactivaciones a nivel oral, genital o perianal y en algunas
ocasiones peuden presentar infecciones diseminadas. Un diagnéstico temprano con inicio
rapido de terapia especifica con aciclovir es fundamental. El citomegalovirus (CMV) es
también observado en forma frecuente en estos pacientes y da problemas a nivel del
parenquima pulmonar, tracto grastrointestinal, hepético y retina. El diagndstico se realiza
mediante estudios histolégicos del érgano afectado, uso de anticuerpos monoclonales y
cultivos virales. Recientemente, terapiacon ganciclovir, un antiviral especifico contra CMV, ha
demostrado ser efectivo en el manejo de este tipo de infecciones, sobre todo retinitis por CMV,
con el inconveniente que luego del tratamiento de fase aguda (generalmente 14 a 21 dias) el
paciente debe de seguir con terapia profilactica para toda la vida.

Infecciones por micobacterias se han recobrado hasta en un 5% de pacientes pediatricos con
SIDA. Los dos micobacterias que sehan detectado con mayor frecuencia son la micobacteria
tuberculosa (MTB) e infecciones por micobacterium avium intracelullare (MAIC). Ambos son
organismos de crecimiento lento (> de 7 dias para formar colonias) y presentan manifestacio-
nes clinicas muy similares; sin embargo, MTB tiende a infectar grupos de alto riesgo (estado
socioeconémico bajo, poblaciones conocidas con una alta incidencia) y a localizarse a nivel
pulmonar. Por otro lado, MAIC afecta a pacientes en etapa terminal con conteos de CD4
inferiores a 100/mm localizandose endiferentes sitios (pulmdn, tracto gastrointestinal, médula
6sea) y con frecuencia puede ser cultivado en sangre periférica. Tratamiento para los
pacientes con MTB debe ser con tres drogas por los primeros dos meses (isoniazida,
rifampicina y pirazinamida) seguidos de solo isoniazida mas rifampicina con una duracién no
menor de 9 meses. Terapia para pacientes con MAIC es més problematica debido a que este
organismo tiende a ser resistente a toda terapia convencional. La recomendacién actual
consiste en una combinacién de amikasina, clofazimida, etambutoly rifampicina con la posible
incorporacién de ciprofloxacina en aquellos pacientes en los que no se documente mejoria
clinicaluego de 2 semanas deterapia. Luego de 4 a 8 semanas, laamikacinade descontinuada
y las otras drogas se contintan por tiempo indefinido.

Problemas infecciosos por hongos son menos frecuentes en pediatria que en adultos con
SIDA. La Unica excepcién son las infecciones por Candida que estan limitadas a mucosas y
se ven con una frecuencia similar en ambos grupos. Infecciones diseminadas por candida son
poco comuin en nifios con SIDA a no serque existan otras complicaciones como granulocitopenia,
cateteres centrales, cirugia o se usen antibiéticos de amplio espectro.

Infecciones porotros hongos como criptococos, histoplasmosis, aspergilosis, coccidiomicosis
o esporotricosis deben ser tomados en cuenta en el diagnéstico diferencial de un paciente
pediatrico con SIDA pero siempre recordandose que su incidencia ha sido relativamente baja.





