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Hiperplasia suprarrenal
congénita
(Congenital adrenal Hyperplasia)

Erick Richmond-Padilla

o Resumen
El CUfldro clínico resultante de un defecto en la biosrntesis de cortisol se llama
hiperplasia suprarrenal congénita. El descenso del cortisol determina en forma
compensatoria la elevación de ACTH, la que estimula la slntesis esteroidal y lleva
a un aumento de la producción de esteroides cuya srntesis no esta bloqueada. El
resultado es una diversidad de cuadros clínicos dependientes del déficit de cortisol
y hormonas distales al bloqueo Y. por otra, del exceso de hormonas y metabolitos
proximales al bloqueo.

Descriptores: hiperplasia suprarrenal congénita, población pediátrica, ACTH.
deficiencia de 21-hidroxilasa. deficiencia de 11 ll-hidroxilasa. deficiencia de 17a­
hidroxilasa, deficiencia de 311·hidroxiesteroide deshidrogenasa, hiperplasia adrenal
congénita lipoidea.

o Abstract

Congenital adrenal hyperplasia is a family of inherited disorders of adrenal
steroidogenesis. In most forms of congenital adrenal hyperplasia, an enlyme
defect reduces cortisol synthesis. thus impairing cortisol·mediated negative
feedback control of ACTH secretion. Oversecretion of ACTH stimulates excessive
synthesis of the adrenal products of those pathways unimpaired by the enzyme
deficiency and causes an accumulation of precursor molecules.

Key words: congenital adrenal hiperplasia, children, ACTH, 21-hidroxilas6
deficiency, 1 1B,-hidroxi lase defic iency. 17a-h idroxi 1ase de ficiency, 3B.­
hidrox ieste rol de deshidrogenase de ficie ncy. lipa id cong en itaI adrenal
hyperplas ia.

LB esteroidogénesis suprarrenal es un proceso complejo y secuencial que
involucra a una serie de enzimas, las cuales actuando sobre el colesterol producen
una gran variedad de esteroides esenciales para la vida 11l.

Las enzimas que controlan los diferentes pasos de la esteroidogénesis
suprarrenal están codificadas por genes. Estos genes son susceptibles de sufrir
alteraciones que determinan la pérdida total o parcial de la función de la enzima
y con ello el bloqueo total o parcial de la esteroidogénesis. Dependiendo del
punto donde se produzca el bloqueo y de la magnitud de este serán las
consecuencias clínicas que sufran los sujetos afectados. Así, cuando la falla
enzimática es muy inicial y grave puede que no se produzcfl ningún esteroide.
siendo el defecto incompatible con la vida; en otros casos el defecto es distal y
leve y puede pasar inadvertido (1).
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El cuadro clfnico resultante de un defecto en la
biosfntesis da cortisol se llama hiperplasia suprarrenal
congénita ¡HSC). El descenso del cortisol determina
en forma compensatoria la elevación de ACTH. la
Que estimula la s(ntesis esteroidal y lleva a un
aumento de la producción de esteroides cuya
sfntesis no esta bloqueada. El resultado es una
diversidad de cuadros cHnicos dependientes del
déficit de cortisol y hormonas distales al bloqueo y.
por otra. del exceso de hormonas y metabolitas
proximales al bloqueo 121.

En Costa Rica desde hace varios años se ha
incluido la hiperplasia suprarrenal congénita en el
programa nacional de tamilBje neonatal. a través de
la medición de niveles de 17-0HP el1 el papel de
filtro. El laboratorio de biología molecular del
Hospital Nacional de Niños actualmente realiza el
análisis molecular del ADN de niños con el diagnóstico
cf(nico de hiperplasia suprarrenal congénita y
permite identificar ta mayorta de las mutaciones
severas asociadas a esta enfermedad.

o Deficiencia de 21-hidroxilasa

lé'! HSC tiene su origen en más del 90% de Jos
casos en una deficiencia de la 21-hidroxilasa (21·
OH). En la HSC por déficit de 21-0H hay una
disminución de la síntesis de cortisol, induciéndose
la elevación de los niveles de ACTH y la estimulación
de la esteroidogénesis suprarrenal. la cual es
derivada hacia la slntesis de andrógenos debido al
bloqueo enzimátíco /21. En los casos más severos,
los pacientes presentan crisis de pérdida de sal y
virilización genital neonata!. lo que determina
ambigüedad genital en jos neonatos de sexo
femenino (forma clásica perdedora de sal). En otras
oportunidades el déficit es menos severo y puede
manifestarse solo por virilización (forma clásica
virilizante simple) o por alteraciones c!(nicas
mfnimas (forma no clásical. Esta última forma de
presentación incluye a pacientes que presentan un
hiperandrogenismo tardro, como son las mujeres
adolescentes con hirsutismo o trastornos
menstruales 131.

Cuando existe sospecha de
suprarrenal congénita. es necesario
siguientes exámenes y estudios:

a. Control metabólico lcon frecuencia se encuentra
hiponatremia e hiperkalemia)

b. Gases arteriales

c. Sodio urinario

d. Testosterona. 17 OHP, Cortisol. DHEAS. ACTH.
Actividad plasmática de ranina

e. Cariotipo

1. Ultrasonido de suprarrenales y genitales
internos

la deficiencia de P450c2 1 se debe a alteraciones
en el gen que codifica para esta enzima denominado
CYP21 que está localizado en el brazo corto del
cromosoma 6. El diagnóstico de esta afección puede
certificarse por la elevación de la 17­
hidroxiprogesterona. compuesto previo al bloqueo.
el cual ve impedido su paso a 11-deoxicortisol, la
17-0HP elevada actualmente se detecta en el
programa nacional de tamizaje. El tamizaje ha
permitido detectar y tratar en torma temprana a la
mayoría de ~os recién nacidos con esta enfermedad.
sin embargo existen falsos positivos principalmente
en prematuros u!.

o Tratamiento

El tratamiento de los pacientes afectados tiene
como objeto frenar la hipersecreción de ACTH y así
disminuir la producción de andrógenos por la
suprarrenal (3.4l, el tratamiento incluye:

a. Hidrocortisona V.O. 15 - 25 mg/m 2/d.

b. Florinef (aldosterona): 0.025 - 0.3 mg/d.

c. NaCI V.O.: '-2 g/d durante el primer año de vida.

En situaciones de estrés, como infecciones
moderadas o severas, se debe duplicar la dosis de
hidrocortisona por 24 - 48 horas. sí el paciente
presenta vómitos. se debe administrar hidrocortisona
por vía parentera!. En caso de presentar clfnica
sugestiva de insuficiencia suprarrenal aguda. se
debe administrar un bolo de hidrocortisona I.V. a 50
- 100 mg/m2 y luego continuar con hidrocortisona
l.V. a dosis de tOo mg/m2 /d dividido en 4 - 6 dosis
en las próximas 24 - 48 horas.

En algunos pacientes Que hayan terminado su
crecimiento es posible usar dexametasona.
glucocorticoide de vida media larga. en dosis de
0,25 a 0,5 mg/dfa, administrados en la noche. la
adrenalectomfa bilateral se ha realizado en algunos
pacientes con formas severas de la enfermedad con
el objetivo de obviar la necesidad de administrar
dosis altas de esteroides para suprimir las excesiva
secreción de andrógenos adrenales. pero la mayoda
probabilidad de tener una crisis de insuficiencia
adrenal en el futuro. los riesgos del procedimiento
quirúrgico y la poca experiencia a largo plazo hacen
de esta modalidad de tratamiento una opción muy
controversial ¡fol.
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¡;;'} Deficiencia de 1113-hidroxiloso

La deficiencia de 11 ~-hidroxllasa es la segunda
causa más frecuente de hiperplasia suprarrenal
congénita, representa alrededor del 5% de los
pacientes afectados. A consecuencia del bloqueo el
11 ~deoxicortisoles convertido a andrógenos, (o cual
lleva 8 la virilizacíón de fetos femeninos en útero
pero no causa cambios anatómicos en los fetos
masculinos. Por otra parte la acumulación de
deoxicorticosterona. con efecto mlneralocotticoide.
causa retención de sal V agua. la supresión de renjna
y aldosterona y secundariamente elevación de la
presión arterial l3,"I.

El tratamiento de esta afección, al igual que en
los casos de deficiencia de 21~OH. consiste en la
administración de cortisol o dexametasona en dosis
suficientes para reducir la hipersecreción de ACTH
y con ello normalizar el cuadro. En muchas
oportun~dades es necesario adicionar terapia
antihipertensiva.

¡;;'} Deficiencia de 17a-hidroxilasa

la 17a·hidrox¡lación es catal/zada por el
citocromo P450c17. La deficiencia de 17a­
hidroxilasa es caracterizada por el bloqueo de la
sfntesis del cortisol a nivel suprarrenal con la
consiguiente hipersecreción compensatoria de
ACTH y por la ausencia de esteroides sexuales a
nivel ganada!. los altos niveles de ACTH estimulan
la srntesis de grandes cantidades de
deoxicorticosterona, corticosterona y , B-
hidraxicarticosterona a n;vel de la glomerulasa
suprarrenal. Estas esteroldes. por su efecto
mineralaconicoide, retienen sal yagua y
secundariamente llevan a producir hipertensión
arterial. La ausencia de esteroides sexuales
determina una falta de diferenciación sexual
masculina, Que puede manifestarse como
pseudohermafroditismo y en la mujer por falta de
caracteres sexuales secundarios asociados a
amenorrea primaria jUl.

El tratamiento de esta afecci6n se consigue, al
igual Que en las otras deficiencias. con la
administración de hidrocortisona O dexametasona,
pero en estos casos se deben adicionar esteroides
sexuales para compensar el déficit secundario a la
baja producci6n ganada1 de estos.

¡;;'} Deficiencia de 313-hidroxiesteroide
deshidrogenasa

El déficit de 3~-hidroxiestero¡dedeshidrogenasa
(3B-HSD) determina un impedimento en la srntesis

de cortisol, aldosterona y testasterona. La forma
clásica del déficit Se caracteriza por grados variables
de pérdida de sal y genitales ambiguos en recién
naddos de sexo masculino. En mujeres, la
diferenciación sexual es normal, pero pueden existir
evidencias leves de virilización por conversión de
pequeñas cantidades de dehidroepiandrosterona en
testosterona. El déficit total de esta enzima es
incompatible con la vida. El tratamiento varfa
dependiendo de las manifestaciones cl!nicas y
bioqufmicas lUlo

¡;;'} Hiperplasia adrenai lipoideo

Esta es la forma más sellera de hiperplasia
suprarrenal congénita, dado Que los individuos
afectados no pueden sintetizar ninguna hormona
estetoidal. Los sujetos afectados se presentan con
un fenotipo femenino asociado a una severa pérdida
de sal Que es fatal de no ser tratada (6). la lesión
molecular de este desorden radica en la protefna
denominada StAR lSteroidogenlc Acute Regulatory
Protein) encargada de promover el flujo de colesterOl
al interior de la mitocondria, donde es convertido a
pregneno!ona por el citocromo P450scc. El
tratamiento de los sujetos afectados consiste en la
reposición de todas las hormonas deficitarias, en
particular aquellas que tienen Que ver con el
metabolismo hidrosalino.
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Diabetes mellitus tipo 1 en la
edad pediátrica
(Type 1 diabetes mellitus in children)

Roberto Bogarln-Solano

~ Resumen
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La diabetes mellitus es una de las enfermedades crónicas más frecuentes en la
edad pedlatrica. La diabetes puede ser ClIusada por una deficiencia lIbsoluta o
relative de insulina. En el caso de la diabetes tipo 1 la deficiencia será absoluta.
al haber destrucción autoinmune de las células beta del páncreas.

La incidencia de diabetes tipo 1 varra enormemente entre paises, dentro de un
mismo pais, y entre diferentes etnias. Las grandes diferencias en incidencia entre
poblaciones V grupos étnicos. se pueden deber a diferendas en la distribución de
los marcadores de susceptibilidad genética, de determinantes ambientales, O la
combinación de ambos factores.

Usualmente el diagnóstico de diabetes tipo 1 es claro. los sintomas clásicos de
diabetes son: poliuria, polidipsia y pérdida de peso. Por lo general la evolución de
estos síntomas es de 2-6 semanas.

En la actualidad la administración de insulina ex6gena es la única opción disponible
para el tratamiento de la diabetes tipo 1: siendo también la vla subcutánea la
única disponible para su administración. las preparaciones de insulina actualmente
se fabrican por ingeniarla genética, pueden ser idénticas a la insulina humana, o
se les realizan modificaciones a la estructura, para alterar su farmocinética.

El manejo nutricional es uno de los puntos cardinales en el control de la diabetes
y la educación. El manejo nutricional se basa en recomendaciones saludables,
que se apeguen a la realidad del paciente y su familia. El ejercicio es un
componente importante en el control de la diabetes, a la par de la terapia insullnica
y el manejo nutricional. los beneficios del ejercicio van más allá de la disminución
de \a HbA 1e, ya que contribuye con control del peso, salud c8rdiovascular y
mejorfa del estado de bienestar del paciente.

En la actualidad existen terapias promisorias para el futuro de III diabetes y
algunas en experimentaci6n. sin embargo aun fa/tan más datos de estudios
aleatorizados controlados para poder aprobar estas terapias para todos los
pacientes diabéticos tipo 1.

Descriptores: diabetes mellitus, célula beta, insulina, análogos de insulina,
cetoacidosis diabética, transplante de páncreas.

~ Abstraer

Diabetes meUitus is among the commonest chronic conditioos in childhood.
Diabetes is due to a relative or absolute ¡nsulin deficiency, In type 1 diabetes the
deficiency is absolute due to autoimmune destruction of beta cells.
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The incidence of type 1 diabetes varies greatly
among countries. within a same country. and
different ethnic groups. The great differences in
jncidence within populations and ethnic groups
could be due to differences in the distribution of
markers of genetic susceptibili!V. environmental
determinants or a combination of both.

USLJally the diagnosis of type 1 diabetes la
straightforward. 1he classical symptoms inelude
polyuria, polydipsia. and weight loss. In general the
symptoms present over a 2- 6 week-period.

Currently exogenous ¡nsulin administration is the
only available optioo tor the treatment of !Vpe 1
diabetes, being the subcutaneous raute the only
one as well. Insulin preparations are manufactured
through recombinant DNA. and can be identical to
human insuljn, or could have structural modifications,
to alter their pharmacokinetics.

Nutritional management is one of the key peints in
the control and education of type 1 diabetes. It is
based on healthy recommendations. feasible to the
patient's reality and his family. Exercise is an
important component in tne control of diabetes,
next to insulin therapy and nutritional management.
The benefits 01 exercise are beyond the reduction
oi HbA 1C. as it contributes to weight control.
cardievascular health, and well being.

Currently pramising therapies either approved or
experimental are available for type 1 diabetes.
however more data from randomized control trials
are needed In arder to approved this therapies for
all patients with type 1 diabetes.

Key words: diabetes mellitus, beta cell, insulin,
insulin analogues. diabetic ketoacidosis, pancreas
transplant.

La diabetes mellitus es una de las enfermedades
crónicas más frecuentes en la edad pediátrica. Es
un trastorno de la homeostasis metabólica que
resulta en anormalidades del metabolismo de los
carbohidratos y los lfpidos. La diabetes puede ser
causada por una deficiencia absoluta o relativa de
insulina. En el caso de la diabetes tipo lla deficiencia
será absoluta, al haber destrucción de las células
beta del páncreas; y en la diabetes tipo 2 inicialmente
hay resistencia a la insulina, que se compensa con
aumento en la secreción de la misma, pero con el
tiempo esta secreción será deficiente para satisfacer
las demandas, lo que llevará a deficiencia relativa'

la diabetes se puede clasificar en diferentes
tipos. según la etiología. fisiopatología y respuesta

al tratamiento2• Para el presente artrculo se tratará
únicamente la diabetes tipo 1.

I!"I Epidemiología

En los Estados Unidos. la prevalencia de diabetes
tipo 1 en menores de 18 años es aproximadamente
2·3 por 1000. Usualmente inicia en la infancia, sin
embargo puede presentarse a cualquier edad desde
la infancia hasta la vida adulta. Existen picos de
incidencia entre tos 2 y 4-6 años, y un pico mayor
entre los 10 a 14 años1 • La incidencia de diabetes
tipo 1 varfa enormemente entre parses. dentro de
un mismo pars. y entre diferentes etnias. La
incidencia anual promedio para niños menores de
14 años oscila entre 0.1 y 57.6 por 100000,
comparando diferentes parses del mundo. La
incidencia en Asia es poca. por ejemplo en China es
0.1 por 100000, en Japón 2.4 por 100000l

, En
Costa Rica un estudio realizado entre 1999 y 2001,
reportó 416 nuevos casos, para una incidencia de
3.44 por 100000 en menores de 15 anos; existe
una ligera predominancia del sexo femenino l53%1
sobre el masculino (47%). La edad promedio de
presentación fue de 8 años 6 meses:]. Las grandes
diferencias en incidencia entre poblaciones y grupos
étnicos. se pueden deber a diferencias en la
distribución de los marcadores de susceptibilidad
genética. de determinantes ambientales, o la
combinación de ambos factores.

I!"I Fisiopotoiogía

El punto cardinal en la fisiopatologla de la
diabetes tipo 1 es la deficiencia absoluta de insulina,
que predispone a la cetoacidosis, Esta deficiencia
se debe a una destrucción de origen autoinmune de
las células beta del páncreas. se cree que esta
reacción autoinmune es desencadenada podactores
ambientales en individuos genéticamente
susceptibles. Numerosos agentes virales. alimentos
y tóxicos se han implicado en la fisiopatologia de la
diabetes tipo 1; sin embargo a excepción de la
infección congénita de rubéola (20% desarrollan
diabetes tipo 1), y potencialmente infecciones por
enterovirus. no se ha demostrado la influencia de
níngún otro componente ambiental en su
fisiopatologra4 . la destrucción autoinmune de la
célula beta es mediada por linfocitos T, y se vuelve
clrnicamente importante cuando la destrucción ha
alcanzado alrededor del 90%2.

Estudios recientes sugieren que la inmunidad
innata y los mediadores inflamatorios tienen un rol
más amplio del creido en la patogénesis de la
diabetes tipo 1. la inflamación puede contribuir a la
inducción temprana y amplificación del insulto
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inmunológico contra la célula f3" y en estadros
posteriores a la estabilización y mantenimiento de la
insulitiS.los mediadores inflamatorios probablemente
contribuyen a la supresión de la función de la célula
13 y su subsecuente apoptosis; también pueden
inhibir o estimular la regeneración de la célula 13 y
pueden causar resistencia periférica a insulinaS, los
marcadores serológicos de autoinmunidad que
incluyen los anticuerpos anti~ islotes, GAD65
(descarboxilasa de ácido glutámicoL IA-2 (protefna
asociada a insulinoma-2l, IA-213 y anti~ insulina,
pueden estar presentes en 85·90% de los individuos
cuando se detecta hiperglicemia en ayunas. y
pueden detectarse meses a años antes de que se
desarrolle clfnicamente la enfermedad2 •

El complejo mayor de histocompatibilidad {HLAI
localizado en el cromosoma 6, es el más involucrado
en la predisposición genética de los afectados.
Dentro del cromosoma 6 los alelas DR3· D02 y
DR4- 008 son los que con1ieren mayor riesgo de
diabetes y el alelo DR2- D06 es protectorll . Debido
a este factor genético importante, el riesgo de
padecer la en1ermedad está aumentado en familiares
de pacientes con diabetes tipo 1 (tabla 1). A pesar
de este riesgo familiar, únicamente 10- 20% de los
individuos con diabetes tipo 1, tienen un miembro
en su familia afectadol .

Estudios recientes sugieren un rol de la vitamina
D en ta predisposición de los individuos a diabetes
tipo 1. El receptor de vitamina D (VDRI puede ser
considerado como un regulador maestro de la
transcripción, y se ha demostrado su presencia de
células beta del páncreas1 . En modelos de ratones
deficientes de vitamina D, se ha visto que la célula
beta pierde su capacidad de secretar insulina, y este
fenómeno se ve revertido cuando se suplementan
con vitamina O. En los ratones NOO, un modelo
animal para diabetes tipo 1, si se les provoca déficit
de vitamina D temprano en la vida, se observa

Cuadro 1. Riesgo de desarrollar diabetes tipo 1
en Individuos con familiares afectados..v JO", - "J

HERMANO RIESGQ(%)

General •
Gemelo idéntico <50
HLA Idéntico 15
HLA haploidéntico •
HLA no idéntico 1
DESCENDENCIA R1ESGO(%)

General 5
Padre con DM tipo 1 •
Madre con DM tiool ,

HLA, antfgeno leucocitario humano.

intolerancia a los carbohidratas a los 100 dras de
vida, con un incremento del doble en la incidencia
de diabetes a los 200 días de vida1 •

o Diagnóstico

Usualmente el diagnóstico de diabetes tipo 1
es claro, el niño se presenta con sfntomas clásicos
y las pruebas de laboratorio lo confirman. Los
síntomas clásicos de diabetes son: poliuria.
polidipsia y pérdida de peso. Sc debe prestar
especial atención a aquellos niños Que ya controlan
esfinteres V de pronto presentan enuresis nocturna.
o en la escuela acuden más frecuentemente al
baño, lo que hace sospechar de poliuria. Por lo
general la evolución de estos sintomas es de 2-6
semanas, sin embargo el no pensar en la posibilidad
dc diabetes o las presentaciones atípicas, pueden
retrasar el diagnóstico. Hay niños que se presentan
en pocos dras con cetoacidosis diabética, mientras
otros tienen un inicio más insidioso y pueden durar
incluso meses en diagnosticarse8 • La presentación
cHnica puede variar desde situaciones que no son
de emergencia jpoliuria, polidipsia, enuresis.
pérdida de peso, cetosis sin acidosis), hasta
situaciones de peligro como la cetoacidosis
diabética, con deshidratación severa Vshock. En la
tabla 2 se citan los criterios diagnósticos de
diabetes mellituss. 10. Es importante mencionar que
si el paciente se presenta con síntomas clásicos, y
su glicemia al azar es mayor de 200 mg/dl, no es
necesario realizar otros exámenes confirmatorios,
basta con esos dos criterios para dar el diagnóstico;

[cuad': 2. (,ltedo, diagnóstico, de diabete, memtus.1
, .~~. j

1. Slntomas clásicos +- glicemia al azar a- 200 mgldl (11.1
mmolll)
GHcemia al azar se refiere a cualquier momento del
dls, sin tomar en cuenta el tiempo transcurrido desde
la última comida

2. Glicemia en ayunas 2: 126 mg/dl (7.0 mmolll). Ayuna
de al menos 8 horas

3. Glicemia 2 horas post. carga~200 rngIdl (11.1 mmolJl)
en un test de lolerancia oral a la glucosa. El test debe
ser realizado segun las gulas de la OMS, utilizando
una carga de glucosa equivalente a 75 9 de glucosa
anhldrica disuelta en agua, o 1.75 mg/kg de peso con
un maximo de 75 9

4. Hemoglobina glicosilada (HbA1C) l: 6.5%. El test
debe realizaT5e en un laboratorio que utilice el método
certificado por la NGSP '1 estandarizado al ensayo del
DCCT'

En ausencia de hiperglicemja inequ(voca. NGSP: National
Glycohemoglobin Standardization Progrem; DCCT:
Diabetes Control and CompHcations Tria!.



el retrasar el diagnóstico sobretodo en un paciente
con eetonuria, puede ser peligroso. En un paciente
asintomátieo con glicemia en ayunas mayor o igual
a 126 mg/dl, se debe repetir la prueba o realizar un
test de tolerancia oral a la glucosa para confirmar
el diagnóstico; igualmente si el paciente: tiene un
test de tolerancia oral a la glucosa mayor a 200
mgldl, se debe repetir la prueba, antes de dar el
diagnóstico. Es infreclJente que se recurran a estas
dos ultimas pruebas para realizar el diagnóstico de
diabetes tipo 1.

Los slntomas no clásicos de diabetes mellitus
pueden sar varios, tales t;;omo candidiasis vaginal,
especialmente en niñas prepúberes. vómitos que se
diagnostiquen erróneamente como gastroenteritis,
en este caso es importante siempre valorar Etl estado
de hidratación y diuresis del paciente. Pérdida de
peso crónico o no ganancia en un niño en crecimiento,
entre otras.

o Dificultades para eldiagnóstico

Las siguientes situaciones pueden retrasar el
diagn6stico de diabetes tipo 1 y comprometer el
estado del paciente:

a. Niños pequeños (menores de 5 años), donde no
es tan sencillo detectar la poliuria o polidipsia,
ellos se pueden presentar con cetoacidosis
severa por una rápida instauración de la
deficiencia de insulina.

b. La hiperventilación de la cetoacidosis puede ser
confundida con asma o neumonfa, la presencia
de tos y dificultad respiratona ayudan a
diferenciar estas condiciones de la
cetoacidosis.

C. Dolor abdominal asociado a cetoacidosis puede
simular abdomen aglJdo. y llevar a consultar con
un cirujano.

d. La poliuria y enuresis se pueden diagnosticar
como infección urinaria

e. Se puede pensar que la polidipsia es
psicogénica

f. Presencia de vómitos que se diagnostique como
gastroenteritis o sepsis.

Al confirmar el diagnóstico de diabetes. se debe
referir a un centro especializado en la atención de
niños con djabetes melljtus, V con más razón si el
paciente se presenta en cetoacidosis. para evitar
cualquier complicación que pueda ser perjudicial
para el paciente.

Con el incremento tan acelerado de la obesidad
en niños y adolescentes a nivel mundial. cada vez
se diagnostican más casos de diabetes tipo 2, y a
edades mas tempranas, por lo que no es tan sencillo
en algunas situaciones. diferenciar entre diabetes
tipo 1 V tipo 2. Algunos hallazgos que son sugestivos
de diabetes tipo 2 son: obesidad. edad mayor de 10
años, historia familiar de diabetes tipo 2, presencie
de acantosis nigricans, ausencia de anticuerpos
pancreáticos. niveles de péptido e normales o
elevados.

o Remisión parcial o fose de luna de miel

En aproximadamente el 80% de los niños y
adolescentes. las necesidades de insulina disminuyen
transitoriamente poco después de iniciar el
tratamiento. La definición de remisión parcial es
incierta, sin embargo una reciente definición
establece que cuando el paciente requiere menos de
0.5 unidades de insulina por kg de peso por dla y
tiene una hemoglobina glicosilada IHbA 1C) menor
de 7%, se puede considerar Que el paciente está en
remisión parcial'. La remisión puede comenzar pocos
dras a semanas después del diagnóstico, V puede
perdurar por semanas o incluso meses; en esta fase
puede suceder que el niño no necesite insulina del
todo, V aun asi mantener glicemias normales; sin
embargo se les debe recordar a los padres de la
naturaleza transitoria de la luna de miel, para evitar
falsas expectativas de que se ha curado la
enfermedad.

o Tratamiento con insulina

La progresión de la fase de luna de miel a una
fase de dependencia crónica de insulina, se debe
básicamente a una disminución gradual de la función
residual de la célula beta, que puede verse acelerada
por algún proceso infeccioso.

En la actualidad la administración de insulina
exógena es la única opción disponible para el
tratamiento de la diabetes tipo 1; siendo también la
vía subcutánea la única disponible para su
administración. las preparaciones de insulina
actualmente se fabrican por ingenier(a genética,
pueden ser idénticas a la insulina humana, o se les
realizan modificaciones a la estructura(análogos de
insulina), para alterar su farmocinétjca ll . 12. Los
diferentes tipos de insulina se clasifican según Su

duración de acción, así como su tiempo de inicio y
pico máximo de actividad'3 (tab'¿1 3). las
preparaciones pre·mezcladas no son recomendables
para el tratamiento intensivo de pacientes tipo 1.
quienes frecuentemente necesitan modificar las
dosis de insulina individualmente.
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los análogos de insulina tienen ventajas sobre la
insullna NPH y regular, que los convierten en

los niveles de glicemia objetivo. deben ser
individualizados a cada paciente. con el fin de alcanzar
un nivel lo más normal posible, y pudiendo evitar
episodios de hipoglicemia. En la tabla 4 se pueden
ver los rangos de glicemia sugeridos para niños y
adolescentes; sin embargo hay poca evidencia
científica de cuáles deberran ser estos rangos
objetivos para los diferentes grupos de edad'I.19.

I?l Contro/g/icémico

Tanto el estudio DCCT como el estudio UKPDS
(United Kingdom Prospective Diabetes Study)14.18
comprobaron que los niveles de hemoglobina
glicosilada (HbA 1C), correlacionan con
complicaciones a largo plazo de la diabetes tipo 1 y
2. Es por eso que se utiliza la HbA 1e como un
marcador de Qué tan adecuado control tiene el
paciente; es un indicador confiable de las
concentraciones promedio de glicemias en los
últimos 3·4 meses en la mayoría de los pacientes,
quedaran excluidos aquellos pacientes con trastornos
de la hemoglobina, o condiciones que afecten la
vida media de los eritrocitos. La recomendación
actual es realizar el examen de HbA1e cada 3 meses
en aquelios pacientes que no logran un control
adecuado. y en aquellos que si llevan un control
óptimo, se puede realizar cada 6 meses1l

• El
automonitoreo de glicemia debe realizarse 3-4 veces
al dia en pacientes con esquema intensivo; los
beneficios potenciales incluyen mejoría de HbA1C.
disminución y mayor reconocimiento de
hipoglicemias. flexibilidad en el estilo de vida.
además de que les permite a los pacientes ajustar
sus opciones de dieta, y actividad ffsica, segun sus
niveles de glicemias". Para lograr esto es importante
que el paciente reciba educaciÓn efectiva y se
implementen estrategias eficaces para que logre
empoderarse en el control de su enfermedad.

opciones muy eficaces para el control de los
pacientes pediátricos con diabetes tipo 1. En el caso
de las insulinas de acción prolongada tienen una
menor variación interindividual e intraindividual, así
como un perfil más estable. y menos probabilidad
de hipoglicemias nocturnas l1• La insulinas
ultrarápidas aventajan a la insulina regular en
aspectos como mejor control de la glicemia
posprandial, menor riesgo de hipoglicemias, su inIcio
de acción al ser más rápido, evita los 20*30 minutos
que se debe esperar para comer una vez inyectado
el paciente. al utilizar la insulina regular; esto es
particularmente útil en niños pequeños_ En
adolescentes que no desean realizar meriendas en la
mañana o tarde. los análogos ultrarápidos son una
buena opción 13•

I

20·'40 I
1~

1'10 aplica90min

Cuadro 3. Tipos de insulina.

liiiliii'" ; ...

Insulina levemi,C~ --'9().~ 12<) m";",-~'~o~'~p~lic~'_

'No disponible en Costa Rica.

Insulina Inicio de Pico Duración
acción

Insulinas prandiales
Análogos ultrarápidos

1I1SIJlina aspar~ H} IS min 1-15 h l'5h

lnsll~inaHspra (HumalogltJ

InSulIna glulisinatApidra6 ¡ 1~ 15min 1· 2h lS-4.7Sh

10·1~mln 1·1.5h 3·5h
Acción corta i
Insulina reQular 30mín 2-3h S·6h
insulinas basales
Acclól'l intermedia

lnsuhna NPH 1- 2 n Ho 8-1\) h

Desde que el estudio OCCT (Diabetes Control
and Complications Trie!) publicado en 1993.
demostrÓ que el esquema intensivo de ¡f1sulina es el
más efectivo para retrasar el inicio y progresión de
las complicaciones microvasculares y
macrovasculares de la diabetes14, el tratamiento ha
cambiado significativamente. Los esquemas actuales
más comunes que se utilizan en niños y adolescentes
incluyen esquemas de insulina de acción rápida
antes de las comidas. y NPH al acostarse; esquemas
basal-bolos. el componente basal se cubre con
insulina de acción intermedia o insulina de acción
prolongade que se utilizará 1 o 2 veces al dra, y el
componente prandiar lo bolos) con insulina nipida o
ultrarápida en cada tiempo de comida; también la
infusión continua subcutánea de insulina por medio
de bomba de insulina, que utiliza únicamente
insulinas u~trarápidas, a una infusión basal con botas
en 'os momentos de ingestión de comidasH" Al
utilizar la insulina prandial se debe tomar en cuenta
el contenido de carbohidratos y el (ndice glicémico
de las comidas, el ejercicio alrededor de los tiempos
de comidas, además se debe considerar que la
relación carbohidratos insulina no es la misma en
todos los tiempos de comida ldesayuno, almuerzo o
cena); la insulina prandial también puede ser utilizada
para corregir los episodios de hiperglicemias lll •

1Acdón prolongada

Insulina gla¡gina
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Consideraciones

..,......
Glicemia

pre- prandial
(mg/dl)

Cuadro 4. Rangos de glicemla nonnalli!S recomendados para nií\os y adolescentes
con diabetes tipo 1•'.' .,..Glkemia2h

post-prandial
(mgldl)

....
HbAlC

(%)

I
1 Edad
, laños)

<6 <8.5 110· 200
Especial cuIdado para evitar hipogllcemla, debido a la potencial
asociación con hipgocücemia y tfi'stomos conglnitivos a futuro

6-12 <8 70. 180

1-••13- 18 S7 70- 126'--__.,~ oo. ~ _

~ Manejo nutricionaJ

El manejo nutricional es uno de los puntos
cardinales en el control de la diabetes V la educaci6n.
El manejo nutricional se basa en recomendaciones
saludables. que se apeguen a la realidad del paciente
y su familia, debe adaptarse a las tradiciones
cultur(lles, étnicas y familiares, as! como a las
necesidades psicosociales del niño. Por lo mismo la
escogencia del esquema de insulina debe adaptarse
a estos mismos factores.

Los principios de una terapia nutricional son:

a. Estimular hábitos alimentarios apropiados, y
estilos de vida saludables de por vida. Que
ptese.f\le~ el bie!"lestBr S()CiB\. psi~o\69l{;.O '1
cultural,

o. Tres comidas regulares con meriendas
b,;¡lanceadas (si son necesarias), Que promuevan
un peso saludable. promuevan un aporte 6ptimo
de nutrientes, y provean un marco para un
monitoreo regular de glicemias.

c- Proveer un balance entre comida ingerida,
necesidades metabólicas, gasto energético y
requerimientos de insulina.

d. Prevenir y tratar las complicaciones aguda!> de la
diabetes, como hipoglicemia. hiperglicemia,
enfermedad y problomas relacionados Con el
ejercicio.

e. Reducir el riesgo de complicaciones micro y
macrovaseu Iares

las recomendaciones de ¡ngesta diaria energética
son: carbohidrBtos 50- 55%, grasa 30 ·35 % 1< 10%
grasa saturada + grasas trans: < 10% grasa
poliinsarurada, > 10% grasa monolnsaturada ¡hasta
20 % energía total}. ácidos grasos n-3: 0.15 g ¡dfal.
protelnas 10- 15%20.

Existe consenso internacional que los
carbohidratos no deben ser eliminadas de la dieta.
ya Que los efectos de esto pueden ser deletéreos

para el crecimiento, La sucrasa se ha demostrado
Que na aumenta la glicemia más Que cantidades
isoca16ricas de almidones; la suerosa así como
comidas que contienen sucrosa, deben ser ingeridas
en eJ contextO de una dieta saludable, s¡ son incluidas
en la dieta, deben ser cubiertas adecuadamente can
insulina u otros agentes hipoglicemiantes2l • La FDA
ha aprobado 4 edulCorantes artificiales (sacarina,
aspartame, acesulfame potásico, sucralosa), no hay
evidencia científica que si se ingieren a las dosis
diarias recomendadas, produzcan daño2'. Con
respecto al efecto glicémico de 105 carbohidratos en
las comidas o meriendas, es más importante la
cantidad total Que la fuente. Existe la opci6n de
realizar conteo de carbohidratos para que el
planeamiento de la comida sea flexible V lo pueda
disfrutar el paciente, esto es de gran importancia
para el crecimiento 1isico y desarro110 psicológico
del niño con diabetesZ2 • Este esquema es
particularmef'lte útil para aquel/os pacientes en
régimen intensivo de insulina a en bomba de infusiÓn;
consiste en aSignar una relación carbohidrato:
insulina, de manera que se calcula la dosis de
insulina pre-prandial segón la cantidad estimada de
carbohidrato!> 8 ingerir. A la par de este esquema se
utiliza el factor de corrección para cuando la gflcemia
pre-prandial está fuera de rango, este factor se
calcula al dividir 1800 O 1600, por la dosis total de
insulina, se utiliza 1800 para la insulina de acción
ultra-rápida V 1500 para ¡osulina regu!ar22 ,

~ Ejercicio

El ejerc'icio es el tercer compononte importante
en el control de le diabetes, 8 la par de la terapia
insulínica y el manejo nutrrcional. Los beneficios del
ejercicio van más allá de la disminución de la HbA1e,
ya que contribuye con control del peso, salud
cardiovascular y mejoría del estado de bienestar del
paciente. La diabetes no debe limitar la actividad
flsica, ni la posibilidad de que el paciente pueda
realizar ejercicio a nivel competitivo. ya que hay
ejemplos de atletas ollmpicos con diabetes tipo 1u,
Sin embargo el ejercicio en pacientes diabéticos
necesita especia! atención. Durante el ejercicio
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calodas extra o menores dosis de insulina se
necesitan para evitar hipoglicemia.

las siguiente gufas son útiles para prescribir
ejercicio a los niños y adolescentes con diabetes
tipo 12f:

a. Niños y adolescentes deben realizar al menos 60
minutos de I;Ictividad ffslca diaria.

b. Aeróbico: la mayorfa de los 60 minutos diarios
deberra ser actividad aeróbica de intensidad
moderada a intensa, y deberea ser de mayor
intensidad al menos 3 dias por semana.

c. Fortalecimiento muscular: como parte de su
programa de ejercicio, el niño o adolescente
debe incluir actividades que fortalezcan su fuerza
muscular al menos 3 dfas por semana.

d. Fortalecimienlo óseo; se deben incluir actividades
que fortalezcan el hueso, 81 menos 3 dlas a fa
semana

El ejercicio agudo aumenta la utilización de
glucosa estimulada por insulina, tanto en músculo
esquelético de personas no diabéticas, como en
personas diabéticas. El riesgo de hipoglicemia
inducida por el ejercicio aumenta si se realiza
ejercicio prolongado (más de 1 hora) durante el pico
de maxima acción de la insulina. Por lo tanto se
recomienda que los niveles de g!icemia sean
monitorizados antes del ejercicio, e ingerir
carbohidratos de acción rápida, si los niveles están
por debajo de 100 mg/dl, durante el ejercicio o
incluso después.

Por otro lado si ta gticemia se encuentra por arriba
de 250 mg/dl y el paciente tiene cetonuria o
cetonemia, se debe evitar la actividad física, ya que
la insulina circulante puede ser insuficiente, y el
efecto de las hormonas contrarreguladoras puede ser
exagerado, predisponiendo a mayar cetosis23. 24.

li1I Complicaciones agudas de la diabetes

Las complicaciones agudas incluyen hipoglicemia
e hiperglicemia, se ven más frecuentemente en
diabetes tipo 1 que en la tipo 2.

li1I Hiperglicemia y Udías de enfermedad"

la hiperglicemia sostenida en períodos cortos,
predispone a la presentación de cetoacidosis
diabética, caracterizada por hiperglicemia, cetosis y
acidosis. Se debe instruir al paciente y familiares
para Que sí la glicemia está mayor de 260 mg/dl, se
realice un monitoreo más constante de las glicemias
y Que deben revisar ta presencia o no de catonas en

orina o sangreZ!. Los principios involucrados en el
manejo de "días de enfermedad" son hidratación,
monitoreo constante de glicamias {cada 2 horasL
administración frecuente (cada 2- 4 horas) de
insulina de acción rápida 11 0% de la dosis total para
cetonas leves a moderadas y 20% para cetonas
moderadas a severas). Con el tiempo, los
adolescentes mayores aprenderán a manejar estos
episodios adecuadamente en su casa, y asi evitar
cetoacidosis diabética, Aunque es importante Que el
paciente esté en contacto con su médico en estas
situaciones, para valorar en qué momento es mejor
asistir a un servicio de emergencias.

li1I Hipoglicemia

Las causas frecuentes de hipoglicemia incluyen
errores en la administración de insulina, esquema
intensivo de insulina, omisión de tiempos de
comidas, ejercicio, ingesta de alcohol y perfodos de
enfermedad, en especial con vómitos y diarrea. los
signos y sfntomas son muy variables en ¡nespeclficos,
e incluyen: cefalea, sudoración, palpitaciones.
letargo, cambios de carácter, alteración del sensorio,
convulsiones y pérdida de la conciencia.

Si la g!icemia es menor de 60 mg/dl, se deben
ingerir 15 g de azucares simples vía oral {si el
paciente está en capacidadl; chequear la glicemia
15 minutos después, y si está normal (mayor a 60
mg/dJ), dar una merienda con carbohidratos
complejos y protelnas. En caso de alteración del
sensorio, la glucosa intravenosa es la opción más
apropiada, sin embargo en el escenario
extrahospitafario el g!ucagón intramuscular es la
mejor opción.

li"J Cetoacidosis diabética

la cetoacidosis diabética resulta de una
deficiencia absoluta o relativa de insulina circulante,
y los efectos combinados de la elevación de las
hormonas conuarreguladoras: catecolaminas,
glucagón, cortisol y hormona de crecimient02'. La
cetoacidosis diabética es la causa más común de
muerte en niños que tienen diabetes tipo 1, y se
asocia con un riesgo significativo de morbilidad. La
identificación temprana y su tratamiento, son claves
para minimizar dichos riesgos. En un niño no
conocido diabético se debe sospechar el diagnóstico,
en especial si se presenta con vómitos y
deshidratación, con alteración del sensorial. El
retraso en el diagnóstico pone en peligro la vida del
paciente, sobretodo si se presenta con cctosis. En
el estudio de Sundaram et al. se demostró que el
riesgo de presentarse con cetoacidosis es 5.5 veces
más frecuente en aquellos pacientes en los que el
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b. Polineuropatía sensorial-motora diabética, es la
forma más común

o Complicaciones crónicas de la diabetes

diagn6stico se retrasa, y que la causa más frecuente
del retraso es repetir la glicemia en ayunas, para
confirmar el diagnóstico27 ,

La complicación más temida de la cetoacidosis
diabótica es el edema cerebral. Las estimaciones de su
incidencia varían entre 0.4 a 3.1 %, y reportes recientes
de Gran Bretaña y Estados Unidos, han demostrado
una mortalidad entre 21-24%, y secuelas neurológicas
significativas en 21-35%. El edema cerebral contribuye
con el 60-90% de todas las muertes relacionadas con
cetoacidosis en niños2B •

En el contexto cJinico, los niños y adolescentes
deben ser manejados con el mejor control glicémico
posible para su estilo de vida, se deben tratar sus
factores de riesgo. especialmente hipertensión
arterial y dislipidemia, y tamizar regularmente por
complicaciones subcllnicas de la diabetes.

Las recomendaciones actuales de la ISPAD para
tamizaje por complicaciones crónicas incluyen30:

a. Fondo de ojo anual para descartar retinopatía,
iniciar a los 1 1 años con 2 años de duración de
la diabetes, o a los 9 eños con 5 años de duración
o en el adolescente con 2 años de duración de la
enfermedad.

b, Para nefropatra diabética en pacientes con más
de 5 años de ser diabéticos, realizar
microalbuminuria anual (excreción de albúmina
entre 20 y 200 mg/min o excreción de albumina
30-300 mg/24 h. en orina de 24 horas. o
relación albúminafcreatinina 2.5-25 mg/mmol o
30-300 mg/g (orina al 8711r) en hombres y 3.5­
25 mg/mmol en mujeres).

c. Perfil de JIpidos en adolescentes mayores de 12
años, tan pronto como se haga el diagnóstico de
diabetes, si los resultados son normales,
entonces repetir cada 5 años.

Se han realizado ensayos terapéuticos en
humanos, para determinar si la terapia antigénica
podrra prevenir exitosamente el desarrollo de la
enfermedad, en individuos con alto riesgo de
diabetes. Uno de los estudios más grandes fue el
DPT·', donde se tamizaron más de 100000
familiares de primer y segundo grado de pacientes
diabéticos, y poder determinar su riesgo de padecer
la enfermedad y realiulr intervenciones terapéuticas
para prevenir su aparición. los sujetos fueron
aleatorizados a tres grupos: insulina oral, bajas dosis
de insulina subcutánea 2 veces al dfa, y obeservación.
Sin embargo el estudio no demostró diferencias
significativas entre el grupo de pacientes de
interveción contra los controles31 • Estudios similares
con insulina ¡ntranasal se están llevando a cabo, V
han demostrado efectos inmuno-moduladores en
humanos, y se está a la espera de los resultados de
fase 11, para determinar la eficacia. Igualmente hay
estudios en progreso con GAD 65, que en das
estudios una con adultos V diabetes autoinmune
tatente del adulto, y Otro en niños han demostrado
aumento en los niveles de péptido e V la inducción
de células T reguladoras, los resultados completos
están por ser publicados J1 •

o Futuro del tratamiento de la diabetes
tipo 1

incluyenQuea. Neuropatías focales
mononeuropatías

Al realizar la evaluación cllnica, se debe interrogar
por "adormecimiento", dolor persistente o
parestesias. en el examen Usico evaluar los reflejos
tendinosos, vibración y sensibilidad superficial. Sin
embargo debe enfatilarse que la neuropatía
diabética, periférica o autonómica, es infrecuente
en niños y adolescentes con diabetes tipo 1.
Cambios en la conducción nerviosa, sin embargo
pueden verse luego de 4-5 años de tener diabetes.

la nefropatia diabética, que se define como
proteinuria persistente (> 500 mg/24 hJ o
albuminuria (>300 mg/24 h), se asocia usualmente
con hipertensión arterial y disminución de la tasa de
filtración glomerular29•

la diabetes puede afectar el sistema nervioso
autonómico y somático. Las neuropatras somáticas
asociadas B diabetes pueden dividirse en 2
categorCas:

las complicaciones crónicas rara vez estarán
presentes al diagnóstico. sin embargo es importante
reconocer que se pueden presentar en pacientes
pediátricos, V que se debe discutir con la familia,
para mejorar las estrategias de prevención. Las
complicaciones crónicas incluyen retinopatía,
nef ropatía, neurop atfay enferm edad macrovascuIar29.

La mayorla de los pacientes con retinopatfa diabética,
presentan retinopatla basal, que puede progresar a
retinopatfa proliferativa, aun sin producir
impedimento de la visión. Los adolescentes
diabéticos tienen mayor riesgo de progresión a
retinopatfa que amenace la visión, comparado con
los adultos, especialmente aquellos con pobre
control gUcémico.

Diillbetll. Mllnitu. tipo l/Roberto 8ogar_'" 1El



G1I Transplante páncreas y células beta

El reemp o ele células beta ya sea transplant"
completo de panere? ') transplante de Islotes con
el fin de reestablecer la secreción endógena de
insulina, se ha convertido en una terapia promisoria.
Tiene la ventaja sobre la terapia convencional de
insulina exógena, de mejorar el control glicémico y
la potencial ventaia de la independencia de insulina.
Desde la introduCclón de inmunosupresores con
menor toxicidad para la célula beta. y mejores
técnicas para cultivar. un número adecuado de
células beta viables, el porcentaje de éxito del
transplante deislotesha mejoradoconside fablemente;
sin embargo la independencia de insulina a 5 años
en un estudio de 6S pacientes se IOQró en solo 7.5%
de ellos32 , lo que indica la necesidad de mayores
avances en la preservación de la célula beta. Ante la
falta de estudios aleatorizados controlados. el
transplante de islotes o páncreas, no se puede
establecer como una terapia apropiada para todos
los pacientes diabéticos tipo 1; en la actualidad la
indicación para transplante de células beta, es la
presencia de hipoglicemias inadvertidas severas.
Que no se pueden controlar con terapia adecuada de
insulina. Pero aun es estos casos se debe considerar
como una terapia experimental.

El transplante con células madre está ganando
importancia actualmente. como una potencial
medida para la insulino- independencia; sin embargo
se requieren altas dosis de inmunosupresores para
asegurar una mejor respuesta a esta terapia, por
otro lado no existe datos a largo plazo de su efiacia
y seguridad y solo pequeños grupos de pacientes
con reciente diagnóstico de diabetes tipo 1 han sido
estudiados hasta el momenton34.

Concfusiones

La diabetes tipo 1 es una enfermedad crónica
frecuente en pediatrfa, y si bien es cierto con el
pasar de los años se han logrado avances en el
entendimiento de la fisiopatologfa y los factores
genéticos de la enfermedad. asr como en el
tratamiento aun hay muchos aspectos por elucidar
con respecto a esta enfermedad.

En la actualidad para lograr un éxito en el control
de la enfermedad es de vital importancia la educación
del paciente y su familia. deben entender todos los
aspectos de la enfermedad, incluyendo las
complicaciones agudas y crónicas. Se deben conocer
los detalles de la acción de la insulina. ajustes de la
dosis, técnicas de inyección, entre otros aspectos.
la educación nutricional es también de mucha
importancia, la implementación de planes

nutricionales debe estar ar"'de a la edad del ni, .J, al
nivel educativ'l ,. ·"ultura¡ ...d la familia Y' d"'t'¡e ser
revisada conc;fanferTu=mte.

La responsabIlIdad para RI autucuidadu dI:: liI

diabetes debe ser transierlda gradualmente de tos
padres al adolescf!nte cuanDO este muestre
capacidad do tomar su propIO control, una
transferenClét prematura puede predisponer a un mal
control.

Desde el punto de vista del eQuipo d(; salud, el
control de la diabetes debe sel multidisciplinario.
considerando el entorno familiar del niño y la realidad
cultural en la que se desenvuelve él y su famili<.l.
Debe involucrar disciplinas como endocrinología
pediátrica, enfermeria con entrenamIento 'lío,

diabetes. psicología. nutrición, trabajO social; con t::í
fin de que la educación en diabetes sea lo más
completa posible V abarque todos los aspectos del
individuo.

Con respecto a las nuevas terapias para la
diabetes tipo 1 que están disponibles o están en
inves\Ígación es posible que con un mejor
entendimiento de los mecanlmos moleculares,
médicos y psicosociales involucrados en la
enfermedad. mayores avances en el tratamiento de
ninos con todas las formas de diabetes se logren en
el futuro. Mientras tanto todos los esfuerzos deben
enfoc¡:¡rse para investig¡:¡r los potenciales beneficios
a largo plazo que estas nuevas te.rapias pueden traer
a los niños diabéticos.
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Obesidad en la población
pediátrica
(Obesity in children)
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La obesidad infantil es un serio problema de salud publica a nivel mundial. El
fenómeno global esta relacionado con un cambio en la dieta, asociado a \a
disminución en la actividad f[sica por una tendencia a la sedentariz8ciÓn. la
obesidad es el resultado de un desbalance calórico (bajo gasto calórico para una
alta ¡ngesta) y a nivel individual, esta mediado por un balance de factores
genéticos. de comportamiento y ambientales. El método de tamizaie más
adecuado en niños es el Indice de masa corporal. La definición de sobrepeso y
obesidad está basada en los gráficos de crecimiento del CDe para el año 2000.
Se define sobrepaso como un IMe mayor o igual al percentilo 85% y menor al

95% para edad y sexo y obesidad como IMe sobre el percentilo 95%. Es
importante diagnosticar estos niños para mitigar los riesgos a corto, mediano y
largo plazo, como riesgo psicosociaL cardiovascular - síndrome metabólico,
problemas musculoesqueléticos, cáncer y otros El manejo de estos pacientes se
basa en un cambio en el estilo de vida medfante un abordaje multidisciplinario
Que involucra educación nutricional, actividad física y modfficación del
comportamiento. Tratamientos médico V/o quirúrgico pueden ser utilizados
cuando hay fallo en el abordaje multidisciplinario, Cada caso debe ser individualizado
y discutido con especialistas con experiencia en este campo.

Descriptores: obesidad, sobrepaso, Diabetes Mellitus, población pediatrica,
metformina, sibutramina, orJistat, cirugía bariátrica.

o Abstraer

Childhood obesity is a public health issue worldwide. This global problem is
related to a change in diet and a tendencv towards a sedentary lifestyle. Obesity
is the result of an energy imbalance Uow physical activitv, high caloric intake); 8t
an individual tevel, there is a fine balance of genetie, behavioral and environmental
factors. The gold standard screening method for childhood obesity is the bodV
mass index . Overweight and obesity definitíons are based on CDC 2000 growth
charts, Overweight is defined as a body mass index between 85\~ and 951~

percentile and obesity is over 95tll , It is important to diagnose these patients to
preven! short and long·term risks: psychosocial, cardiov8scular - metabolic
syndrome, can(;er and otner. Managemem o these patients is base on intensive
lifestyle modífications by a multitudinary approach including outrition81 education,
physical aCtivity and behavioral modification. Metiicsl andfor bariatric surgery
may be an aption when intensive lifestyJe modificatlon approach fails. Every
patient should be individualized and discussed with a 5pecial team with experience
in this ficJd.

Key words: obcsity, overweight, Diabetes Mellitus, children, metformine,
sibutramine, orlistat, bariatric surgery
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La obesidad infantil es un serio problema de
salud publica. De acuerdo con las proyecciones de
la Organización Mundial de la Salud (OMSl, para el
año 2005 habran en el mundo 1.6 billones de adultos
(mayores de 15 años} con sobrepeso y al menos
400 millones con obesidad franca.

Las proyecciones para el 2015 son de
aproximadamente 2.3 billones de adultos con
sobrepeso y 700 millones de obesos. En el caso de
la población infantil, las cifras son igual de
alarmantes: al menos 20 millones de niños menores
de 5 años con sobrepeso.

la obesidad fue alguna vez considerada una
enfermedad de países desarrollados, sin embargo
segun datos de la QMS. actualmente hay un aumento
dramático en paIses en vías de desarrollo,
particularmente en las ciudades.

De acuerdo a los resultados del "National Health
and Nutrition Examination Survey" INHANES} para
el 2007-2008. aproximadamente el 17% de los
niños y adolescentes entfe 2 y 19 años en Estados
Unidos eran obesos. Los datos del Centro de Control
de Enfermedades (COCI en Atlanta, indican Que la
obesidad se ha triplicado en los ultimas 30 años. la
prevalencia de obesidad en los niños entre 6 y 11
años aumentó de 6.5% en 1980 a 19.6% en el
2008 y en adolescentes entre 12 y 19 años aumentó
de 5% a 18.1% n.21,

Este fenómeno mundial esta relacionado con un
cambio global en la dieta, con tendencia a la ingesta
de comidas con muy aito contenido calórico (altas
en grasas y carbohidratos y bajas en vitaminas,
minerales y otros micronutrientes). Esto asociado a
la disminución en la actividad física por el aumento
en la naturaleza sedentaria de los trabajos, cambios
en Jos modelos de transportes y aumento de la
urbanización,

la obesidad es el resultado de un desbalance
calórico lbajo gasto calórico para una alta ingesta) y
a nivel individual, esta mediado por un balance de
factores genéticos, de comportamiento y
ambientales.

Genéticos: hay estudios que señalan ciertas
caracteristicas genéticas relacionadas con la
susceptibilidad de un individuo a ganar peso 13041.

Esta susceptibilidad genética. sin embargo, debe
co~existir con factores ambientales y de
comportamiento para tener un impacto significativo
en el peso, a menos que sea un síndrome conocido.
como por ejemplo Prader Willi lfil.

Comportamiento: hay ciertos comportamientos
claramente relacionados con cambios ponderales:

a. Alta ingesta de calorras: grandes porciones de
comida y bebida, comer fuera de casa, meriendas
frecuentes de alimentos hipercalóricos, consumo
de bebidas con azúcar agregada.

b. Actividad fisíea: tiene efectos positivos en peso,
presión arterial, masa muscular y fuerza ósea.
Niños activos tienden a ser adolescentes y
adultos activos flsicamente. la participación
diaria en actividad fisica escolar, según datos
del COC, cayó 14% (de 42% en 1991 a 28% en
el 2003l. Además menos del un tercio de los
niños de edad escolar hacen el ejercicio
recomendado diariamente tlll.

c. Sedentarismo: el tiempo dedicado a ver TV y
video juegos es superior a 3 horas diarias en
niños 8-18 años en Estados Unidos 111. Hay un
efecto directo de la actividad física en la
obesidad; el sedentarismo aumenta posibilidad
de ¡ngesta de alimentos, disminuye el
metabolismo del individuo.

Ambientales: dentro de los que se encuentran:

la calidad de alimentos que el niño consume
depende de lo que le ofrecen sus padres. Los hábitos
alimenticios del adulto son usualmente los mismos
aprendidos de los padres.

Guardedas V escuela; El 80% de niños menores
de 5 años atiende guarderias al menos 40 horas
semanales en promedio en los Estados Unidos lel. El
habito alimentario y actividad ffsica de las guarderfas
impactan positiva o negativamente el peso de los
niños.

En la comunidad; la presencia o ausencia de
aceras, ciclo-vfas, parques afecta la actividad ffsica.
Además presencia o ausencia de mercados, pulperías
y opciones de comida saludable en los vecindarios
afecta la calidad de los alimentos ingeridos.

1>'1 Definiciones de sobrepeso y obesidod

Según la Organización Mundial de la Salud, el
sobrepeso y la obesidad son definidas como acumulo
de excesivo y anormal de grasa Que puede alterar la
salud de un individuo.

El [ndice de Masa Corporal lIMel. la medición
del peso el1 relación a la talla es comúnmente usado
para clasificar sobrepeso y obesidad en adultos.

EIIMC esta definido como el peso en kilogramos
dividido entre el cuadrado de la talla en metros (Kg.l
cm2~ y es el método de tamizaje mas aceptado para
captar individuos con sobrepeso al ser una
herramienta sencilla, no jnvasiva y que correlaciona
adecuadamente con la grasa corporal.
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la medición de ¡Me debe ser plateada en las
gráficas del CDe para determinar el percentilo de
IMe para edad y sexo.

La definición de sobrepeso y obesidad está
basada en los gráficos de crecimiento del COC para
el año 2000.

La organización mundial de la salud define
sobrepeso como un IMe mayor o igual al percentilo
86% y menor al 95% para edad y sexo.

Obesidad es definido como IMC sobre el
percentilo 95% para edad y sexo.

li'I Consecuencias de la obesidad infantil

Riesgo psicosocial: los jóvenes obesos son
sujeto de discriminación social. Además de stress
psicológico por "estigmatización social; que se
asocial a baja autoestima, lo cual puede producir
bajo rendimiento escolar V malas relaciones sociales
que persisten hasta la edad adulta 19t.

Riesgo cardiovascular - Sindrome Metabólico:
presencia de dislipidemia, hipertensión e intolerancia
a los carbohidratos desde edades tempranas, En
una muestra poblacional de niños de 5 a 17 anos, el
70% de los nitíos obesos presento al menos un
factor de riesgo CV y 39% tuvo 2 o mas factores de
riesgo CV.

Problemas muscufoesqueléticos: osteoartritis.

Riesgo de cáncer: endometrial, mama y colon.

Otros: como asma, esteatosis hepática y apnea
del sueno.

li'I Abordaje

La medición del peso, taita e IMe deben ser la
rutina en una consulta pediátrica.

Examen f/sico: es importante determinar la
distribución de la adiposidad, identificar la presencia
de Acantosis Nigricans u otros estigmas cutáneos
como estrías purpureas y tomar de presión arterial.

Si se determina un IMC superior al percentilo 85
para edad V sexo, se deben completar las
investigaciones para determinar factores de riesgo o
complicaciones del sobrepeso, como gllcemia en
ayunas, prueba de tolerancia oral a la glucosa V
perfil de lípidos.

Signos de aferta: permiten alertar sobre otras
causas de obesidad;

Obesidad en un niño con baja talla (Sfndrome de
Cush¡ng, hipotíroidismol

Hipotonra, retraso mental fPrader Willil

Signos de virilización. estrías, obesidad centrfpeta
lSlndrome de Cushing, tumor suprarrenatl

li'I Tratamiento

Cambio en el estilo de vida," el tratamiento para
niños y adolescentes obesos representa un gran
reto. Segun la experiencia internacional. se
recomienda un abordaje multidisciplinado Que
involucra educación nutricional. actividad flsica y
modificación del comportamiento.

Este modelo debe ser adoptado por los padres o
cuidadores y el niño para garantizar adherancia y el
P3dre debe ser el encargado del cambio en la familia
para que este modelo funcione.

El tratamiento puede ser monitoreado utilizando
el cambio en IMe a través del tiempo (IMe SOS),

FarmacológicO: existen algunos tratamientos
médicos aprobados en adolescentes. Su uso. sin
embargo. debe ser ¡ndívidualizado y si el abordaje
multidisciplinario por si solo no es efectivo. Dentro
de estos medicamentos están:

Metformina: ha demostrado reducir la ganancia
ponderal, la hiperinsutinemia y la hiperglicemia en
individuos con Diabetes MeItitus tipo 2 (DMT2l.
Además reduce la progresión de intolerancia a
carbohidratos a DMT2. Estos beneficios han llevado
a utilizar Metformina en l1iños obesos con
hiperinsulinemia sin embargo la obesidad aislada no
es una indicación de uso de metformina.

Sibutramina: inhibidor inespecifico de la
recaptura pre-sináptica de neurotransmisores,
selectiva para serotonina y norepinefrina. Aprobada
por la Administración Federal de Medicamentos
(FDA) en pacientes mayores de 16 años.

Orlistat; inhibidor de ¡¡pasa que actúa inhibiendo
la absorción d la grasa en la dieta. Se ha utilizado de
forma segura en mayores de 12 anos.

Quirúrgico; aun hay gran debate sobre el rol de
la cirugía bariátrica en el paciente pediátrico, Cada
caso debe ser analizado individualmente y considerar
el modelo de tratamiento mas adecuado para cada
paciente.
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Artritis idiopática juvenil
(Juvenile idiophatic arthritis)

Osear Porras
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Artritis Idiopática Juvenil es le enfermedad reumática más frecuente en pediatrla
y una de las más comunes dentro de las enfermedBdes crónlcas de la niñez.

Estudios en Costa Rica, mostraron incidencias de 5,4 a 8,0 casos!1 00.000 niños
(as) menores de 16 años de edad y de 6,1 casosl1 00.000 niños (as) menores
de 12 años de edad. la prevalencia en Costa Rica es de 35 casos!1 00,000 niños
(as) menores de 16 años de edad. con 9,7% de los casos en remisión.

El diagnóstica es clínico en una persona menor de 16 años con artritis (edema de
una o más articulaciones o limitación en el rango de movimiento asociado a
dolor) persistente por más de 6 semanas, de causa desconocida y en la que se
han excluido otras causas conocidas de artritis.

El tratamiento controla la inflamación V como consecuencia se produce manejo
del dolor, preservación de la función V se previenen deformidades articulares. Los
criterios de mejorfa V remisión permiten definir un pronóstico para el paciente V a
largo plazo se minimizan los efectos colaterales de la enfermedad y del tratamiento,
se promueve el crecimiento y desarrollo normales y se trabaja para rehabilitar V
educar al paciente y su familia. El tratamiento es \a propuesta de un trabajo en
equipo, con ei paciente y su familia.

Descriptores: artritis crónica. artritis idlopátlca juvenil, enfermedades
auto inmunes, población pediátrica, factor reumatoidea, anticuerpo antinuclear.

I!'I Abstraet

Key words: chronic arthritis, juvenile idiopathic arthritis, autoimmune diseases,
children, reumatoid factor. antinuc1ear ant'lbody.
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La atención de problemas no traumáticos de
musculos y articulaciones representa una pequeña
parte de la atención ?ediátrica. en servicios de
emergencias (1,6% en algunos reportes). Sin
embargo Artritis Idiopática Juvenil (A1JI es la
enfermedad reumática más frecuente en pediatría y
una de las mi!ls comunes dentro de las enfermedades
crónicas de la niñez (tan frecuente como Diabetes
Meflitus, 4 veces más frecuente que fibrosis qlJistica
y drepanocitosis y 10 veces más frecuente que
Leucemia linfocftica aguda y hemofilia). Además en
una causa de discapacidad a corto y largo plazo.

AIJ ha tenido una metamorfosis en su definición
de caso y clasificación desde su descripción como
poliartritis inflamatoria en t 864 por Cornil. A pesar
de Que a la descripción clásica de Still en 1897,
siguieron {os reportes de varios grupos de casos que
permitiero'" identificar las caracterrsticas clínicas de
los pacientes, la definición y clasificación de la
artritis crónica en niños y niñas ha pasado por 3
diferentes acuerdos de clasificación (ACR 1970:
ARJ, EULAR 1970: ACJ olLAR 1995, 1998, 2001:
AIJ 1 que intentan independizar la entidad de la
artritis reumatoidea del adulto. El consenso actual
es utilizar los Criterios lLAR para clasificar los casos
de AlJ.

AIJ es una enfermedad de causa desconocida,
sin embargo toda la evidencia indica su origen
autoinmune. Algunos pacientes continuan con la
enfermedad y sus Consecuencias al pasar a la edad
adulta V mantienen grados variables de
discapacidad.

Ii'l Epidemia/agio

Estudios en Costa Rica, utilizando los criterios
EULAR (ACJI de clasificación. mostraron incidencias
de 5.4 a 8,0 casos/1 00.000 niños (as) menares de
16 años de edad (promedio 6,8) V de 6.1
casosl100.0DO niños (asI menores de 12 años de
edad. Los estudios de prevalencia en Costa Rica
indicaron valores de 35 casos/iOe,eaO niños (as)
menores de 16 años de edad. con 9.7% de los
casos en remisión. La tasa mujer:hombre fue de
1,3: 1 en la población estudiada en nuestro país. La
distribúci6n por edad en Costa Frica muestra un
patrón bimodal. con un pico en casos < 5 años y
atraen el grupo de edad de 10·15 años. E171% de
los pacientes mostraron inicio oligoarticular, el 16%
poliarticular V un 4% sistémico.

En estudios fuera de Costa Rica se ha reportado
para AIJ prevalencias generales de 0,07 a 4,0111000
niños (as), con incidencias de 0.008 a 0,226 casosl
1000 niños (as).

o Clasificación

La clasificación lLAR para AlJ se basa en los
acuerdos de consenso de Edmonton 2004 y permite
dividir los casos en 8 categorías, de acuerdo a ros
síntomas que el paciente presenta en los primeros El
meses de actividad:

1, Sistámica

2. Oligoartritls persistente

3. Oligoartritis extendida

4. Poliartritis factor reumatoideo negativo

5. Poliartritis factor reumatoideo positivo

6. Artritis asociada a entesitis

7. Artritis psoriática

8. Otras

Cada categoría se asocia con sus propias
manifestaciones cHnicas V pronóstico, pero artritis
crónica es el signo cHnico común a todas las
categorías (Cuadro 11.

o Diagnóstico

El diagnóstico de AIJ es clínico, ios estudios de
laboratorio aportan solamente para el diagnóstico
diferencial, para establecer categorfas y para
identificar riesgo de comorbilidades.

La definición de caso con AIJ implica una
persona menor de 16 años con artritis persistente
por más de 6 semanas, de causa desconocida y en
le qua se han excluido otras causas conocidas de
artritis. Se dofine artritis como edema de una o más
articulaciones o limitación en el rango de movimiento
asociado a dolor.

Hav muchas entidades con las que las que se
debe hacer diagnóstica diferencial entre AIJ y otras
causas de artritis crónicas:

8. Artritis séptica o artritis reactiva

b. Enfermedades autoinmunes reumáticas que se
presentan con artritis (lupus eritematoso
sistémico. dermatomiositis, vasculitis o
esclerodermial

c. Enfermedad sistémica Con artritis (leucemia
linfocitica aguda, hemofilia, fibrosis qulstica,
enfermedades metabólicas)

d. Otras causas de artritis como displasias óseas y
sfndromes genéticos.

_______________~.~rt~""='~id~i...::c:~t1=a~f~O="':::.'~Po=,,=~=___ ~llm



- - "
Cuadro 1.caracterlstlcas asociadas yfrecueneia de Artritisldiop.;itlca Juvenil i

distribuidas de acuerdo a la clasificación lLAR. I
1- ,-- ,,"' - -- - . '~mf; ...

ea"" Uveilis FRlANA

1Clasificación lLAR Caraeterlsticas asociadas

" " "Artr{f¡s Siu~mica Remisión en 1 año::: SO% la -a -0110 IOeW\lcción articular grave.. 25% C~3,6 CR"-O CR==I/O 1
5itldrome de activación macTofágica 7%

Fiebre, brote, hepatomegalla. adenopatlas, pericarditis.

pleuritis, dolor abdominal ICUfXI coli.lrticular

Oligoartritís ~¡tisANA+ 60 15-20 ..nS·S5 !
F;M==3:1 CR FM=1,3:1 CR=70,9 CR=4 CR=6I6

Persistente Afecta:54 articulaciones en 6 meses Iniciales

Extendida AfeJ:ta >4 articulaciones despUés de 6 meses
Poliartritis Afe<ta ~5 articulaciones en 6 meseslnkiales. 30 S 3--5/40-50

If:M=4,5:1 CRf:M=1,8:1 CR=lfiA CR=O CR=6/1

FR negativa Remisión", 24%

FR positiva FR+ en dos pru~bélsseparadas 3 meses

Nódu los reumatoideos, erosiones articulares

IInicio mas tardlo, !'Jf'or nronóstico funcional
Artritis asociada a Entesitis Asodación (01'1 sac:rolleitis., HlA-B27 + o en un familiar con I

enfermedad HlA-B27+

Artritis Psoriática COT'l psoriasis o asociada (on 2 de las siguientes: dactilitls,

uñas anormales o historia familiar de psoriasis (padre.

madres, hermanos (as»
Otras artritis Artritis de causa desconocida que perslne por 6 semanas

o mas, sin criterios nilora al una de I~!.l?t~~scatCQorias

FR, Fk!Ol Reumatoideo; ANA, Anticuerpo antinucle3r; CA, Costa Rica

Ii:l Pronóstico
Para establecer \a evolución a corto y latgo plazo

del paciente con AIJ, se han establecido una serie
de criterios de actividad;

Criterios de mejorla (ACR30): se considerará
paciente con majada cuando exista pOr lo menos un
30% de mejarla en por lo menos 3 de los siguientes
parámetros y sin que exista un empeoramiento de
un 30% en más de uno:

a. Evaluación médica global sobre la actIvidad de la
enfermedad.

b. Evaluación global de bienestar por parte del
paciente o de los padres.

c. Habilidad funcional (CHAO).

d. Número de articulaciones con artritis activa.

e. Número de articulaciones con limitado rango de
movilidad,

f. VES.

Criterios de remisión:

a. Enfermedad inactiva;

1, Ausencia de articulaciones con artritis
activa.

2. Ausencia de fiebre, exantema, serositis,
8splenomegalia, y linfadenopatra generalizada
atribuible a AIJ.

3. Ausencia de uveftis activa.

4. VES VIo peR normales (sI se miden las dos,
ambas deben ser normales).

5. Ausencia de actividad en evaluación médica
global de actividad.
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b. Remisión cHnica:

1. Remisión clfnica durante el tratamiento:
criterios de enfermedad inactiva por un
mrnimo de 6 meses en un paciente Que toma
tratamiento.

2. Remisión clínica sin tratamiento: criterios de
enfermedad inactiva por un mínimo de doce
meses continuos sin tratamiento.

o Tratamiento

El tratamiento tiene como objetivo controlar la
inflamación, para manejar el dolor, preservar la
función y prevenir deformidades articulares. A largo
plazo el resultado es que se minimizan los efectos
colaterales de la enfermedad y del tratamiento, se
promueve el crecimiento y desarrollo normales y
trabaja para rehabilitar y educar al paciente V su
familia. El tratamiento debe ser \a propuesta de un
trabajo en equipo, con el paciente y su familia están
involucrados V reciben el apoyo de los servicios de
reumatologia pediátrica, terapia física, terapia
ocupacional, enfermeria, trabajo social, psicologla,
oftalrnologla, ortopedia, odonlo!ogla, cirugía
reconstructiva V nutrición.

El alsenal terapéutico paJa trataJ la AIJ cuenta
en la actualidad con: antiinflamatorios no esteroideos
(naproxeno, ibuprofeno, indometacinal, infiltración
articular con triamcinolona, drogas antireumáticas
modificadoras de la enfermedad (DMAROSI
(metotrexato, sulfasalazina, ciclosporina A,
leflunomidal. corticoesteroides V biológicos
/etarnercept, infliximab, adalimumab, analdnra,
abatacept V rituximabl
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Mielomeningocele:
generalidades y
recomendaciones
(Myelomeningocele:general issues and
recommendations)

Ana Laura Jíménez-Chaverri
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El mielomeningoceie es al princIpal defecto de tubo neura! y causa de discapacidad.
la prevención con ácido f61ico puede reducir hasta en un 70% los casos por lo
que es recomendable que toda mujer en etapa fértil tome 400mcg de esta
vitamina diariamente. Existe desconocimiento de sus complicaciones y manejo
por parte de un alto porcentaje de trabajadores de la salud, incluyendo médicos.
Se asocia frecuentemente a hidrocefalia, malformaciones músculo esqueléticas,
problemas de la marcha, infecciones urinarias con incontinencia esfinteriana,
constipación y amerita un manejo multidisciplinario. Idealmente debe referirse a
un centro especializado en las primeras 24 horas de vida para su adecuado
abordaje.

Descriptores: defectos del tubo neural, mielomeningocele. vejiga neurogénica,
hidrocefalia

011 Abstract

Myelomeningocele is the main naural tube defect and cause of disability.
Preventian with forie acid intake can reduce around 70% of che cases. reason
why it is recommendable tha! all woman in fertile age takes 400mcg daily of this
vitamin.

lt exists ignorance of ¡ts complications and handling on a high percentage of
health care workers • including doctors.

15 frequentJy a5sociated with hydrocephalus, musculoskeletaJ deformities, gait
problems. urinary trae! infaCtion with sphincter incontinence and canstipation.

Idaally it would refer to a specialized centar within 24 hours uf I¡fe for its adequate
treatment and warrants a multidisciplinary management.

Key words: neura! tube defects. mvelomcningocele, neurogenic bladder.
hydrocephalia
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[;'l Etapa de traslado

C. Enviar COn gasa húmeda en solución salina
cubriendo el defecto

b. Si el mielomeningocele esta roto (con salida de
LCR) ; iniciar antibióticos

d. Descartar clínicamente otras malformaciones
graves 'cardiopatía, por ej.)

b. Malformaciones musc¡J)oesqueféticas

c. Vejiga neurogénica

d. Trastorno de motilidad intestinal e incontinencia

A nivel de SNC no solo tenemos hidrocefalia
sino otras malformaciones como hipoplasia de
cuerpo calloso, disgenesias cerebrales. Arnold-Chiari
fl. En relación a hidrocefalia mochos pacientes
egresan sin derivaciones y por tanta es importante
un buen monitoreo de la circunferencia cefálica con
examen flsico completo, sobre todo de la fontanela
y vigilando el grado de separación de las suturas. En
aquellos con DVP son dos ras complicaciones más
frecuentes: la disfunción valvular y la infección
(ventricu!itis).

[;'l Etapa de corrección quirúrgica

Durante aste primer internamiento los padres o
encargados del paciente deben recibir información
clara sobre espina bffida V sus implicaciones. En el
caso nuestro reciben información de los miembros
del equipO multidisciplinario de la Cl/niea de Espina
Bífida V se les da un libro como base de consulta.

a. Hidrocefalia y otras malformaciones de SNC

Recordar que en niños pequeños los signos de
fallo de la válvula van a ser detectados más por
examen tlsico V no por srntomas de hipertensión
endocraneana. Pueden asociar vómitos y rechazo
de la alimentación pero inicialmente lo más
importante es la inspección de la fontanela y la
curva de crecimiento cefalico. Ante la presencia de
fiebre siempre debe buscarse otro foco probable
pero estar alerta ante la ventriculitis y debe hacerse
leR si hay dudas sobre infección de SNC.

[;'l Etapa posterior al egreso

Es fundamental para mejorar la calidad de
atención de estos pacientes. Problemas principales
que debe énfrentar el pediatra o médico general
asociados al mielomeningocele :

La siguiente etapa corresponde él la corrección
quirúrgica (piastra de su mielomeningocelel y
evaluación genera! de otros problemas asociados.
la piastra ideaJmente debe hacerse en las primeras
48 a 72 horas y en términos generales se está
operando en las primeras 24 horas.

Alrededor de un 70% de nuestros pacientes
requieren de la colocación de una válvula de
derivación ventrículo peritonea! !OVP), la cual se
coloca ya Sea concomitante con la pIastra o bien en
los dias posteriores.

no dar
falsas

e. Dar información sencilla a padres,
pron6stico motor inicial, no dar
expoctativas ni pronósticos negativos

En la atención del niño con mielomeningocele
enfrentamos varias etapas. la primera de estas
deberta ser el contacto prenatal con los padres de
familia. una vez hecho el diagnóstico. Es importante
mejorar el (ndice de diagnósticos in útero en t1uestro
país, pues esto nos permité preparar a la familia de
una mejor forma. El impacto emocional ante una
noticia abrupta, podría minimizarse y todo paciente
que sea diagnosticado prenatalmente puede ser
referido a control de alto riesgo y ofrecer un parto
en las mejores condiciones, sabiendo Que el bebé
debe ser trasladado en las primeras horas de nacido
al Hospital Nacional de Niños.

a. La etapa de traslado debe ser exped'¡ta. Una vez
evaluada la estabilfdad del recién nacido, debe
referirse inmediatamente

Como bien sabemos el mielameningocele es el
defecto de tubo neural más frecuente al Que nos
enfrentamos ,en una época donde las patologías
crónicas ganan terreno, debido a los avances que
permiten una mayor sobrevida a largo plazo,
obligándonos a ampliar nuestros conocimientos en
pro de mejorar Su calidad de vida.

Debemos tener en cuenta que en varios países
europeos el aborto es una opción, no así en nuestro
pais,

En Costa Rica nacen alrededor de 30 niños por
año con ésta malformación. lo que representa una
tasa de 004 por mil nacidos vivos. En la década de
los 70 a 80s, previo a la fortificación con ácido
fólicn, teníamos una tasa muY superior de 0.8 a 1
¡:lar mil nacidos vivos. Si bien esto ha representado
un gran logro para el pais, continuamos teniendo un
buen número de pacientes a los que enfrentamos
diariamente. A nivel mundial Irlanda y China tienen
les mayores tasaS, con 3 a 4 por mil nacidos vivos,
mientras Que países como Francia, Noruega,
Hungrfa. Checoslovaquia. Yugoslavia y Japón.
reportan cifras bajas, de 0.1 a 0.6 casos por mil
nacidos vivos.
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En niños con fontanela cerrada los signos y
slntomas más frecuentes de fallo valvular
son aquellos asociados a aumento de la presión
intracraneana: cefalea, vómitos, irritabilidad,
cambios de conducta, pérdida de funciones previas,
alteraciones visuales.

En etapa escolar es importante monitorizar
por disminución en su rendimiento o más lentitud
en sus tareas diarias, como signos iniciales de
falla.

El examen neurológico es fundamental,
incluyendo fondo de ojo, en busca de papiledema.

Datos de disfunción motora-oral, ¡ncoordinación
cricofaríngea, apneas, son datos importantes de
recabar tanto en malformación de Amold Chiari 11
como disfunción valvular.

Los problemas de aprendizaje en el niño con
mielomeningocele son frecuentes dado las
malformaciones asociadas por lo que se debe
asegurar una evaluación adecuada para las
recomendaciones curriculares necesarias.
Malformaciones muscuJoesqueléticas: sobre todo
escoliosis, xifoescoliosis. pie bon, pie equino
varo. la terapia f(sica con programas de
rehabilitación adecuados, uso de férulas y ortesis,
son fundamentales para prevenir mayores
deformidades. Todo paciente debe ser valorado por
ortopedia y tisiatría.

Desde el punto de vista urológico. estos pacientes
tienen vejiga neurogénica V de aqu( derivan los
problemas asociados a reflujo vesico ureteral e
infecciones urinarias. La vejiga del niño con
mielomeningocele por lo general es de baja capacidad
V con contracciones disinérgicas, ¡ncoordinadas, con
presiones intravesicales altas. El reflujo vesicoureteral
es secundario y es por esto que la vejiga debe
mantenerse vacía medianteel cateterismo ¡ntermitente
limpio lno estéril}. En ocasiones es necesario asociar
un anticolinérgico para suprimir las contracciones
anormales de la vejiga.

El cateterismo debe hacerse cada 3 horas. Si
bien fa bacteriuria es frecuente. si mantenemos
presiones vesicales bajas, evitamos el ascenso de
las bacterias y la pielonefritis, reduciendo el riesgo
de daño renal futuro.

0 Mitos

a. Si lo sondea se infecta más

b. No le haga tantos cateterismos al día ,no los
necesita y le causan daño

c. Los guantes son importantes

d. Hay que esteriliLBr sondas

0 Realidades

a. Infecciones bajan hasta 71 % con cateterismo
vesical

b. Ureterohidronefrosls baja hasta 52%

c. Reflujo baja hasta 57%

d. Mejora incontinencia urinaria: 82% continencia
social

e. Los guantes no son necesarios {en un estudio se
reporta mayor frecuencia de infecciones con su
uso)

f. No es necesario esterilizar sondas.

g. El cateterismo frecuente disminuye las presiones
intravesicales y pOr tanto el riesgo de daño
tracto urinario superior lo que sin duda sobrepasa
el riesgo de ligero aumento de la bacteriuria
asintomática.

Para abordar el problema de constipación e
incontinencia fecal, debemos usar primero dieta rica
en fibra, segundo un suavizante de heces como
aceite mineral o leche magnesia. la falta de
respuesta indica el uso de osmóticos como la
lactulosa o polietilenglicol, estimulación rectal y el
uso de enemas.

los principios básicos son:

a. Mantener consistencia deseada

b. Controlar el tiempo de evacuación

c. Adherencia a un programa estructurado

o Prevención

Toda mujer en etapa fértil debe tomar ácido
fólico

Dosis: 400 mcg por dla. Si tiene un hijo lal
previo con espina bifida: la dosis es 5 a 10 mg por
dra {dosis alta, por to menos en los 3 meses previos
al embarazo}.
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Aspectos prácticos del
diagnóstico y manejo
del asma en niños
(Diagnosis and management of asthma in childhood:
practical aspects)

Manuel E, Soto..()uirós

o Resumen
El asma es la enfermedad crónica mas frecuente en niños, con un aumento
importante en la prevalencia en algunas regiones del mundo,

El asma es un trastorno inflamatorio crónico de la via aérea en la cual participan
diversas células y elementos celulares. El asma es una condición heterogénea
con un fondo genético complejo Que interacciona con diferentes factores de
riesgo como el ambiente. La nueva clasificación propuesta se basa en el nivel de
control del asma v es útil V practica para el manejo de esta enfermedad, El
manejo adecuado y eficaz del asma requieren de establecer una muy buena
relación entre la persona con asma, incluyendo los encargados del niño y los
profesionales que van a estar a cargo del manejo.

Descriptores: asma, población pediátrica, tratamiento,

o Abstraet

Asthma is the most frequent chronic disease in childhood and around the World
the prevalence has increased. Asthma is a chronic inflammatory disorder of the
airways in which many cells and cellular elements playa role,

Asthma is a heterogeneous condition with a genetic background tMat ¡nteract
with the environment and other risk factors. For all patients with a confirmed
diagnosis of asthma. the goal of treatment is to achieve control of the clinica!
manifestations of the disease. The effective management of asthma requires the
development of a partnership between the persen with asthma and his or her
health care professional(s) (and parents, in the case of children with asthmaL

Key words: asthma, children, treatment.

El asma bronquial es una de las enfermedades crónicas mas frecuente en la
edad pediátrica y el incremento en su prevalencia es evidente en muchos paises.
Cuando no se encuentra bajo control causa muchos problemas al paciente que la
sufre, pero también a su familia por las mdltiples consultas y la incapacidad del
niño 8 llevar 8 cabo una vida normal.

Hay factores que claramente han influido en este aumento como son los
cambios en la dieta V la creciente población Que sufre de obesidad, La población
cada vez es mas sedentaria, y permanecen en sus casas una gran cantidad de su
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o Definición y fisiopatologia
Comentarios relevantes

• El asma es una enfermedad inflamatoria crónica de las
vfasaéreas

• Las manifestaciones d(nkas del asma pueden ser
controladas con un tratamiento adecuado.

• El asma es un problema mundial que afecta a un
importante número de Individuos.

• Desde la perspectiva del paciente y la sociedad el co~o
del control del asma parece se. alto, el costo de no
tratarla correctamente es todavla mayor.

tiempo. en donde la exposición a alergenos como es
el polvo casero, una gran cantidad de ácaros, mohos
y cucarachas es encontrada frecuentemente,
además que probablemente los niños reciban
insuficientes cantidades de sol.

o Epidemiologia

El asma bronquial es en muchos parses la
enfermedad crónica mas prevalente en ninos. dadas
sus caracterfsticas de cronicidad el tratamiento se
torna costoso. y como resultado un incremento en
los costos de atención en salud. causando muchos
problemas a algunas poblaciones con limitados
recursos económicos.

Los últimos estudios reportados por el Estudio
Internacional de Asma V Alergias en Niños (ISAAC)
han mostrado un incremento en la prevalencia de
sibil6nciBs en los últimos '2 meses de 13,2 a 13,7
% en el grupo de 13·14 años y de 11.1 a 11,6%
en el grupo de 6-7 años. Al mismo tiempo se
encontró un aumento en la severidad del asma. Es
muy claro que la tendencia en la prevalencia de los
s(ntomas de asma mostró patrones regionales
diferentes.

En Costa Rica la prevalencia de asma ha ido en
incremento. de cifras reportadas en 1989 de un
23,4 % hasta el último reporte del Estudio
Internacional de Asma y Alergia en Niños (ISAAAl
de un 32 %

La prevalencia de asma no puede explicarse por
diferencias en el fondo genético o étnico,
probablemente esta predisposición genética en
interacción con el medio ambientes son los mayores
determinantes en una comunidad.

El asma es un trastorno inflamatorjo crónico de
la vía aérea en la cual participan diversas células y
elementos celulares. La inflamación crónica esta
asociada B un aumento en la hiperreactividad de la
vfa aérea que conduce a Jos episodios recurrentes
de sibilancias. disnea, opresión torácicfl. y tos,
particularmente en la noche o temprano en la
mañana. Estos episodios se asocian generalmente a
la obstrucción generalizada pero variable en el flujo
aéreo pulmonar Que es a frecuentemente reversible
espontáneamente o con el tratamiento

o factores precipitantes

El asma es una condición heterogénea con un
fondo genético complejo que interacciona con
diferentes factores de riesgo como el ambiente.
exposición 81 fumado, in1ecciones respiratorias,
atopia, comidas. cambios en la flora intestinal y
otros factores Que se expresan de diferentes
maneras.

o Manifestociones clinicas ydiagnóstico

En la mayoría de los niños con asma el diagnóstico
se hace en base a un adecuado interrogatorio sobre
la sintomatología, antecedentes personales y
familiares V un examen tisico exhaustivo. Sin
embargo algunos niños ameritan estudios especiales
para establecer su diagnóstico, principalmente en
aquellos individuos con sintomatologfa in1recuente
o variables de la presentación clrnica (diferentes
fenotipos. Ej.: asma inducida por el ejercicio, tos
nocturna, etc.),

Historia clinica: la historia cllnica del nino en
quien se sospecha asma debe incluir lo siguiente:

Comentarios relevantes

• El a<¡ma es una f'ntermedad inflamatoria crónIca de la via
aérea

• La inflamación c.rónica Induce a un aumento en
hiperreactlvldad de la vía aérea que provoca los episodios
recurrentes de sibilandas, disnea, dificultad respiratoria.
y la tos. particularmente en la noche o temprano en la
mañana.

• Estos episodios se asocian generalmente a una
obstrucción elCtensa y variable del flujo aéreo pulmonar
que es a menudo rev@fSlbIf! ya sea espontáneam@nteo
con el tratamiento.
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Fadores que influyen en el desarrollo '1
presentación del asma

• Factores del huesped
Genéticos (Genes que predisponen ala atopia o a la
hiperreactividad bronquial
Obesidad
Genero

• Factores ambientales
Alergenos ¡ntra o extradomiclliarios tAcaros, pelos
de anImales. pólenes, etC.
Infecciones 1Pr¡nclpal~nte virales)
Sensibitizantes ocupacionales
Tabaquismo (Pasivo o activo)
Polución ambiental
DIeta

GINA Guidelines 1006

s, Completa descripción de ¡os síntomas,

Otras evaluaciones a realizar en el paciente asmático

• Demostrar obstrucción y su reversibilidad en la 'lila aér~a

Exploración radiológica

• Pruebas cutáneas con alergenos

• Evaluación de la inflamación

• Medición de eosinóñlos ~n sangre

• Concentración séric:a de IgE

• Medrdón del Óxido Nftrico exhalado

EXamen físico: el examen f¡sico del niño con
asma debe ser completo e incluir la valoración de la
vía aérea superior, inferior y buscar potenciales
signos de atopia (eczema en extremidades.
rinoconjuntivitis, etc.l.

1. Presencia de sintomas como tos, sibilanc;Bs,
disnea. dolor torácico, producción de
esputo.

2. Patrón de los síntomas, incluyendo inicio,
severidad, duración, caracterlsticas;
variación durante el dla. efecto durante el
sueño y la actividad sobre ellos.

b. Historia de enfermedades asociadas, incluyendo
sfntomas de rinitis, eczema, sinusitis y pólipos.

c. Evaluaciones previas y trat8mientos
administrados previamente, respuesta a
tratamientos antiasmát¡cos apropiados

d. Descripción del medio ambiente, las
caracteristicas de su habitación, presencia de
animales, contaminantes, cte.

e, Efecto de la enfermedad en el niño V su fam'¡ha,
incluyendo ausentismo escolar, efecto en el
crecimiento V desarrollo.

f. Historia familiar de asma, alergia u otro problema
médico.

3. Eventos precipitantes
(ácaros del polvo.
ambientales, etc.)

como son:
fumado,

alergenos
cambios

Se debe buscar evidencia de la presencia o no
de pólipos nasales u de otros hallazgos sugestivos
de otras enfermedades atópicas: rinitis alérgica V
eczema (princip.;¡lmente en pliegues de flexión).

o Clasificación

la clasi1icación previa del asma se basa en los
niveles de severidad de la enfermedad, pero
conocemos que la severidad de la enfermedad puede
cambiar con el tiempo y et tratamiento influye en su
presentación V desarrollo. La clasificación basada
en la severidad de los sfntomas continua siendo útil
principalmente para propósitos de investigación.

La nueva clasificación propuesta se basa en el
nivel de control del asma y es útil V practica para el
manejo de esta enfermedad.

o Manejo ambulatorio

El manejo adecuado V e1icaz del asma requieren
de establecer una muy buena relación entre la
persona con asma, incluyendo los encargados del
niño y los profesionales que van a estar a cargo del
manejo.

Signos y síntomas relevantes: aunque aproxima­
damente el 85% de los casos manifiestan los
sfntomas de obstrucción bronquial entre los 2 y los
5 años de vida. un grupo de pacientes inician la
sintomatologra antes de Jos 2 años; por lo anterior
ante un niño con slbilancias es mandatorio plantear
un diagnóstico diferencial del asma bronquial.

Los pacientes con asma y sus encargados deben
tener conocimiento de la enfermedad V desarrollar
habilidades para asumir un papel importante en el
manejo de su asma.

Es importante que al establecer esta relación se
desarrolle un plan de acción escrito personalizado
de auto-manejo incluyendo auto-evaluación, y
revisar perlódicamente el tratamiento v el nivel del
control del asma de cada paciente.
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Niveles de Control del Asma

Car<Kter¡s~¡ca

Slntomas diurnos

limitación actividades

Slntomas nocturnos I despiertan paciente

Necesidad mHlicamento rescate

Función Pulmonar (PEF / FEV1)"

Exacerbilciones

Controlado
(Todas las slguientps)

No (2 o menos! semana)

No

No

No (2 o menos I sem)

Normal

No

Parcialmente controlado
(Cualqulera! semanal

Más de 2 veces I sem

Cualquiera

Cualquiera

Más de:1 veces I sem

<80% valor predictivo o
mejor valor personal

Unil o más/año·

No controlado

Tres o más caracterfsticas
del asma parcialmente
controlada presNltes
en cualquier semana

Una vez / sem t

• Posterior a cualquier elfllcercaciOn se debe de revisar bien el tHltamiento par.ll lI5egurarse que sea adecuado.
t Por definidón, cualquie¡ execerbeción que se presente duranta una SCIm8n8 hece ql,le durante asa semana el paciente se clasifique
como no controlado.
J No se contempla en n¡nos de 5 años o menores 1" realización de pruebas de función pulmonar.

li'I Tratamiento para lograr el control del
asma

El nuevo enfoque en la clasificación del asma
desarrolla un plan de manejo en el cual cada paciente
es asignado a uno de pasos del tratamiento.

En cada uno de los pasos, el tratamiento de
rescate debe de ser utilizado para el alivio de los
síntomas según sea necesario, pero la utilización
frecuente de este tratamiento de rescate indica un
deterioro o no control del paciente asmático V se
debe re-evaluar el manejo a nivel ambulatorio.

li'I Recomendaciones prácticas

a. los esteroides inhalados son los medicamentos
controladores más utilizados actualmente
disponibles y el medicamento controlador de
elección.

las metas para el manejo exitoso del asma son:

• Alcanzar y mantener el controi de los sfntomas.

• Mantener niveles de actividad normille~ lnduyendo

ejercicio.

• Mantener la función pulmonar tan cerca <re los niveles

normales como sea posIble

• Prevenir las exacerbaciones del asma

• Evitar los efectos nocivosde los medicamentos utilizados

en el asma

• Prevenir la mortalidad del asma.

b. Para lo pacientes recién diagnosticados con
asma o aquellos que no recibían tratamiento
deben de ser ubicados en el paso 2 (si el paciente
esta muy sintomático en el paso 3).

c. De los pasos 2 al 5 el paciente va ha requerir de
la utilización de uno O mas medicamentos
controladores, con el objetivo de evita la
presencia de sintomatología o crisis de asma.

d. Si el asma no se logra controlar en el paso en
que se encuentra el paciente, se progresa hasta
lograr ubicarse en un paso donde se mantenga
un adecuado control.

e. El tratamiento a utilizar por determinado individuo
depende de los recursos locales y de las
circunstancias individuales de cada persona.

f. Los medicamentos inhalados son los de de
elección tanto para la terapia de rescate como
para el control (preventivos) ya que se distribuyen
directamente en las vfas aéreas. siendo mas
efectivos y con menos efectos sistémicos
secundarios.

g. Hay diferentes dispositivos disponibles para la
administración de medicamentos inhalados. la
elección se hará de acuerdo a la edad del
paciente, sus posibilidades de utilizarlos en
forma adecuada V su disponibilidad.

h. Se debe enseñar a los a los pacientes (v a sus
padres) a utilizar los dispositivos. Cada uno de
ellos exige una técnica de inhalación diferente.

________________--'A:.:m:.:.:.:.:":~::./:M:':.:":I:E.:Sa<o='_ 1mi



i. Realice demostraciones V facilite instrucciones
con ilustraciones,

j. Pida B los pacientes Que le muestren Su t~cnjca

en cada una de las visitas.

o Seguimiento ycontrol del asma

El tratamiento debe ajustarse orientado al
control de la enfermedad, es iniciado y ajustado de
acuerdo a un ciclo continuo hasta obtener el control
de la enfermedad, y una vez conseguido este
objetivo se valoran los ajustes al tratamiento en
comun acuerdo con el paciente ylo sus padres.
Existen actualmente medidas validadas para
determinar las metas dcl control del asma desde el
punto de vista cHnice, se utili.zan como variables
continuas V proporcionan valores numéricos para
distinguir diversos niveles del control.

Estos instrumentos los pueden aplicar tanto
médicos como el paciente o la familia.

los ejemplos de instrumentos validados son:
Prueba del Control del Asma (ACn, ACT pediátrico,
cuestionario de Control del Asma (ACO) V el
cuestionario de Evaluación de la Terapia del Asma
IATAO).

Luego de alcanzado el control y se mantenga
por espacio de 6 a 12 meses puede disminuirse en
etapas para encontrar el paso y la dosis mínima del
medicamento que mantenga en un adecuado control
al paciente.

Consejos útiles

• El monitoreo contInuo es esencial para lograr manten('f
el control

• Los padentes deberian de ser valorados cada mes o cada
tr~mesesluego de la primeravaloración.Posteriormente
podrian ser citados cada tres meses.

• Luego de una exacerbación, el seguimientO debería de
ser en 1S diaso un mes después.

• Si el asma ~5ta no controlada con el tratamiento actual
habrla que avanzar en 105 pasos del tratamiento.

• Generalmente la mejoría se Vil hacer notar al cabo de 1

me>.
• Asegurarse antes de aumentar los pasos del manejo de

que se cumplan las recomendaciones de control del
medio ambi~nte, que utilice ef controlador en forma
adKuada, uso de espaciador. etc.

• Si ('! pacient(' s(' encuentra pardalmente controlado
hab,ia que valorar avanzar en los pasos del tratamiento,
dependiendo si existen o no otras opciones disponIbles,
seguras 'i el nivel de satisfacción del pacIente con el
control a<tua!.

• Si el paciente se encuentra controlado por lo menos por
3 mf'ses, se podria disminuir lentamente en los pasos de
tratamiento. La meta es lograr d¡~m¡nu¡r el tratamiento
hasta akanzar el minimo (01'1 el que el paciente se
mantenga controlado.

o Referencias

Las siguientes son lecturas recomendadas para
revisar sobre el tema de asma.

•

•

•

Diagnostico de asma en niños menores de S años

Comentarios relevantes
Son altamente sugestivos de un diagnostico de asma

La presencia de frecuentC?$ episodios de slbllandas (mas
de una vez al mesl

Tos y dificultad respiratoria provocado por actividad
fiska

Tos nocturna en periodos libres de ¡nf«ciones virales

Ausencia de variación estacional de la dificultad
respiratoria

Sintomas que persisten después de los 3 ai'los

Otras causas de sibilandas principalmente en niños
meoOles de S años deben ~ consideradas y
excluidas.

En niños de S años y menores, el diagnóstico del asma
debe ser fundamentalmente basado en un juicio cllnico
y una evaluación de sIntomas y de hallazgos físicoi.
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MANEJO SIMPLIFICADO OEL ASMA BASAOO EN EL CONTROL

NIVEL DE CONTROL

Controlado

PLAN DE TRATAMIENTO

Mantener y encontrar el menor paso del control

Parcialmente controlado

No controlado

Exacerbaciones

Aumentar un paso para obtener control

Aumentar pasos hasta obtener

PASOS - TRATAMIENTO

PASO 1 PASO 2 PASO 3 PASO 4 PASOS

RESCATE 2 agonistas AC PRN

Seleccione uno Seleccione uno Agregue uno o más Agregue uno o ambos

Esteroides inhalados Est~ro;deslnho/tJdos Esteroides inhalados Esteroldes VO, bajas dosis
bajas dosis dosis media (En a dosis moderadas -

menores de 6 años) Altas +LABA
Esteroldes inhalados

OPCIONES bajas dosis + LABA

DE CONTROL
Modificadores les dosis medias o Modificadores Anti IgE
de leucotrienos altas de leucotrienos

les dosis bajas TeofilinaAP
+modificadores
Leucotrienos

res dosis bajas f
teofilina AP

1C5: Esteroides [nhalados
LABA. Beta 2 agonistas de aceno proJongadil
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Estrategias para Evitar Alergenos y Contaminantes Comunes

Fac~oresa evitar que mejoran el control del asma y reducen la necesidad de medlcamen~os:

• Fumado tabaco: Evitar el contacto con el fumado. loo; paciE'nteso familiares no deben de fumar.

Medicamentoi.allmentoi y aditivos;avitar aquellos de los que se sabe precipitan los sintomas.

Algunos medidas razonables que se pueden evitar y deben de ser recomendadas, pero que no han demostrado un beneficio clfniCo

absoluto:

Acaros en el polvo casero: lavar sabanas y cobijas semanalmente con agua caliente y secar al solo l'n secadora caliente.

Colocar las almohadas y colchOTll'S en cobertores especiales. Reemplazar las alfombras pOl""piSO,espe<ia!mente en 105 cuartos.

(Si fuera posible utilizar aspiradoras con filtro. Utillzar acaricidas Oácido tanico para eliminar los ácaros - asegurarse antes que

el paciente no e5te en casa a la hora de utilizar estos productos).

• Animales domésticos con palaje: Utilizar filtros de aire. ( Remover al animal del hogar, o por lo menos dI" los dormitorios.

Lavar continuamente a la mascota.

• Cucarachas: limpiar de manera rutinaria y eficiente todos los rincones de las casas. Utilizar insecticldas,sin embargo asegurarse

que el paciente no este en casa cuando se utiliza.

Pólenes exteriores y mohos: Mantener cerradas puertas y ventanaS.Tratar de evitar salir cuando existe mayor concentración

del polen.

• Mohos intradomicltiarios: reducir la humedad en las casas, limpie cualquier área húmeda frecuentemente.
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Fibrosis quística:
abordaje clínico
(Cystic fibrosis:a c1inical approach)

Manu~J Soto-Martínez
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o Resumen
La fibrosis Quística es un trastorno multisistémico y es la enfermedad letal
hereditaria meJ5 común en parses occidentales. los avances en el conocimiento
de la fisiopatología de la enfermedad. el descubrimiento del gen que codifica para
la protefna de membrana ¡CFTR) y el advenimiento de mejores terapias han
contribuido a un mejor manejo de estos pacientes y un aumento en la esperanza
de vida. Los pilares de la atención a estos pacientes se basan en mejorar la
nutrición, mantener una adecuada función pulmonar, prevenir infecciones
pulmonares, fisioterapia diaria y un adecuado soporte psicológico y social para el
niño (al y su familia. Este articulo se enfoca en el diagnostico de esta patologla,
recomendaciones sobre el manejo y tratamiento de la enfermedad pulmonar y
extrapulmonar. Debido a Que es un trastorno multiorganico, el manejo de estos
pacientes debe de ser en un centro especializado y con un equipo
multidisciplinario.

Descriptores: fibrosis qufstics, Pseudomonas aerugjnosa, aspergilosis alergica
pulmonar, enfermedad supurativa de pulmón. bronquiectasias,

o Abstraet
Cystic fibrosis is a multisystemic disorder snd is the most common inherited
lethal disease in Caucasians. Advences in theunderstanding of the pathophysiology
of this condition. the discovery of the gene encoding the cystic fibrosis
transmembrane regulator ¡;md the advent of hetter treatments havo contributed
to improved management and a significant ¡ncrease in the life expectancy in the
last 50 years. The pitlars of care continue to be better nutrition, maintaining
adequ8te lung function, preventing chest infections and dai!y physiotherapy. This
review article focuses on the diagnosisof this condition and gives recommendations
on the management of both pulmonary and extrapulmonary manifestations of
cystlc fibrosis. Given its complexity, patients with cystic fibrosis are best managed
ln a specialized centre with a multidisciplinary team.

Key words: cystic fibrosis. Pseudomonas acrug;nosa. allergic bronchopulmonary
aspergillosis. chronic suppurative lung disease. bronchiectasis.

La Fibrosis Ourstica (Fa) sigue siendo la enfermedad hereditaria letal mas
común en el mundo occidental (l de cada 2500 nacidos vivos y se estime que 1
de cada 25 personas son portadores asintomáticos de una mutación del gen que
causa Fa). Tiene un patrón de herencia autosómico recesivo y es la primera
causa de mortalidad por enfermedad respiratoria cróniCa en la edad escolar,
Cuando se describió por primera vez en 19:i8. el 90% de los niños faUee(an
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debido a la enfermedad pulmonar supurativa y la
malnutrición. Sin embargo. el progreso en el
entendimiento de la enfermedad y los múltiples
estudios de investigación en los últimos 20 a 30
años. han llevada a un aumento en la supervivencia
de pacientes con FO. en especial en países
desarrollados. La edad media en estos paIses ha
alcanzado la cuarta década 138 años de edad).

Esta enfermedad es causada por una mutación
genética en el gen Que codifica para una proteína de
transmembrana (CFTR. "Cystic fibrosis transmem·
brane conductance regulador"), el ct,Jal se localiza
en el cromosoma 7. Hasta la fecha, más de 1600
mutaciones del gen CFTR se han descrito. Diferentes
mutaciones en este gen tienen diferentes efectos
sobre la función del CFTR. y puede dar lugar a
diferentes fenotipos de la enfermedad. Este gen
defectuoso resulta en anomalías tanto en producción
como an función de la proteina CFTR. En las células
sanas. la protefna CFTR actúa como un canal iónico
que regula el volumen de líquido en la superficie del
epitelio a través de la secreción de cloro y la

inhibición en la absorción de sodio. La disfunción
del CFTA afecta el transporte del cloro sin afectar la
absorción del sodio 8 través del epitelio de 'a via
aérea, aumentando la absorción del agua, y como
resultado pérdida O disminución del IfQuido de
superficie de las vfas respiratorias. Esta reducción
en el liquido de superficie de las vfas aéreas ocasiona
secreciones muy espesas/viscosas que afectan la
función del aparato mucociliar (Figura 1). La proteina
CFTR no sólo se encuentra en los pulmones. sino en
todo el cuerpo; pulmones. gfándulas salivales. el
páncreas. el hlgado, los riñones. los conductos del
sudor y del aparato reproductor. Esto ayuda a
explicarpor qué FQos una enfermedad multisistémica
{Figura 2).

En el mundo. la mutación genética más común
es la eliminación de fenilalanina en el codón 508
(phe508del. hasta hace poco conocido como
~F508). Esta ocurre en alrededor del 70-80% de
jos pacientes can FQ, aunque esta frecuencia varia
según la etnia. En Costa Rica, la mutación delta
G542X es la más frecuente.

rlisfunclón del CFTR

1Secreciones vIscosasl

{7

Ellpos!clón
ambiental;

-Humo de! QgarrilJo
-Polución ambienta!

.Nutrición
•Esl!és
-Estalus

sotloecon6mico

~ ¡InflamacIón 1

Hgl.lra 1:FisJopatolog1a de la fibmsi!> qllfnica ,on fac.tore!> que pUEderl modifica! de una y otra manera lit
se~d yel pt'onóttiro (le ~ti1 enfermed.ld_
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Fibrosis
Quística

1nfertilldad

Otras
Compilaciones;

Vascu/itis
Dermatitis

Translotnos cIel Suei\o

Complicaciones
endocrinl.:

Diabetes. intolarancia
gIUCOS<l. inSlJflciencia
panGreética exocrina

osleopenia, cr8Cimtel'lfo
y retraso puberal

figuI;J 2,Trastorna muhisiltémko.

0" Djagnóstjco

El tamizaJe neonata! para FQ diagnostica entre
un 90 a 95% de los recién nacidos con FO. los
niveles de tripsina inmunoreactiva, la cual es una
enzima proteolítica producida principalmente por el
páncreas son cuantificados. la obstrucción
intrauterina de los de los conductos pancreáticos
que ocurre en los pacientes con Fa resulta en la
elevación de dichos niveles a nivel sangurneo.

Una vez que se tenga sospecha cHnica esta
patología se confirma mediante pruebas diagnosticas
(Figura 3). POf ejemplo, un niño la) con síntomas
clásicos (Cuadro 1) o historia familiar y una prueba
del sudor positiva confirma la sospecha de fibrosis
qu;stica. Histó'¡camente. la presencia de infecciones
pulmonares recurrentes. insuficiencia pancreática
(diarrea crónica y desnutriciónl y retraso en el
crecimiento ha sido un punto de referencia útil para
la sospecha de Fa. La confirmación del diagnóstico
de la FO tiene implicaciones para toda la vida y

repercusiones para el individuo afectado y su familia,
por lo tanto el diagnóstico debe fsalizarse con
precisión y tan pronto como sea posible.

La prueba del sudo!: la prueba del sudor sigue
siendo el estándar de oro para el diagnóstico de FO.
los pacientes con Fa tienen concentraciones de
sodio y cloruro elevados en piel (> 60 mmol I I es
diagnóstico; 40·60 mmol/l, es intermedio, (pero es
probable que sea diagnóstico en infantesl; <40
mmol I " normal). Sin embargo, en los casoS
"atípicos de FO"', los niveles de cloruro en el sudor
pueden caer en el rango intermedio. la prueba del
sudor debe de ser realizada por una persona
capacitada y con experiencia, en un laboratorio
certificado para lealizar dicha prueba. Esta prueba
es confiable en recién nacidos luego de 'a segunda
semana de vida y de más de 3 kg. Dicho estudio
debe de posponerse si el niño (al muestran signos
de deshidratación u otro signo de manifestación
sistémico. El cuadro 2 muestra algunos falsos
positivos de la prueba del sudor.
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Cuadro 1. Manifestaciones clínicas de fibrosis quística según gru po etario.

.~§ mm
Reci'n nacido:

• flea mewnial

0-2 iIIftos:
Tos crónica con ínfecciones ~currentes

Sibilanciils

Hipocratismo digital

Esteatoffea

Bronq uiectilsias

Pólipos nasales

Sinusitis recurrente o crÓnica

Cultivo en esputo o lavado bronchioalveolar de germenes

i1tlpkos(e.J.Pseudomonas aeruginosa)

Obstrucción intestina! crónica

Invaginación Intestinal

Hiponatremla persistente

Pancreatitis

Aspergilosis broncopulmonar alérgica

Diabetes asociada a FQ
•
•

•

•
•

•

•

•

•
•
•

•

•

•

:.diiIIt:'~(

3-16años:

,.~

Falla para progresar

Esteatorrea

Infecciones pulmonares recurrentes

fleo meconial

Prolap§O N'ctal

Edema o hipoprotelnemia

Dermatitis

Neumonla severa

Slndrome de depleción de sal

Slndrome de pseudo-Bartter, alcalosis

metabólica crónica

Ictericla neonatal

Deficiencla de vitamina K

•
•
•

•

•

•

•
•

•

•

•
•

• Hepatopatia

• Prolapso rectal

Adulto:

• AzoospermiaJ ausencia congénita

delllasdeferens.

• Bronquiectasias

• Sinusitis crónica

• Pancreatitis aguda y crónica

Adulto:

• Intolerancia a glucosa y diabetes asociada

• HJpertensión portal

• Colecistitis.colelitiasis

• Cirrosis biliar foca!

• Aspergilosis broncopulmonar al~rgica

Cuadro 2. Falsos pos itivos en la prueba de sudor
para fibrosis quística.

"-"_' .~.:! 'f';". -:_

• Ir.suftciencia suprarrenal

• Anorexia nervosa

• Displasia del ectodermo

• Eczema

• [)e1lciencJa de gl ucosa 6 fosfato deshidrogenasa

• Enfermedades del deposito de glucógeno tipo 1

• H1V
• Hlpoparatiroidismo

• Malnutrición

• Diabetes inslpida origen nefrog¡lnico

• Pseudohipoaldosteronismo

En la ausencia de mutaciones genéticas, el
diagnóstico de FQ no debe basarse en un (mico
resultado positivo. Esta prueba debe de repetirse en
aquellos pacientes con resultados dudosos, en
especial en aquellos con síntomas que sugieran Fa

o con historia familiar de Fa. Una vez que el
diagnóstico ha sido confirmado. otros miembros de
la familia pueden ser estudiados. Todos los hermanos
las) deben de ser estudiados (as) ya que esta
patoklgfa puede ser pre sintomática o no reconocida.
El consejo genético es vital una vez que se
diagnostique un miembro de la familia.

~ Características clínicas

Como fue mencionado anteriormente, Fa es una
enfermedad multisistémica. En la mayoria de los
pacientes. la enfermedad pulmonar es el problema
más importante, de hecho es la causa más frecuente
de muerte. La presencia de infección pulmonar
recurrente. maJabsorción con insuficiencia
pancreática, neo meconial ylo prolapso rectal
aumentan la probabilidad diagnostica de FO.

Manejo y abordaje: el manejo del paciente con
fibrosis qufstica debe de ser en un nivel terciario que
cuente con un equipo multidisciplinario entrenado
en el manejo de esta patología. Sin embargo. los
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·8intomas cllnicos que sugieren Fa (ver tabla 2) o
.Tamizaje neonatal positivo o
- Hermano (a) con Fa

Anormal

~ 6Ommolll

Claruros en Sudor

Intermedio

30 - 59 mmolfl en infantas
<6 meses~·

40 - 59 mmollL en infantes ,.
6 mes". niflos o adultos

- RevlSlIIr factor" o eaulSas de
fel_ pll6IlIvo&
• En Irlfantos asegurarse"2
sernal\llll de edad y> 2 kQ

Normal

s 29 mmoVL en Infanles < 6
meses

:s; 3Q mmollL en ¡nlantes" 6

meses. nii'os y adultos

Slntomas altamente
sugestivas da Fa

DlAGNOSnco
CONFIRMADO Fa

Repetir cloruros en sudor
Analisis de mas
mutaciones

-cloruros en sudor ~ 60 mmolfl
o

-2 mutaCiones relacionadas a FQ

DIAGNOSTICO
CONFIRMADO FQ

Agura 3 :Algoritmo diilgnÓ5tko parll fiorosls qulstlca.

pacientes se benefician enormemente de los vinculas
y el acceso a la atención local. Equipos de atención
primaria puede proporcionar una valiosa ayuda con
la vigilancia y el tratamiento precoz de la infección,
el apoyo social y psicológico para pacientes y
familiares. Además, en la atenciÓn primaria se puede
dar continuidad durante la transición del cuidado
pediátrico al cuidado del adulto. El conocimiento del
defecto básica en FQ ha dado lugar a muchos
tratamientos experimentales como el tratamiento

Excluir olFos diagnósticos
Medic;iOrl de potenciales nasales
Vigilar cercanamente en un centro
es~iali,¡;ado.

genético, activadores de la secreción de cloro o
inhibidores de la absorción de sodio. sin embargo,
en la actualidad. el tratamiento de esta enfermedad
en simplemente sintomático.

o Enfermedad pulmonar

La FO pertenece al grupa de enfermedades
supurativas del pulmón, y este proceso representa
gran parte de la morbilidad y mortalidad asociada a
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esta enfermedad. Aunque fas pulmones son
histológicamente normales al nacer, fos pacientes
frecuentemente adquieren infecciones bacterianas
que son diffciles de erradicar. Eo la actualidad el
manejo de la patología pulmonar en Fa incluye la
detección precoz y el tratamiento temprano de estas
exacerbaciones infecciosas, asociado con una
nutrición adecuada, reduciendo al mínimo la
exposición a las infecciones. asegurar un programa
de inmunización actualizado y evitar insultos tales
como el tabaqvismo "pasivo" (Cuadro 31.

Infección: el objetivo principal del tratamiento
de la fibrosis Qufstica en niños (as) es prevenir y
tratar temprano las infecciones pulmonares, En el
primer año de vida. muchos tIpOS de bacterias,
incluidos los organismos entéricos, se pueden
recuperar de los pulmones del recién nacido con Fa,
sin embargo. durante la Infancia predominan tres
organismos: Haemophilu$ influenzae, Staphylococcus
aureus meticilino sensible ¡MSSA) y Psevdomonas
aeruginosa. El S. aureus y H. inlluenzae aparet::en y
desaparecen durante los primeros años de vida,
Antibióticos orales o intravenosos de amplio espectro
usualmente son utilizados iniciaimente para
tratamiento inicial en pacientes con sospecha de
infección pulmonar aguda. en especial cuando se
desconoce de! germen (Ej. Amoxicilina con acido
clavulánico es ideal para infecciones en donde se
sospecha la presencia del MSSA o el H. Inflvenzae).
Siempre debe de un esputo para cultivo y dirigir el
tratamiento antibiótico según el resultado. En
pacientes con cultivo positivo por S. aurevs. el
tratamiento antibiótico es por no menos de 2
semanas, eSto ha demostrado tener una tasa de
erradicación del 75%. En muchos centros a nivel
mundial es práctica rutinaria el tratamiento
profiláctiCO antíestafiloc6cico desde el momento del
diagnóstico, esto ha resultado en una tasa de
infección más baja, menos tos y menos
hospitalizaciones en el grupO tratado, La tasa de
infección por S, al.Jrel.Js en niños con Fa parece caer
con la edad, no asr la de P. aeruginosa. P. aeruginosa
finalmente se establece en los pulmones en la
mayorfa de los pacientes con Fa (reportado
prevalencia de más del 80% a la edad de 18 años)
Incluso con regimenes intensivos de antibióticos,
aque1las ce?as de P, aeruginosa mucoide no pueden
ser erradicadas, probablemente por la escasa
penetri:lción de los antibióticos en los tapones
anaerÓbicos de moco '1 el rApido desarrollo de cepas
mutantes que muestran una mayor resistencia a los
antimicrobianos. Teniendo en cuenta Que la
adquisición del fenotipo mucoide se ha asociado
con una disminución acelerada de la función
pulmonar V la muerte, muchas estrategias para
tratamiento temprano con la esperanza de erradicar

este organismo se han desarrollado. Estasestrategias
suelen implicar la administración de cíprofloxacina o
tratamiento antipseudomonas intravenoso en
combinación con un antibiótico antipseudomonas
inhalado durante un periodo de 3 - 4 meses, A raiz
de esta combinación, los centros han reportado
tasas de erradicación de hasta un 80%.

Para evitar los efectos adversos y para obtener
altas concentraciones de antibiótico en las vías
respiratorias, la vla de inhalación ha sido cada vez
más utilizada en las ultimas dos décadas para el
tratamiento antibiótico en pacientes con Fa.
Antibióticos como la tobramicina y co1istina tienen
efectos positivos en el c:ontrol de enfermedad
pulmonar en pacientes con infección crónica por P,
seruginosa.

Ourante los últimos años, ha eXIstido un aumentr;
en palógenos potencialmente emergentes en la FQ.
Estos patógenos son: el complejo Burkholderia
cepaeia. micobacterias no tuoerculosas lMNT),
Stenotrophomonas maltophl1ia, Achromobacter
xylosoxidans y organismos munirresistentes como
Staphylococcus aureus resistente a meticilina
iMRSA). La infección pulmonar por 8. cepacia se
asocia con empeoramiento de la función pulmonar V
un peor pronóstico en la m3yoria de los pacientes.
Este agente se ha reclasificado genéticamente
("genomovars"'¡' Algunos de estos "genomovars"
se sabe que tienen una mayor propensión a la
transmisión y I o mal pronóstico. El genomovar 111
esta asociado a una condición conocida como el
Síndrome cepacia, el cual se caracteriza por un
deterioro acelerado y fatal de la función pulmonar
acompañado de fiebre, neumonla necrotizante y
septicemia. Procedimientos estrictos de aislamiento
deben de ser aplicados para individuos colonizados
por B. cepacia.

La infección cruzada entra pacientes con FQ se
ha demostrado tanto para B. cepacia y P. aeruginosa.
Todos los centros de Fa deben tener politicas
estrictas par¿r prevenir la infección cruzada {www.
cysticflbrosis.org.auL Algunas de estas polfticas
incluyen medidas generales como lavado de manos
entre paciente y paciente y prácticas de aislamiento
o cohortes en las consultas,

La aspergilosis broncopulmonar alérgica (ABPAI
es una enfermedad de hipersensibilidad del pulmón
debido a una respuesta inmune exagerada a
antigenos del Aspergillus fumigatus. Esta patologia
es frecuente en pacientes con Fa y en adultos con
asma. la prevalencia en FO varia entre 6 a 25% en
algunos centros. El diagnóstico de ASPA en Fa es
dificil porque muchos de los criterios diagnósticos
coinciden con manifestaciones comunes de la



JCuadro 3. Manejo de la patologfa pulmonar asociada a fibrosis quística.
lila __' ~-'. '~i. .c.gp=-.
Estadio Objetivo Manejo
Recom~ndacionesgenerales • Eliminación de ~redones - Segregar pilcientes (prev~ir la inff'cclón cruzada)

• Prevenir infecciones • Fisioterapia
• MantenE'r adecuada furn:;¡ón • MucoHticos'-

pulmonar • Antibióticos profilácticos··
• Vacuna contra Vina Influenza
· Adecuada nutrición
- 1.0, estudios radiológicos (evaluación d. anomalras
estructurales)

Aislamiento intermilente • Tratamiento agudo de MSSA o 2 semanas de tratamiento antibiótico
de organismos incluyendo
MSSA Haemophilus • TratamientoparaHi o 2 semanas con antibióticos orales {AmolCicilina con acido
influMzoe (HU y clavulánkol
Pseudomonas aeruginosa o Programa de erradicadón para o Este incluye tanto tratami~nto IV como nebulizado
(Pa) 1ra. adquislciÓ(l de Pa
Infeccl6n crón ka • Infección crónica con MSS,6"t: o Padente debe de continuar con tratamiento antibiótico

antiestafilococcico.
• Durante un. exacerbación pulmonar ~ tratamiento

profiJ¡jctico debe cambiar • 0'«> tratamiento
antiestafiloccocc::ic::o por un periodo usualmente de 2
~mana$.

o Si los slntomas continuan, tratamiento tv debe de ser
considerado.

• Infección crónica con Hi' o Considerar tratamiento profiláctico con amoxicilina y
acido clavulánico.

• Durante las exacerbacÍOnf"s este también debe de M!r el
tratamiento de elección.

• Considerar sensibilidad antlbiótica en caso de una no
respuesta dlnica.

• Cefalosporinas d. segunda generación puede se,
ut!lizadas.

• Infección crónica con Pa~ • Tratamiento prolongado <on tobramicina o colistina
nebulizado 6t" recomendado.

• Otra alternativa '" alternar ciprofloxaclna ora! con
tratamiento nebulizado mes con mes.

o Ourante u", eX<K.erbaci6n pulmonar ,. recomlenda
tratamiento oral o IV.

Exacerbaci6n pulmonar* • eltratamicntoiniclalestabasado o Fa negati\lO:
en el resultado dcl cultivo mas - Oral:amoxicilina coo acido c1avulánico
reciente - IV:Gentamicina y ticarcilina y c1avulonato

o Pa positivo:
- Oral:Ciprofloxadna
- IV:TIcarcilinacon clavulonato yTobramklna

Infección con gérmenes • Erradkaci60 temprana t"s vital • Tratamiento debe de se, individualizado
Infrecuentes: Burkholderia • Centros especializados
cepacia compfelC,
Stenotraphomonas
ffloltoohilia, MRSA v otros
Inflamación o Reducir Inflamación o Macr6Hdos
Aspergilosis • Reducir la respUf'sta alérgica o Curso prolongado de esteroides oral (Prednlsolona 1 - 2
broncopulmonar alérgica • PJevenir bronqu\Ktasias rnglkgld)

¡ • Antifúnaicos (ltraconazo)e Of Voriconazolt")
Micobacterlas atrpkas I • Tratamiento crónico de l. o Tratamiento prolongado con: etambutol, rifampicina.

I Infección aziuomicin!. amikacirya-
• Mucolltkos: AONaS4! (-'110_1, sollJCi6n salina hipenónica yManitol
.. Tf<lti!llliento profilaetico recom~ndado es la ilmOllicJlina y aclclo clavvloinito. sin emb;ugo airas como liI flutlOlCacilina oral clinclamkina oral o cef.th:xinil
p~en ser Il.t~iz.ados.

t Nil'los l'n los que Irlll!spulo II!! politjvo por MS5A en dos ocasIones cons«ut/va!. o en los cualM los Sintomas etn¡leoran cuando la terapia H suspendida.* ?aeumtes con cultivos positivos por Hi de manera ngu!ar,
I Padentes con cultivos positivos en mois de] ocasiooes coo mrllimo de un mes de diferef'lcia entre cada uno.

________________'_I...._'_'_,q""_'_n_"_._I_M_._"_"_.,_Soro-__M_."'_nu !lID



enfermedad, sin embargo, se debe considerar en
pacientes con sibilanciBs persistentes, infiltrados
pulmonares transitorios, eosinofilia. cultivo positivo,
IgE elevada y disminución en la función pulmonar. El
tratamiento de elección consiste en el uso de
corticosteroides sistémicos para reducir la respuesta
inflamatoria inducida por el hongo.

lnfJamacitm: el uso de esteroides orales para
disminuir el proceso inflamatorio secundario a las
infecciones recurrentes ha mostrado ser beneficioso
en mantener una mejor -función pulmonar, sin
embargo se asocia a efectos secundarios graves. El
tratamiento con corticoesteroides inhalados no ha
demostrado beneficios a largo plazo sobre la función
pulmonar, excepto en los pacientes con hiper­
reactividad de las vias aéreas.

MacrólidDS: el rol de los macrólidos en el maneja
de procesos inflamatorios pulmonares se conoce
desde ya hace algun tiempo cuando fueron utilizados
para el manejo de la panbronquiolitis difusa, ¡Jna
enfermedad asociada con la infección crónica por P.
aeruginosa. Como antibióticos tienen mrnima o
ninguna acción antibacteriana contra Pseudomonas.
Se cree que los macrólidos pueden trabajar por una
variedad de mecanismos anti-inflamatorios.
incluyendo la inhibición de la quim·lotaxis de
neutrófilos, la reducción de elastasa de los neutrófilos
y modificación de las citoquinas pro-inflamatorias.
Además, los macrólidos pueden reducir la
viscoelasticidad del esputo, la adherencia de la
bacteria a las vfas resplratorias y favorece al
tratamiento para Pseudomonas mucoide. No existe
evidencia que los efectos beneficios de la azitromicina
se extienden a otros macrólidos. como cJaritromicina
O eritromicina.

Mueolfticos: el tratamiento con mucolíticos en
Fa está indicado para reducir la acumulación da
secreciones en las liras respiratorias. lo que \leva a
una mejora en la función pulmonar y el intercambio
de gases. y asi evita daño de las vfas respiratorias
inducidas por infecciones recurrentes. Varios
agentes administrados SI través de aerosoles se han
utilizado para tratar las secreciones pulmonares
viSCosas en Fa: N-acetilcistelna (NACl. la ADNasa
tecombinante humana (domasa al-fal. solución salina
hipertónica y recientemente el manito!. Mucoliticos
como el N-acetilcisteina tienen poco efecto sobre la
enfermedad pulmonar en los pacientes con fa, y
debido al potencial de efectos sectmdarios. su uso
en la actualidad no está recomendado en pacientes
con Fa. Por el contrario. la ADNasa recombinante
humana. un aerosol que reduce la viscosidad y
adhesividad de superficie Iv por lo tanto la tenacidad'
del esputo en FO. se ha asociado con mejor función

pulmonar y menor número de exacerbaciones
pulmonares en pacientes Con enfermedad pulmonar
moderada y leve. El tratamiento con mucoliticos
está indicado para mejorar y preservar la función
Pulmonar en pacientes con Fa. Agentes osmóticos
como le solución salina hipertónica han demostrado
mejorar la hidratación de la superficie celular,
aumentando el contenido de agua en la superficie
epitelial facilitando la eliminación de secreciones de
la vía aérea. Tanto la solución salina hipertónica
como el manitol han demostrado mejorar la función
pulmonar a corto y medio plazo {de semanas a
mesesl (Cuadro 3).

Fisioterapia: la fisioterapia respiratoria forma
parte integral en el manejo de los pacientes con Fa,
tanto durante una exacerbación pulmonar a como
en el dfa a dia. la mayorla de técnicas se basan en
maniobras de expiración forzada para promover /a
remoción de las secreciones en las vras respiratorias.
Estas técnicas van desde simples eiercicios de
soplar para los niños pequeños (hacer burbujas.
juguetes musicales. silbatosl a técnicas más
formales, como el uso de dispositivos diseñados
para dar presión espiratoria positiva (PEP).

Los objetivos de la fisioterapia diaria son reducir
la obstrucción de vra aérea mejorando la eliminación
de las secreciones y para mantener la función
respiratoria óptima. Los fisioterapeutas también son
capaces de proporcionar asesoramiento sobre al
ejercicio. la postura. la movilidad y la terapia de
inhalación adecuada, por lo tanto. forman parte
integrante del equipo multidisciplinario de atención
de FQ. La evaluación regular por un fisioterapeuta
es altamente recomendado.

Exacerbaciones agudas de pulmón: una
exacerbación pulmonar se define como aquel
episodio de aumento de sfntomas respiratorios.
sobre todo tos. cambios en ¡as características del
esputo y la disminución de la función pulmonar.
Estos comúnmente están precipitados por
infecciones virales y están acampanados por
inflamación y deterioro de la depuración mucociliar.
El tratamJento se basa en antibióticos forales o ¡V) y
fisioterapia. El desarrollo de este tema va más alfá
del objetivo de esta revisión.

Ji?] Enfermedades extrapulmonares

Vias respiratorias superiores: la disfunción
mucoci!iar en la v(a aérea superior e interior en Fa
asociado a secreciones espesas favorecen ainfecciones
bacterianas crónicas provocando obstrucción en los
senos paranasales. Estos factores predisponentes en
combinación con la inflamación y la infección



predisponen a la enfermedad sinusal en pacientes con
Fa. Poliposis nasal en niños es poco frecuente, aunque
la incidencia en FO varra de 30 a 40%.

Enfermedad gastrointestínal: el tracto
gastrointestinal es la causa de mayar morbilidad en
Fa. La proterna CFTR esta expresada en altas
cantidades en las células epiteliales que se
encuentran alineadas en el intestino; por la que su
falta de funcionalidad en este sitio tiene
consecuencias patológicas.

Insuficiencia pancreática: el principal factor
causante de malabsorciÓn en FO es la deficiencia de
las enzimas fipolfticas y proteoHticas pancreáticas.
debida a la obstrucción de los ductos pancreáticos.
Aproximadamente un 60% de los recien nacidos
que se diagnostican con FQ con el tamizaje neonatal
van a tener insuficiencia pancreática al momento
del diagnostico. Esta figura va a incrementar cerca
de un 85-90% de los infantes para el año de edad.
Los signos típicos de la insuficiencia pancreática
son esteatorrea. flatulencia, distensión abdominal y
pobre ganancia de peso. Esta también causa
deficiencia de vitaminas liposolubles y
malnutrición.

Existen varios estudios que miden la función
exocrina del páncreas, sin embargo desde el punto
de vista práctico, la presencia de esteatorrea y la
medición diaria de excreción de grasa feeal por un
periodo de 72 horas es aceptado como procedimiento
estándar. Para evaluar la respuesta al tratamiento
con enzimas pancreáticas, uno debe de analizar la
presencia de grasas en las heces. Las enzimas son
requeridas para cada comida, meriendas o bebida
que contengan grasa o protefna; pero no para frutas
o jugos. Se recomienda que las enzimas se
administren al comienzo de cada comida para
asegurarse que las enzimas se mezclen con los
alimentos en el intestino delgado.

Nutrición: la malnutrición ha sido históricamente
de gran preocupación en FQ. El impacto del soporte
nutricional en la sobrevida ha sido demostrado por
un estudio camparativoentre dos centros certificados
para el cuidado de pacientes con Fa. Un abordaje
multidisciplinario es primordial en la terapia
nutricional de pacientes con fibrosis qulstica y
sobresalta el papel f\Jndamental de una nutricionista
en ei equipo multidisciplinario.

Deficiencias vitamfnicas: la pobre absorciÓn de
vitaminas liposolubles {A,D,E y Kl secundario a la
insuficiencia pancreática puede llevar a numerosas
condiciones incluyendo acrodermetitis, anemia,
neuropatfa, ceguera nocturna, ostaoporosis y
trastornos de la coagulación. Se deben de realizar

niveles en todos los pacientes con insuficiencia
pancreática por lo menos cada año, La mayoría de
los pacientes con insuficiencia pancreatica van a
requerir una suplementario regular de estas
vitaminas.

¡¡ea mecanial: aproximadamente 10-15% de los
recién nacidos con FO nacen con f1eo meconial. una
condición que produce obstrucción del intestino
delgado y grueso secundario a material fecal espeso.
La mayorfa de Jos pacientes que nacen con esta
condiciÓn van a tener FQ con insuficiencia
pancreática. Usualmente estos pacientes se
presentan con obstrucción intestinal en las primeras
48 horas después del nacimiento, sin embargo, la
perforación y la peritonitis meconiai pueden ser
diagnosticadas de forma antenatal.

Casi un 40% de los niños que presentan un neo
meconial van a tensr un íleo meconial complicado
(atresia intestinal. vólvulos o perforación antenata/).
El tratamientodel íleo meconiaIincluyedescompresión
del colon y eliminación de la obstrucción.

Enfermedad par reflujo gastroesofágico: reflujo
gastroesofáglco es común en infantes, niños,
adolescentes y adultos con FQ (prevalencia que
varía de un 75-80%). El reflujo gastroesfágico se ha
asociado a deterioro de la función respiratoria y
debilitamiento del estado nutricional.

Síndrome de obstrucción intestinal distal:
síndrome de obstrucción intestina! distal {DIOS) es
una obstrucción aguda total o parcial del íleon distal.
ciego y colorl proximal por material intestinal espeso.
Es relativamente común, ocurre en aproximadamente
lOa 20% de los pacientes con Fa, especialmente
en adolescentes y adultos. También hay una mayor
incidencia en aquellos Que tuvieron rleo meconial y
en aquellos con insuficiencia pancreática. Factores
que contribuyen a esta condición son las secreciones
intestinales anormales. partlculas de alimentos no
digeridos. tránsito intestinal prolongado, bajo
contenido de fibra en la dieta. dilatación intestinal y
deficiencia de agua.

Invaginación intestinal:

Al igual que DIOS, la intususcepciÓn es causada
por la acumulaciÓn de material espeso en el ciego,
fieon terminal y colon ascendente. Los pacientes
suelen presentarse con dolor abdominal tipo cólico
intermitente, vÓmitos, masa palpable y sangrado
rectal. El diagnóstico puede raalizarse con un enema
con contraste, que también puede ser terapéutico o
un ultrasonido abdominal Que puede mostrar la
lesión clásica.
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El prolapso rectal: en algunos pacientes can Fa
que han sufrido desnutrición, la fuerza del suelo
pélvico puede ser pobre y el apoyo para el recto
insuficiente. Esto combinado con heces votllminosas
cUflndo fa malabsorción no está suficientemente
controlada puede llevar al prolapso rectal. El manejo
es simplemente raducir el prolapso, corregir la
desnutrición de base, y mejorar la calidad de las
heces con el reemplazo de enzimas pancreáticas y
las calorías extra. Rara vez la reparación quinirgica
es requerida.

EnfermedBd hepátictJ: después de fos problemas
cardiorrespiratorios, la enfermedad hepática es la
causa más frecuente de muerte en pacientes con
Fa 12 • 3% de la mortalidad general). los pacientes
con FO están en riesgo de cirrosis biliar focal causada
por la obstrucción de la vla biliar intrahepática.
Aproximadamente 6 - 30% de los pacientes pueden
presentar hepatomegalia. pero menos del 5% tienen
cirrosis. Otras manifestaciones incluyen colestasis
neonatal. la presencia de cálculos biliares y
colecistitis.

Algunos de los síntomas, que sugieren
enfermedad hepática incluyen: aumento de peso,
fatiga, náuseas, dolor abdominal o masa, hematomas,
hemorragias gastrointestinales e ictericia o prurito.
El tratamiento de la enfermedad hepática en Fa
tiene el objetivo de prevenir lesiones hepáticas en
curso y evitar las complicaciones de la hipertensión
portal y cirrosis. El ácido ursodesoxicólico es un
ácido biliar hidrofnicoQue seM utilizado ampliamente
en los trastornos co!estásicos.

o Enfermedad ósea
La enfermedad ósea se caracteriza por la

disminución de la densidad mineral, aumento de las
tasas de fracturas en especial durante la adolescencia
y la edad adulta. Prevención y el reconocimiento de
una baja densidad mineral ósea es importante ya
que las consecuencias de una fractura de fragilidad
puede repercutir negativamente en la salud de los
pacientes con FO, causando dolor e interfiriendo
con la fisioterapia respiratoria.

1;;'] Trastornos endocrinos
La disfunción del páncreas es causada por la

obstrucción de los conductos intrapancreática con
secreciones espesas. Esto induce a la fibrosis y la
sustitución progresiva del cuerpo del páncreas con
la grasa. Cuando cierta proporción de las células del
páncreas son disfuncionales. el paciente desarrolla
deficiencia de la insulina e intolerancia a los
carbohidratos. la diabetes secundarla a Fa no
pertenece al grupo de DM tipo lo 11, sin embargo el
tratamiento es con insulina. A diferencia de los otros

tipos de diabetes, en el paciente con Fa se
recomienda continuar con una dieta alta en calorías.
Esta patologra esta altamente relacionada con peor
función pulmonar. mayor taza de infección por
Pseudomonas, peor nutrición y mayor numere de
hospitalizaciones.

o Reproducción
Prácticamente todos tos hombres con FQ tienen

azoospermia y son infértiles debido a le ausencia
congénita bilateral de los conductos deferentes
¡CBAVD}.

o Trastornas psicológicos
Vivir con FQ constituye claramente una enorme

carga para los pacíentes y sus familias. Los niños y
jóvenes con enfermedades crónicas. incluyendo
pacientes con FO, tienen casi tres veces el riesgo
de desarrollar problemas emocionales y de
comportamiento en comparación con sus
campaneros sanos.

o Conclusiones
La fibrosis qu!stica es un trastorno genetlcoS

que puede afectar múltiples sistemas. Importlimtes
avances en la tecnología han mejorado nuestra
comprensión del papel de la proteína CFTR y la
fisiopatologfa de la enfermedad pulmonar supurativa
que conduce a la fase terminal e insuficiencia
respiratoria. El conocimiento de las manifestaciones
clínicas de esta enfermedad y el diagnóstico
temprano son consideraciones importantes para los
padres de familia. El diagnóstico precoz debe reforzar
los beneficios de las intervenciones tempranas.
Establecer protocolos y guias de manejo en centros
de fibrosis qurstica permite llevar un seguimiento
adecuado de la enfermedad y as! mejorar la sobrevida
y caHdad de vida de estos pacientes y sus familias,

o Referencias
Las siguientes son lectura!; rfll;:omllndadas para revisar sobre el
tema de liblosis Qll!sticu.

1, Bell se, Robiflllon PJ. Ellacerbatlo,.,s in cystlc fibrosil: 2 •
Prevention. Thorax 2007; 62:723·732.

2. Tlddons HA, Oonaldson SH. "Rosenleld M. Pillé PD, CYS1!C
fibrosis kmg cisease ,tans in tho sma!l aifways: an _ trost
it mOfe effectivoly? Podilltr PUfm()flo! 2010: 45: 107-117.

3, Flume PA. Mogay~et PJ Jf. Robinson KA, Goss CH.
Aosenblatt Rl., Kuhn AJ, et al. Cystic fibrosjs pulm()l1ary
guidofinft$': trft.lltmunt o, pu!monary ex9cerbatiof!s. Am J
Respir eri1 Care Med 2009: 180: S02·80B.

4. McAuley OF, Elborn JS. eY:itiC fib!"OBis: basic scionctl.
Paodilltr Ru:spir Rev 2000; 1: 93·100.

5. Referencias en ¡mernot. En: www.cysticfibrosis.org.all,
www.cfww.org.www.echoc.org, www.ett.org.



Enfermedad celiaca en la
población pediátrica
(Celiac disease in children)

Gabriela Jiménez-Arguedas

'" Enf. Crónic:~!3
IS5N 1409.00901200912'121115· \ lB
"'11 PtlHtric.a CQlllITiclnSl. "2009
A!lOciaci6<1 Cos!affitenllll de Ped;l'!T;'

o;] Resumen
la Enfermedad Celiaca es una inflamación crónica caracteri2ada por vellosidades
aplan¿:¡das en el intestino delgado que es inducida por proteínas ricas en glutamina
y profina del trigo, la cebada y el centeno, en personas genéticamente
susceptibles.

Se postula que la condición se desarrolló después de la segunda era del hielo en
el medio oriente cuando se inicia el cultivo de granos. la primera descripción de
la forma clásica fue en 1888 por Samucl Gee, pero no fue hasta 1950 que se
asoció al gluten.

Según estudios Norteamericanos y europeos. actualmente, la prevalencia varia
entre 1:300 a 1:80 niños. En Costa Rica no hay datos epidemiológicos y
probablemente está sub·diagnosticada.

L8I presentación clfnica es variable. Pueden ser desde asintomático hasta cursar
con un síndrome de malabsorción franco con diarrea persistente y falla para
progresar.

Si se sospecha, se pueden realizar estudios serológicos y posteriormente confirmar
el diagnóstico con biopsias de duodeno.

El tratamiento consiste en una dieta libre de gluten.

Descriptores: enfermedad célica, población pediátrica, gluten.

o;] Abstraet

Celiac Diseasc is a chronic inflammation characterized by flat villi in the smaJJ
intestine triggered by proteins rieh on glutamine and prolins from wheat, rye and
barley in genetically susceptible persons.

lt has been postulated that this disease developed after the second ice age in the
Middle Eastern with the culture of grains. The first description of the cJassic form
was in 1888 by Samuel Gee. but it wasn't until the 1950's when it was Hnked
to gluten.

North American and European studies have reportad a prevalence that varies
between 1:300 a 1:80 children. In Costa Rica there are no demographic data and
it is probably under diagnosed.

Clinical presentation varies. The child can by asymptomatic or have a florid
malabsorption syndrome with diarrhea and failure to thrive.

lf suspected serology studies can be done and then duodenal biopsies should be
taken to confirm the diagnosis.

Treatment consists of a gluten free dieto

Key words: celiac disease, children. gluten.
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La estimación de la prevalencia. en enfermedad
celiaca (EC), ha mejorado desde Que se utilizan
exámenes serológicos más confiables como el
anticuerpo transglutaminasa tisular lnmunoglobulina
A (lgA). Un estudio de prevalencia en Finlandia,
encontró Que 1 de cada 99 niños tenia EC (confirmado
por biopsia>. l4l Un estudio similar realizado en Italia
identificó una prevalencia de 1: 106. 1&\ Esta
enfermedad es menos frecuen1e en hispanos UIJ, sin
embargo en América latina no se conoce la
prevalencia. Un estudio serol6gico realizado en
donadores de sangre en México encontró una
prevalencia de hasta 1:37 (11, estos casas no fueron
confirmados por biopsia, sin embargo evidencia que
probablemente no se sospecha lo suficiente. En
lugares como Asia y África central es rara. El mayor
número de casos reportados con sero\ogla positiva,
en niños. de hasta 5.6% se registra en Saharawi
(África del oeste). HI

&'] Etiología

la EC se desarrolla en huésped con predisposición
que se expone a un factor ambiental desencadenante.
1
'

,81

Los cereales se cultivan en todo el mundo y son
un componente importante de la dieta en humanos,
La Inflamación en EC depende de la exposIción a
prolaminas Que se encuentran en el trigo. la cebada
y el centeno, El gluten es una masa hulosa
conformada por proternas de depósito que tienen
una química compleja y son responsables de las
propiedades para hornearse del trigo. (1,11

Es un trastorno familiar, parientes de primer
grado tienen de un 5 a un 10% mayor riesgo que la
población general de desarrollar EC.IWl Estudios en
gemelos monocigotos han demostrado una
concordancia de hasta un 85%. tI. tl Comparada
con otras enfermedades multifactoriales es una de
las que presenta más concordancia (Diabetes Tipo I
36%, Crohn 33%, Esclerosis Múltiple 25%).
Análisis genéticos la asocian fuertemente a los
genes HLA-OQ, Cerca del 95% con EC expresan
HLA-OQ2, la mayorfa del restante 5% expresa HlA'
008. Sin embargo, hasta un tercio de la población
general porta el HLA-OQ2, lo que sugiere que el
HlA es parcialmente la causa de esta condición.

&'] Fisiología

En la fisiopatolog(a de la EC intervienen 3
procesos. Primera, los péptidos de gluten atraviesan
el epitelio hasta la lámina propia por tres rutas. Se
ha descrito que en esta patologre la permeabilidad
intestinal está aumentada lo que facilita el paso

paracelular de estas proternas. La segunda ruta es
transcelular, Interteron gamma dependiente, la
tercera vía es por retrotrancitosis, ésta consiste en
Que la 19A secretora transporta los péptidos de
gluten intactos hacia la lámina propia. III

El segundo mecanismo es la modificación y
presentación del gluten. La nansgllJtaminasa tisular
es una cnlima, calcio dependiente, que se libera
durante la inflamación. Su actividad y expresión
está aumentada en pacientes con EC. Esta enzima
al deaminar la g!utamina y formar ácido glutámico,
hace que los péptidos de gluten se llenen de cargas
negativas y esto hace que calcen mejor en el OQ2 y
008. las células dendrrticas a su vez presentan los
péptidos de gluten (unidos al HlA 002 Y DOS) ante
los linfocitos T, CD4, 1$1

Una vez activados, los linfocitos T C04 producen
varias citoquinas proinflamatorias (IL 6. IL 18. IL 21.
interter6n gamma e interferón alfa) que disparan una
serie de de mecanismos Quedañan el tejido. Aumentan
la secreción de metaloproteinasas e incrementan la
citotoxicidad de los I1nfocitos intraepiteliales Que
llegan a producir apoptosis de 105 enterocitos y
aplanamiento de las vellosidades. 181

&'] Manifestaciones clínicas

Característicamente la EC se presenta desde la
infancia y antes de la edad escolar. Signos y
sfntomas de malabsorción inician meses después
de la intraducción de gluten en /e dieta. los niños
pueden tener: diarrea. vómito, distensión abdominal,
falla para progresar, constipación y dolor abdominal.
12,11 Casos que cursan con enteropatfa severa se
manifiestan con otros sintomas como hipotoofa,
hipoproteinemia, deshidratación. hipocalemia e
hipoprotrombinemia.

Los niños mayores pueden tener manifestaciones
no gastrointestinales como: baja talla. retraso
puberal, hipoplasia der esmalte dental. anemia
ferropénica y osteoporosis. Entre más grande el
paciente mas difusos los síntomas. hasta pueden
llegar a no tener manifestaciones gastrointestinales
13.8,101

En los últimos años se ha visto que la presentación
clásica de síndrome de malabsorción es menos
frecuente. Varios parses han reportado que los
s(ntomas son mas leves y la edad de diagnóstico es
mayor 18, 1!l.

Esta enfermedad se asocia 8 enfermedades
autoinmunes y no autoinmunes. En la literatura se
mencionan: diabetes tipo 1 'hasta un 8% tiene
cambios intestinales sugestivos de fe), tiroiditis
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autoinmune. Sfndrome de Down (5-12%). Srndrome
de Turner (4.1-8.1 %), Sindrome de Williams {8.2%)
Ut! V deficiencia selectiva de IgA {2% de pacientes
con EC). 11J.1.l

Dentro de' diagnóstico diferencial se deben
considerar otras enfermedades Que se pueden
reportar como ee y que cursan con atrofia parcial
de las vellosidades. Entre ellas están: alergia e
intolerancia a la proteína de vaca. gastroenteritis
infecciosa, enfermedad de Crohn. gastroenteritis
eosinofl1ica. giardasis. sobrecrecimlento bacteríano,
drogas y radioterapia. tel

ltj Diagnóstico

El primer paso para el diagnóstico es sospecharlo.
Se recomienda considerar Ee en el diagnóstico
diferencial de niños con falla para progresar y diarrea
persistente. t3! T ambién se sug iere busca rl a en
pacientes con dolor abdominal recurrente, vómito y
constipaCión ó en niños con manifestaciones no
gastrointestinales como dermatitis herpetiforrne.
osteoporosis, baja talla. retraso puberal. anemia
ferropénica resistente al tratamiento e hipoplasia
del esmalte dental de los dientes permanentes. En
pacientes asintomáticos pero con patolog(as Que se
asocian a EC la recomendación es hacerles
exámenes a partir de los 3 años y por lo menos 1
año de consumir una adeCuada dieta Que contenga
gluten. 13.

ActLJalmente para el diagnóstico se hacen
exámenes serológicos y los resultados positivos
posteriormente se confirman con biopsias de
duodeno. Cl5.1~. Dos anticuerpos son los más
utilizados anti-endomisio IgA y anti-transglutaminasa
tisular 19A. Éstos tienen una sensibilidad del 86­
100% ¡media 95%) y del 61·100% {media 8704}
respectivamente. 111. El anticuerpo anti- gliadina IgA
por tener una precisión inferior ya no está
recomendado para el tamizBje por EC.

Por la asociación de EC y deficiencia de IgA
mencionada anteriormente y como ambos
anticuerpos son IgA se sugiere medir los niveles de
IgA ya que esto ayuda a interpretar los resultados.
Por ejemplo, en un paciente con cJ{nica sugestiva
con anticuerpos normales y niveles de IgA bajos se
sugiere repetir los anticuerpos y en esta segunda
ocasión medir anti-transglutaminsa IgG.

Para confirmar el diagnóstico el consenso es que
s610 se puede hecer con biopsias de duodeno. El
paciente debe ser referido a un Gastroenter610go
Pediatra para que valore el niño. reaJíce la endoscopla
y tome ai menos 4 biopsias de duodeno da diferentes
sitios. Esto debido a que la enfermedad afecta la

muCosa en parches (hay zonas con mucosa normal
y otras zonas con mucosa afectadal. Siempre se
debe incluir al menos una biopsia del bulbo duodenal
1181. En un paciente con alta sospecha clrnica pero
serologra negativa se debe considerar realizar una
gastroscop(a y tomar biopsias para descartar o
confirmar el diagnóstico. No se recomienda iniciar
una diete libre del gluten sin antes haber confirmado
el diagnóstico histolológicamente.

En la histologfa el patólogo busca las lesiones
características Que varian de lesiones infiltrativa con
un aumento en número de linfocitos intraepiteliales
con vellosidades normales, hasta una mucosa
completamente plana. Para determinar la severidad
se utiliza la clasificación de Marsh. IIl1t

la detección de Jos HlA DQ2 V ooa se utiliza
por su alto valor predictivo negativo para descartar
la enfermedad. pero no ti ene un papel en diagnóstico
de la misma. Principalmente se utiliza en pacientes
con familiares de primer grado enfermos o Que
tienen enfermedades asociadas como Diabetes tipo
1 ¡Sl. Hasta un 40% de la población caucásica porta
HLA 002 o OQS por lo que el resultado es de poca
utilidad si es positivo. ti!

ltI Tratamiento

él único tratamiento probado es una dieta de por
vida libre de gluten 11.2.31. Todos los medicamentes
y alimentos Que contengan o estén contaminados
con trigo. cebada y centeno deben ser eliminados.
la contaminación con gluten no se puede evitar al
100 %. un estudio a doble ciego. placebo controlado
determinó que hasta 10mg de gluten pueden ser
bien tolerados pero 50mg son dañinos 1201.

la posibmdad de consumir avena es contrOversial.
En la taxonomía pertenecen a la misma subfamilia
pero a una tribu diferente. Es segura en algunos
casos hasta 5 años después de estarlo consumiendo
1211 pero hay estudios Que reportan células T
intestinales que reaccionan ante la avenina l22.231 •
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Nuestra compresión sobre la prevalencia, significancia y etiología de la hipertensión
arteria! en nilÍos se ha ido desarrollando rápidamente. Resientes estudios y otros
aun en proceso han demostrado que la presencia de hipertensión arterial es uno
de los factores de riesgo cardiovascular Que se observa cada vez a edades más
tempranas. Por ello el incorporar la toma de la presión arterial como rutina en el
examen pediátrico asi como la publicación nacional de las normas sobre
hipertensión en niños. no solamente han hecho posible la detección de pacientes
con hipertensión arterial secundaria asintomática que no habran sido diagnosticados,
si no también que la elevación de cifras de presión arterial durante la infancia es
más comun Que en etapas de la adolescencia como se crera anteriormente. La
hipertensión es menos comun en niños Que en adultos, se estima que de 1 a 3%
de la población pediátrica presenta hipertensión. la mayoría de los niños tienen
una causa secundaria y que es potencialmente curable en relación 8 los adultos.
Sin embargo actualmente se sabe Que la hipertensión detectada en algunos niños
es un signo de alguna enfermedad parenquimatosa renal, mientras que en otros
casos la elevación de las cifras de presión arterial representa el desarrollo temprano
de una hipertensión esencial o bien secundaria a obesidad o un sindrome
metabólico.

Diagnóstico y Tratamiento de la
Hipertensión Arterial en Niños
(as) y Adolescentes
(Evaluation and Management of Hypertension in
Children and Adolescent)

Sara Fernández
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En esta revisión mi objetivo es mostrar las nuevas tendencias de hipertensión
arteria! en niños y adolescentes asf como proveer de información para realizar el
diagnóstico, tratamiento y prevencjón de la hipertensión en niños.

Descriptores: evolución de hipertensión arterial, obesidad, índice de masa
corporal, riesgo cardiovascular, tratamiento. población pediátrica.

o Abstraer

Our understanding of prevalcnce. significance. and etiology of hypertension In
children is evolving rapidly. New and angoing epidemiology research has
demonstrated the presence of high bload pressure as well as ather cardiovascular
risk factor at young ages. Because of that. the incorporating the bload pressure
measurement into de routina pediatric examination as wal! as the publícation of
the natianal norms far blood pressure in children not only enable detection of
significant asymptomatic hypertension secondary to a previously undetected
disorder but also confirmed that mild elevations of blood pressure during
childhood were more common than previously recognized, partlcufarly In
adolcscents. High Blaad Pressure is much less camman in children than adults;
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o Diagnóstico

Cuadro 1.Causas más frecuentes de hipertensión
arterial crónica en niños y adolescentes.

,w -~~' ......~~--
Renal
InsuficienCia renal cr6nica NefropatIa dI! reflujo
(cualquier causa) Postransplante renal
Glomerulopatias crónicas Trauma renal/tumores renales
Pielonefritis etónic:a lupus eritematoso sistémico
Uropatia obstructiva Otros desórdenes del tejido
Enfermedad renal poliquistka conectivo

Vascular Endocrino
Lesiones de la arteria renal Feocromocitoma
Trombosis de la venil renal Síndrome de Cushing
Coartación de la aorta Hiperplasla adrenal congénita
NeuroflbromatQ!;ls Neuropatía congénita (no
Vasculitis sistémica determinada)
Srndrome de Wiiliams Hipolhipertirok!ismo

Neuroblastoma
Hiperparatiroidisrno
Hlperaldosteronlsffio primario
Endocrinopatia hipertensiva
genética

Misceláneos Medicamentos
Hipertensión esencial Contraceptivos orales
primaria ESferoides
Displasia broncopulmonar Anfetaminas
Incremento presi6n Cocafnil
Intracraneala
Obt'osidad
Apnea del sueno
Sindrome de tumer

Prehipertensión: son las cifras de presión arterial
entre percentil 90 y 95 o bien cualquier valor de
presión arterial mayores o iguales a 120/80 mmHg
en un adolescente aunque estos valores sean
menores al percentil 90. según el sexo. la edad y la
talla. 12.6.101

Para poder realizar el diagnóstico de HTA
debemos primero plantearnos la pregunta de ¿A
quien se le debe medir la presión arterial? y la
repuesta correcta es. que a todo niño mayor de 3
años Que sea valorado en una consulta médica se le
debe determinar la presión arterial sin acepción
alguna, como parte de la evaluación cotidiana de los
signos vitales.

Hipertensión: es definida como la presión arterial
sistólica y diastólica por encima del percenti! 95
según el sexo, la edad y la talla. determinada como
tal en al menos tres ocasiones distintas. (2••• lit

En algunas ocasiones no se logra determinar la
causa, definiéndose as! lo que conocemos como
hipertensión arterial esencial. donde entran en juego
una gran cantidad de factores de medjoambjente y
genéticos. 11.71 (cuadro 1)

la definición de HTA en niños y adolescentes
está basada en la normativa de distribución de la
presi6n arterial de niño sano. u.e. ti

Presi6n arterial normal: se define como valores
de presión arterial sistólica y diastólica menor al
percsntil 90 según el sexo. la edad y la talla del
niño. \2....1

o Etiología

an estimated '·3% of children have hypertension. A
large percentage of children have s8condary and
potent¡ally correctable causes of hypertension than
do adults. It is now understood that hypertension
detected in some children may be a sing of en
underlying disease. such as renal parenchymal
disease. whereas in other cases the elevated bload
preSsure may represent the early onset of essential
hypertension or secondary to the obesity and
metabolic syndrome.

Las formas secundarias y potencialmente
curables de hipertensión son más frecuentes en
menores de 13 años 11-3.61, donde cerca del 90% de
la hipertensión arterial es de origen rena/ U.3.&!.

Las netropatías parenquimatosas se convierten
en el 78% de las causas en niños entre 1 y 5 años,
de estos la causa más frecuente es el feflujo vésico­
uretera1. patologfa obslfuctiva y enfermedad renal
adquirida. (~Ull

o Definicione5

Se estima que la incidencia global de hipertensión
arterial en la infancia está entre 1-5%. I1·A.

comparándose con un 25-35% en el adulto y hasta
un 60~70% en mayores de 70 año. Sin embargo se
ha observado un incremento de esta enfermedad en
niños. asociado a otras condiciones como son la
obesidad,

In this review. my objective is to report new
normative blood pressure data in children and
adolescent and to previde additional ¡nfarmatian
regarding the diagnosis. treatment. and prevention
of hypertenslon in children.

Key words: evaluatíon of hypertension. obesity,
corporal mass indexo cardiovascular risk. factor.
therapy. Children.

mi l..- ~A<t.....~ped--:=.=,,=c=ostarr¡c.Volumen 21, número 2. Setiembre-Diciembre 2009



En el caso de menores de 3 años se recom":!nda
Que al menos la presIón arterial sea medida
obligatoriamr líe 3gt'Jn las recvmendadones ·oP.t
'Cuarto reporte de d1agl"'flst; ',evalu3ción VrmmeJo de
presi6n arterial en niii"'C¡ y <l'dolescente: icubJro ,.

Es importante además mencionar alglJllm.. errOles
frecuentes a la hora de determinar la presión arterial
y tratar de establecer el diagnostico, que nos pueden
hacer inCurrir en errores o en sub-diagnósticoS
como:

Metado que se utl1iza para tomar la PA: recordar
Que el método más adecuado para la determinación
de 1<.'1 PA es el auscultatorlo, utilizando un manguito
de tamalÍo adecuado para el brazo del paciente.

El tamaño del mangUIto correcto, es aquel donde
la vejigél del manguito cubre un 40% de la
circunferencia del brazo entre el. acromion y el
olécrano, y el largo debe ser al menos entre yn ao­
100% de este. 'll-IJ

Considerando el braz.o derecho el idóneo para
determinar la PA por dos razones, primero las tablas
estándar de comparación fueran realizadas en brazo
derecho y segundo se elimina la posibilidad de
falsos valores dados por bajo flujo por una coartación
de aorta, leidos en el brazo izquierdo. n~-l~,

Confirmar el diagflóstico: Todos los valores de
presión arterial altos deben ser confirmados en
visitas posteriores antes de caracterizar al niño
como hipertenso. rlll. 9,171 Se deben considerar los
valores normales de PA según edad, sexo y talla.

Toda media de PA obtenida por método
oscilatorio fdinamap, critican o método electrónicol
Que excede el percentil 90 debe ser repetida con
método auscultatorlo. 12. J, 11. 81

Es importante descartar la elevación de la PA
por alguna causa emocional, dolor. aumento del
tono simpático. o bien asociado a nefritis. uso de
drogas o cirugfa, que nos den una causa especffica
y transitoria de la HTA.

Instrumento adecuado: el esfingomanómetro de
mercurio es el estándar de oro para la medici6n de
la PA, utilizando el método oscilatorio ldinamap,
criticón o método electrónico) se obtienen medidas
de PA miís altas. (17,11,18'

Pres;cjn arteria} media(PAMJ: la determinación
de la PAM no es un parámetro útil para el diagnóstico
de HTA, pues las tablas no contemplan los valores
de PAM por percentilos. La PAM es útil en el
seguimiento de pacientes hipertensos. para
determinar riesgo de daño al 6rgano blanco.

Cuadro 2,Condiciones en menores de 3 anos. bajo
! ~uales se debl ::le considerar obligato"ia la

medida de la pr~sión arteri<11

1_ Hi;tod¡; de rF'm~tl.>'td~d.mll)o' boj" 1*"0 ~I I'\"'_,,"!, u 0" '1

condición l1I"on,ltdl 'lU€ haya requerid.,; dl~r,)"':'11 ~r: 121

unidad de cuidados neonatales.

2. Enfe-rmedad c¡mii¡¡ca cOf'lgenilillrepalilda o no'!

3. InfeccionE.-s del tracto urinilrio recurrertu,,~, protelnun",

hemilluria.

4. Enf~rmedad lenal conocida, o malformaciones

urológicas.
5. Historia familiar de enf'?rmedades renales congénitas.

6_ Transplante de órgano5 sól'ldos.

7. Tratamiento con drogas conQ<i(ias que eleven presión

arterial.

8. Otras enfermedades sistémicas a~odadas a hipertensIón

arterial (neurofibromatosis, esclerosis tuberosa)

9. Evidencia de elevación de presión intracraneafa,

resistencia al tratamiento, sintomas de hipotensión
o pacientes de difícil manejo como en insuficienCia
renal crónica, diabetes. 120_20

Auscultación: recordar que al tomar la PA con
método auscultatorio se debe considerar como
presión arterial sistólica el primer sonido de Korotkoff
y la presión arterial diastólica el quinto sonido o bien
en el momento que estos desaparecen; sin embargo
en niño es frecuentes encontrar que los sonidos de
Korotkoff se logran auscultar hasta O mmHg, de
persistir con valores muy bajos de Korotkoff se
deberá considerar el cuarto sonido IK4~ como el
valor de presión arterial diastólica. (17.111

Tablas de valores: la presión arterial estándar
basada en edad, sexo V talla provee una clasificación
más precisa de la PA de acuerdo al tamaño corporal.
42. 8.lt)

Las tablas de PA actuales revisadas incluyen el
percentil 50, 90, 95 Y 99, para la edad, sexo y talla.
evitando un sub-diagnóstico en niños que son muy
altos o de baja talla.

En estas tablas se tomaron en cuenta además
para su creaci6n las nuevas gráficas de los percentilo
de talla según COCo [22)

Además se han incluido ligeros cambios en los
valores de los percentij 90 y 95, desde al último
reporte y se incluyó el percentil 50 con el objetivo
de establecer un punto medio del rango normal de la
PA. (apéndice)
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o Evaluación según estadio

Hipertensi6n Primaria: cifras tensionales altas
(mayores al percentil 951 en niñas son consideradas
un factor de riesgo para presentar HTA en adultos
j6venes. f 23.24)

la HTA primaria en niños es usualmente
moderada o de un estadio l. frecuentemente
asociada a historia familiar de HTA o enfermedad
cardiovascular 11.3.11), niños y adolescentes con HTA
primaria se presentan con obesidad; se ha
establecido claramente fa relación de incremento de
la PA con incremento de Indice de masa corporal
(lMCl (mayor al percentif 95), se observa
aproximadamente un 30% de HTA en pacientes
obesos. (25.1!!

Los pacientes con sobrepeso pueden presentar
rasistencia ara insulina, dando cifras de gl¡cemia
elevada; pacientes HTA, obesos, con hiperglicemia
desarrollan el srndrome de resistencia a la insulina o
bien síndrome metabólico, hasta en un 30%
lcaracterizado por triglicéridos altos, lipoproternas
de alta densidad (HOLI bajos, obesidad truncal e
hiperinsulinemia),127.2&1

La HTA en niños por sr sola es un factor de
riesgo para enfermedad cardiovascular, este riesgo
se incrementa si se asocia a síndrome metabólico,
otros factores de riesgo Que se deben identificar son
panel de lípidos, en pacientes obesos con PA entre
el percentil 90 y 94 y en todos los niños con cifras
de presión arterial mayores al percentH 95; en caso
de historia importante de diabetes melfitus tipo 11, se
debe considerar realizar Hb Al c (hemoglobina
glicosilaca) o test de tolerancia de glucosa. 129.301

Estos parámetros deben ser repetidos periódicamente
para detectar cambios en los factores de riesgo de
enfermedad cardiovascular. 129.30).

Otro grupo importante de pacientes a prestarles
atención son los niños roncadores quienes
aproximadamente el 15% son hipertensos, también
se ha descrito Que entre un , % y 3% de pacientes
con desordenes respiratorios del sueño son
hipertensos.131)

Hipertensión ArterialSecundari,,: HTA secundaria
es más frecuente en niños que en adultos, se
observa con mayor frecuencia en niños muy
pequeños, se presentan como HTA en estad'lo 11 y
deben ser evaluados más exhaustivamente Que los
pacientes en estadio l. •.:m

Una exhaustiva historia cHnica y examen
tlsieo son necesarios en el diagnóstico y evaluación
de HTA, no sólo investigar signos y sintomas

dados por hipertensión. si no también hallazgos
clínicos que pueden relacionarse con desordenes
sistémicos.•~- IUI

la historia familiar de HTA se considera un
factor predictor significativo para la HTA en n¡¡¡os.
existe una fuerte evidencia de factores de riesgo
genéticos tanto en niños como en adultos de
desarrollar HTA, la historia lamiliar de HTA es más
común en niños obesos Con HTA Que en niños con
HTA sin obesidad. 1231

Evaluación de daño 8/ órgdno blanco: la HTA en
adultos se considera como un factor de riesgo para
inhJrto, AVe o enfermedad cardiovascular nO.33.MI
en niños y adolescentes con elevación severa de la
PA es un factor de riesgo para encefalopatía
hipertensiva, convulsiones. e Incluso accidente
carebrovascular e insuficiencia cardiaca congestiva,
también pueden asociar parálisis cerebral, síntomas
visuales. m·31H

Incluso la HTA que no es tan severa contribuye
a daño del órgano blanco. m.3&1

la hipertrofia ventriculo izquierdo es el dato
clínico más prominente de evidencia de daño al
órgano blanco causado por hipertensión en niños y
adolescentes, el aumento de la masa del ventrfculo
izquierdo se ha reportado hasta en un 34-38% de
niños y adolescentes con HTA moderada o sin
tratamiento. 1J1J.401

En adultos es bien conocido ras anormalidades
en la vasculatura de la retina, sin embargo en niños
no hay estudios randomizados bien controlados
donde se describa claramente el daño en la retina
por la HTA. Scalina y col$. evaluaron un grupo de
recién nacidos con HTA y reportó aproximadamente
el 50% de los naonatos presentaron retinopatra
hipertensiva.•"1]

El ecocardiograma es la primera herramienta
recomendada para evaluar pacientes con daño del
órgano blanco. para los pacientes que presentan
hipertrofia ventricular iZQuiorda. se les deben
chequear en forma periódica, al menos una vez
cada ano, si están estables. 162)

o ControlySeguimiento

En el caso de PA normal, se recomienda controlar
en cada exploración frsica. una dieta saludable,
actividad fisics y descanso adecuados. IUI!

En el estado de Prehipertensión, se recomienda
controlar la PA cada 6 meses. manejar el peso
(sobrepeso), introducir la actividad fisica, manejo
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de dieta sana, no se requiere tratamiento
farmacológico a menos que el paciente presente
enfermedad renal crónica, diabetes mellitus, falla
cardiaca o hipertrofia ventricular izquierda. tu....

Hipertensión estado 1: se recomienda control en
1-2 semanas o más pronto si el paciente está
sintomático, si persiste elevada la presión arterial en
2 oC8siones adicionales, evaluar referir a centro de
cuidado dentro de 1 mes, se recomienda manejo de
peso, introducir actividad fisiea y dieta sana, iniciar
tratamiento farmacológico si tiene indicación. lUl

Hipertensión estado 11: se debe evaluar y referir
a centro de cuidado dentro de 1 semana o
inmediatamente si el paciente está sintomático,
manejar el sobrepeso, introducir actividad física y
dieta, se recomienda iniciar de Inmediato terapia
farmacológica e incluso se podrá requerir más de
una droga.lUI

~ Tratamiento
No Farmacol6gica:

a. Manejo del peso: Existe una fuerte relación
entre el peso y la PA, una excesiva ganancia de
peso es asociada con elevaci6n de la PA, 123.24.43.«.1,

el mantenimiento de un peso normal o ganancia
normal de peso lleva a menos HTA en el adulto.

la pérdida de peso en los adolescentes se asocia
con disminución de la PA. pero no sólo disminuye la PA
si no también lleva a una disminución de la sensibilidad
de variación de la PA por la carga de sal. disminuye
otros factores de riesgo cardiovascular como
dislipidemias y resistencia a la insulina. 128,4Utl.47.

Algunos estudios muestran que una reducción
en aproximadamente 10% IMC lleva a una reducción
de PA en 10-12 mmHg. 130.48.4'1

Robison V cols. encuentran Que ellMC es mayor
en niños con HTA esencial que con HTA secundari a,
también observa IMC más elevado en familiares con
HTA esencial en comparación con IMe de familiares
sin hipertensión tlsencial,1231 Aproximadamente un
30% de niños con ¡MC mayor al percent" 95 tienen
hipertensión arterial. 161 Cooper V cols. reportó una
reducción importante en la presi6n arterial sistólica
en niños con IMC menor a 23%.1241

El IMe es más predictivo para la HTA primaria
en menores de 12 alias, y se asocie' con el
diagnostico temprano de HTA primaria, no depende
del sexo, ni de la raza. l231

b. Dieta: se recomiendan cambios en dieta, como
disminuir tamaño de las porciones, evitar afimentos

ricos en azúcares, y con abundantes calorras,
incrementar la ingesta de frutas, vegetales e incluir
un saludable desayuno. Se padrfa solicitar ayuda por
una nutricionista, en las primeras citas se debe
evaluar hábitos alimenticios de la familia. IJO.48.601

Reducción de sal en la dieta en niños y
adolescentes se ha asociado con pequeña reducción
de la PA (entre 1·3 mmHgl. Sin embargo en algunos
estudios randomizados se ha observado que la
reducción de sal (sodio) en la infancia lleva a niños
con valores de PA más bajos y además se ha
observado que los pacientes que son alimentados
con lactancia materna, la cual tiene menor cantidad
de sodio, tienen valores más bajos de la PA. t611 La
recomendación adecuada de ingesta de sodio en
niños de 4 a 8 años es de 1.2 gr/dia y en niños
mayores es de 1.5 gr/dla. (2l

En cuanto a otros elementos como potasio ( K),
Calcio (Ca}, Magnesio (Mgl, macro nutrientes y
dieta modelo son inconclusos, porque hay muy
pocos estudios o porque son estudios no bien
controlados. ¡&2.63.&4,6Utll

c. Actividad frsica; la actividad trsica tiene
grandes beneficios cardiovasculares y es la principal
arma para prevenir y tratar la obesidad, 1~7, Y,stl

Se recomienda realizar actividad frsica aeróbica
de 30-60 min por dla y disminuir la actividad
sedentaria a menos de 2h por dra, para prevenir la
obesidad, HTA y otras enfermedades
cardiovasculares. lUSt!

Farmacol6gico:

B. Indicaciones para iniciar tratamiento:

1. Hipertensión sintomática

2, Hipertensión de tipo secundaria

3. Daño al órgano blanco por hipertensi6n

4. Diabetes (tipo 1y 11)

5. Hipertensi6n persistente a pesar del
tratamiento no farmacológico

Todas las clases de antihipertensivos han sido
utilizadas en los pacientes pediátricos y han
demostrado disminuir la PA en los niños. Asr
entonces Que a discreción del médico tratante con
qué medicamento iniciar la terapia (cuadro 3).

Se recomienda que todas las drogas sean
prescritas de la misma forma, iniciar con una única
droga, aumentar dosis hasta controlar PA. al llegar
dosis máxima o efectos secundarios se recomienda
asociar otra droga de clase diferente. \l. 3, S. '1

Hipertensión .rt.,I.1 en nIños ISlra Femándel



Cuadro 3. Tratamitmto antlhlpl!rttmslvo oral tm pacientes de 1 a 17 años

1,-'- . :.'W1.t'-H;~. !!J. """C1a~ Or09a Do~i~ Intervalo

Captopril -1:0,3-0,5 mg/kg/dosis "M: 0,6 mg/kg/d 5 tid
IECAS 1:0,08 mg~:::~ hasta 5 mg/dEnatilpril M:O,6mQ/k d hasta40mc;/d qd-bid

y - BJoque<1dores labetalol 1: 1-) mg/kg/d M: 10--12 mglkg/d hasta 1200 mgld bid

Atenolo! 1:0,5-1 mg/Kgld M: 2 mg/kg/d hana l00mgld qd-bid
• Bloqueadores

Propanolol 1: 1-2 mg!kg/d M:4 mg/kgld hasta 640 mg/d bid-tld.

Bloqueadores df' canaleJ de Ca Amlodipina Nii\os de 6-17 años: 2,5-5 rnQ una~ al dla qd

Hidrodorotialida 1: 1 mglkg/d M: 3 mg SOmg/kgld hasta SOmg/d qd

Diuréticos
Furosemida 1:0.5·2 mg/kg/dosls M:6 mglkg/d qd-bld

Espironolactona 1: 1mg/kg/d M: 3.3 mg/kgld hasta 100 mg/d qd·bid

Vasodilatador Hidralazina 1:O.7Srnglkg/d M: 1.5 mg!kg/d hasta 200rng/d qid
~ -. _..... . ----

'I;lnlciar, M;miJximo,d:dla.

Cuadro 4. Drogas antlhip@rt@nslvaspara HTA grav@ennlñosde 1 a 17 años

Droga Clase Dosis VI.

Esmolol" ó Bloqueador l00-S00 ug/kg/min !Vjnfusión

Hydralazina" Vasodilatador 0,2-0,6 mg!kg/dosis IV,IM

labetalol" ó¡ á Bloqueador
Bolos;0,2·' mglkg/dosis hasta 4Omg/dosls fV,bolo50
Infusión:O,25 -3.0 malka/h infusión.

Nicardipina" Bloqueadores de canales Ca '·3 ug/kg/min IV infusiÓn

ctonidina ó- Agonista central O,OS-O,l mg/dosis (repetir hasta O,8mgldosis total) VO I
Enalaprilato lECA 0.05-0.1 mgtkg/dosis hasta 1.25 mg/dosis lV.bolos

,
;

ISRldipina . Bloqueador de canal df' Ca 0.05.0.1 mglkg/dosls VO I,
"De uso mas fre<lJente.

Objetivo del tratamiento es llevar a pacientes
con HTA no complicada, sin daño al órgano blanco
a valores de PA menores al percentil 95 y en
pacientes con enfermedad renal crónica, DM, HTA
y daño al órgano blanco mantener PA menor al
percentil 90. 13.101

Una vez el paciente bien controlado, con
eliminación de los factores de riesgo cardiovascular
se puede considerar ir reduciendo la dosis de
medicamento paulatinamente hasta lograr
suspenderlo y continuar sólo con tratamiento no
farmacológico. 12.131

En los pacientes con HTA severa y sintomática
con una emergencia hipertensiva Ha cual se define
como encefalopatra hipertensiva VIo convulsiones J
se recomienda utilizar tratamiento endovenoso,

reducir un 25% de la PA en las siguientes 8h y luego
reducirla PA entre las siguientes 26-48h. (60.61)

En el caso de una urgencia hipertensiva
(caracterilada por cefaiea ylo vómitos) el tratamiento
será oral o endovenoso según la sintomatologra del
paciente (cuadro 4). (2.131

En conclusión es importante recordar Que la
hipertensión arterial en niños es una enfermedad
que dia con día se observa con mayor frecuencia y
este incremento en gran parte va asociado 8 la
presencia de obesldad, incrementando asr la
comorbiJidad de los pacientes, por lo que se requiere
de una valoración adecuada y diagnóstico para
lograr dar un control adecuado de la enfermedad.

mi '--- ~Act=apediatr costarric. Volvm@n21,número2.5etiembr@--<Diciembre2009
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Tabla de Presión Arterial para Mujeres según Edad y percentll deTalla

Edad PA PAS,mmHg PAD.mmHg
anos percentil Talla en peuentil Talla en oercentil

"h 10th 25th 50th 75th ""h 95th 5th 10th 25th 50th 75th 90th 95th
1 50th 83 84 85 .. 88 89 90 38 39 39 40 " 41 42

90th 97 97 98 100 101 102 103 52 " " 54 55 55 5'
95th 100 101 102 104 105 10. 107 5' 57 57 58 59 59 60
99'h 108 108 109 111 112 113 114 64 64 '5 .S .. '7 '7

2 50th 85 85 87 88 89 91 91 43 44 44 45 4' 46 47
90th 98 99 100 101 103 104 105 57 58 58 59 60 61 "95th 102 103 104 105 107 108 109 ., .2 .2 .3 64 65 .S
99th 109 110 111 112 11. 115 "' f--~~- r-J?~~O ~p 71 72 72

3 SOlh 86 87 88 89 91 92 93 47 48 48 49 50 SO 51
90th 100 100 102 103 104 10. 10' ., .2 .2 .3 64 64 '5
95th 104

;~
105 107

'~~ '~~
110

~i
.. .. '7 .. .. '9

99th 111 113 114 11 11 117 73 74 74 75 7' 76
4 50th 88 88 90 91 92 94 9. SO SO 51 52 52 " 64

9O,h 101 102 103 104 106 107 108 '4 64 '5 .. 67 '7 ..
95th 105 106 107 108 110 111 112 .8 .. .9 70 71 71 72
99th 112 113 114 115 117 118 119 7' 7' 7' 77 78 79 79

5 50th 89 90 91 93 94 95 9. 52 " 53 54 55 55 5'
901h 103 103 105 106 107 109 109 .. '7 67 .. .9 '9 70
95th 107 107

'~~
110 111 112

1~~ 70 71 71 72
~~

73 7'
991h "' 114 11 117 118 120 12 78 78 79 79 81 81

• SOlh 91 92 93 94 96 97 98 S. 64 55 5' 5' >7 58
90th 104 lOS 10' 108 109 110 111 .. .. '9 70 70 71 72
95th I~~ 109 110 ~ : 1 113 g~ 115 72 72 73 7' 7' 7S 7'
99th il 11. 117 " 120 1 1 122 80 80 80 81 82 83 83

7 50th 93 93 95 % 97 99 99 55 5' 5' 57 58 58 59
90th 106 107 108 109 111 112 113 69 70 70 71 72 72 73
95th 110 111 112 113 115 116 "' 73 74 74 7S 76 76 77
99th 117 118 119 120 --l~2 H~3 -----J-~4 81 ~!:-- ~~~ ~~2 ~~l -~ _84

8 50th 95 95 % 98 99 100 101 57 57 57 58 59 60 60
9O'h 108 109 110 111 113 11. 114 71 71 71 72 73 7' 7'
95th 112 112 114 \ ;~ 116 118 118 7S 7S 75 76 77 78 78
99th 119 120 121 12 123 125 125 82 82 83 83 84 85 ..

9 50th 96 97 9B 100 101 102 103 58 58 58 59 60 61 61
90th 110 110 112 113 11. 116 116 72 72 72 73 74 75 7S
95th 114 114 115 117 118 119 120 76 7' 76 77 78 79 79
99th 121 121 123 124 125 127 127 83 83 84 84 85 86 87

10 50th 9B 99 100 102 103 104 105 59 59 59 60 61 .2 62
901h 112 112 114 115 11. 118 118 73 73 73 74 7S 76 76
95th 116 116 117 119 120 121 122 77 77 77 78 79 80 80
99th 123 123 125 l26 m 129 129 84 84 85 86 86 87 88

11 50th 100 101 102 103 105 106 107 60 '0 60 61 62 63 63
901h 114 114 11. 117 118 119 120 74 7' 74 7S 76 77 77
95th 118 118 119 121 122 123

~~~ ~~
78 78 79 80 81 81

99th 125 125 12. 128 129 130 1 1 as 8. 87 87 88 J!'L12 50th 102 103 104 105 107 108 109 .1 " " 62 63 64 64
90th 116 11. 117 119 120 121 122 7S 7S 7S 7' 77 78 78
95th 119 120 121 123 124 125 126 79 79 79 80 81 82 82
99th m 127 128 130 131 132 133 .. .. 87 88 88 89 90

13 50th 104 lOS 106 107 109 110 110 62 62 62 '3 64 65 65
901h 117 118 119 121 122 123 124 76 76 76 77 78 79 79

~~
121 122 123 124 126 127 128 80 80 80 81 82 83 83
128 129 130 132 133 134 135 87 87 88 89 89 90 91

14 50th 106 10. 107 109 110 111 112 63 63 63 64 '5 6. 66
901h 119 120 121 122 124 125 m 77 77 77 78 79 80 80
95th 123 123 m 126 m 129 129 81 81 81 82 83 84 84
99th 130 131 132 133 135 136 136 88 88 89 90 90 91 92

15 50th 107 108 109 110 111 113 113 64 64 64 65 .. 67 67
90th 120 121 122 123 125 126 127 78 78 78 79 80 81 81
95th 12' 125

~~~
127 129

~~~
131 82 82 82 83 84 85 85

99th 131 132 lU 13. 138 89 89 90 91 91 92 93
16 50th 108 108 110 111 112 114 114 64 64 65 .. .. 67 ..

90th 121 122 123 124 126 127 128 78 78 79 80 81 81 82
95th 125 126 127 128 130 131 132 82 82 83 84 85 85 86
99th 132 m 134 135 137 138 139 90 90 90 91 92 93 93

17 50th 108 109 110 111 113 114 115 64 65 65 .. 67 67 ..
90th 122 122 123 125 126 127 128 78 79 79 80 81 81 82
95th 125 126 m 129 130 131 132 82 83 83 84 8S 8S ..
99th m 133 134 136 m 138 139 90 90 91 91 92 93 93

PA: presión arterIal, th: pt"rcentll,. PASo pre5i6n arte!!,l 515t6l1Cill, PAO: pre516n artena! dlastoliCa.Traducido del1n9les (2¡
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Tabla de Presión Arterial para Hombres según Edad y percentíl de Talla

Edad PA PA5.mmHg PAO,mmHg
anos percentil Talla en percentil Talla en pefc.enti!

5th 10th 25th 50th 75th ""h 95tM 5th 10th 25th 50th 75th 90th 95th
1 50th 80 81 83 85 87 88 89 3' ]S 36 37 38 39 39

90th 94 95 97 .. 100 10' 103 .9 50 51 52 53 53 5'
95th 98 99 101 103 104

'~
106 54 5' SS

~ 57 58 58
99th 105 106 108 110 112 11 11 61 6 63 65 fi6_~2 50th 84 85 87 88 90 91 91 3' .0 .1 42 43 44 44
90lh 97 .. 100 102 104 105 106 s. SS 56 57 58 58 59
95th 101 10' 104 106 108 109 110 59 59 60 61 " 63 63
99th 109 110 111 113 115 117 117 66 67 68 69 70 71 71

3 50th 86 ar 89 91 93 94 93 44 44 '5 46 '7 48 48
90th 100 101 103 lOS 10' 108 109 59 59 60 61 62 63 63
95th 104 105 107 109 110 m 113 63 63 64 65 86 67 67
99th 111 m "' 116 11. 119 110 71 71 72 73 74 75 75

• S"'h •• .9 91 93 95 96 97 47 48 49 50 51 51 52
""h lO' 103 105 107 109 110 111 6' 63 64 65 66 66 67
95th 1~ 101 109 111 112 "' 115 66 67 68

~~
70 71 71

99lh 11 "' 116 118 110 '" 127 74 7S 76 7f1 7. 79
5 50th 90 91 93 95 .. 98 98 SO 51 52 53 54 ss SS

90th 104 105 106 10. 110 111 112 65 66 67 68 69 69 70
95th 108 109 110 1~~ 114 115 116 69 70 71 72 73 74 74
99th 115 116 118 11 121 123 11 77 7. 79 80 81 .1 .,

6 50th 91 92 94 96 9. .. 100 53 53 54 ss 56 57 57
90th 105 106 108 110 111 113 113 68 68 69 70 71 72 72
95th 10. 110 ~ ~~ ~~~ ~~; ~~~

117 72 72 73 74 7S 76 76
99th 116 11 11 1 1 1 3 1 4 11 80 .0 " .2 .3 84~7 50th 91 94 95 97 99 100 101 55 ss 56 57 5. 59 59
90th 106 107 109 111 113 114 115 70 70 71 72 73 74 74
95th 110 111 113 115 117 118 119 74 74 75 76

~~ ~
7.

99th 117 118 110 122 114 125 176 ., .2 83 •• 86• SO-rh 9' '5 97 99 100 102 102 56 57 5. 59 .0 60 61
90lh 107 109 110 112 11. lIS 116 71 72 72 73 74 75 76
95th 111 111 "' 116 118 119 120 7S 76

~~
7. 79 79 .0

99th 119 120 172 '" 115 127 127 .3 84 .6 ar .7 88
9 50th 95 96 98 100 102 103 104 57 58 59 60 61 61 61

90lh 109 110 112 11. 115 117 11. 72 73 7' 7S 76 76 77
95th 113 11. 116 1~~ 119 121 '" 76 77 7. 79 .0 .1 .,
99th 120 121 '" 11 127 12. 129 84 .5 86 .7 •• 88 .9

10 SOlh 97 9. 100 10' 103 105 106 5. 59 60 61 61 62 63
90th 111 111 114 115 117 119 119 73 73 74 75 76 77 7.
95th liS 116 l17 119 121 m

~~~
77 7. 79 .0 " ., :.;

~,
99th 172 123 m '" 12. 130 1 O 8S 86 86 88 88 89
50th 9. 100 102 104 105 107 107 59 59 60 61 62 63 63
90th 113 "' 115 117 119 120 121 74 74 75 76 77 7. 7.
95th 117 11. 119 171 173 174 125 7. 78 79 .0 81 ., 82
99th 174 125 127 179 130 m 132 86 86 87 88 !:,-9 90 90

12 50th 101 101 104 106 108 109 110 59 60 61 " 63 63 64
90th 115 116 118 170 '" 123 123 74 75 75 76 77 78 79
95th 119 110 m i" 125 '" 127 78

~~
80 81 81 82 .3

99th 116 127 119 31 133 13. m 86 8. 89 90 90 91
13 50th 104 lOS 106 10. 110 111 111 60 60 61 61 63 64 64

90th 117 118 110 121 114 125 176 7S 7S 76 77 7. 79 79
95th 121 m ~;~ :~~ ',~~ ~~

130 79 79 80 .1 .2 .3
~~99th 11. 130 1 1 13 137 87 .7 •• 89 90 91

14 50th lO' 107 109 111 113 11. 115 60 61 62 63 64 65 65
90th 120 121 123 m 176 12. 128 75 76 77 7. 79 79 .0

~~~
174 m 127 12. 130 132 132 .0 80 81

~
83 8' 84

9 h 131 132 13. 13 138 139 140 87 .8 ª9 91 91 91
15 SOth 10. 110 112 113 115 '" 117 61 61 63 64 '5 66 66

90th 121 174 m 127 129 130 131 76 77 78 79 80 80 .,
95th 126 127 129 131 133 ,,. m ., .1

~ ~l
84

~~
.5

99th 13' m 136 138 140 142 "2 •• .9 92 93
16 50th 111 112 11. 116 118 119 170 63 64 64 65 66 67 67

90th 125 116 12. 130 131 133 13. 7. 7. 79 80 ., 82 .2
95th 179 ~;o l~:

134 135 137 ~;~
., 83 .3 84 85 86 .7

99th 136 1 7 1 9 141 143 144 14 90 90 91 92 93 94I~17 50th "' 115 116 11. 120 121 122 65 66 66 67 68 69
90lh 127 128 130 m 134 135 136 80 .0 .1 ., .3 84 84
95th 131 131 134 136 13. 139 140 84 .5 86 .7 .7 •• 89
99lh 139 140 141 143 145 146 147 9' 93 93 94 95 % 97

FA: pR'siÓl'1 arteriill, tfI: percvntil, PAS: presión arterial sistólica_ PAD: pl"f!sión olIrt/!!¡,J/ diastollca Traducido deJ Ingles f2}
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COSTARRICENSE
Órgano oficial de la Asociación Costarricense de PediatrJa

Instrucciones para los autores

Consideraciones generales:

Acta Pediátrica Costarricense provee un medio
para la comunicación y el intercambio de ideas y
trabajos de investigación en el campo de la pediatrfa.
la revista esta dedicada a todos aquellos que de
una u otra manera tienen que ver con el quehacer
pediátrico.

Se publica en forma cuatrimestral y contiene:

• Articulos de investigación original que
reportan progreso V resultados en todas las éreas
de la pediatrfa.

• Articulas de revisión, que reflejan el
conocimiento actual en áreas especiales, as! como
la actualidad del tratamiento. Estos artIculas serán
solicitados por el editor en jefe.

• Artfculos especiales, Que desarrollan áreas
de interés particular O controversia1.

• Comunicaciones cortas.

• Observaciones clínicas con revisión de la
literatura.

• Esquemas básicos O gufas de manejo con lo
último descrito en la literatura.

• Cartas al Editor.

• Revisión de libros y de la literatura.

• Reportes de Congresos.

• Anuncios.

Los trabajos de investigación {ensayos clínicos
controladosl en hUmanos, solo se aceptarán si han
sido sometidos a revisión y aprobación por un
comité de bioética independiente, cuentan con

consentimientos informados debidamente obtenidos
y por lo tanto, deben de estar de acuerdo con los
postulados eticos y estándares de la Declaración de
Helsínki de 1964 (correcciones de 2000, 2002,
2004), CIOMS, de las Guías de Buenas Prácticas
Clínicas tICH-GCPl y con los reglamentos de
investigación aplicables de Costa Rica.

los reportes de experimentos hechos en
animales deben incluir una carta indicando Que los
"Principios de cuidado animal en el laboratorio~

(NIH, publicación No.86-23, revisada en 1985)
fueron seguidos, asf como las leyes nacionales para
la protección de los animales en los respectivos
parses.

El Editor en Jefe se reserva el derecho de
rechazar cualquier manuscrito que no cumpla con
los requisitos anteriormente citados.

Los autores se harán responsables de cualquier
afirmación falsa o de cualquier falla para cumplir
con los requisitos anteriores. La revista se encuentra
abierta para la publicación de suplementos y
resúmenes de los Congresos Nacionales e
Internacionales. Las condiciones de pueden obtener
a través de su Editor en Jefe.

Derechos de autor:

los artIculas son aceptados para su publicación,
solo si no han sido publicados en su totalidad O en
parte en otra revista, aunque ésta sea en otro idioma
(excepto en forma de resumen). Todos tos
manuscritos deben ser acompañados del machote
firmado por los autores donde se da fe de que el
manuscrito es original y no esta siendo considerado
o ha sido publicado por otra revista V que todos los
autores conocen el contenido y están de acuerdo
con el mismo.
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Una vez que el manuscrito es aceptado para
publicación, fas autores automáticamente transfieren
el derecho de autor e la compañia editorial, en este
caso a la Asociación Costarricense de Pediatria y
aceptan que no será publicado en ninguna otra
revista, cualquiera que sea su idioma, sin el
consentimiento de fos dueños del Derecho de Autor.
Todos los articulas publicados en esta revista estén
protegidos por el Derecho de Autor, que cubre el
derecho exclusivo de reproducir y distribuir el
artlcuto, asl como sus traducciones. Ningún material
publicado en estas revista puede ser reproducido
fotográficamente, ser guardado en microfilm, en
bases electrónicas de datos, video, disquetes, etc.
sin obtener el permiso necesario de los editores.

Se considera que la información presentada para
su publicación en la revista es verdadera y se
mantiene al día hasta la fecha de aceptación del
manuscrito. las opiniones expresadas en los
art(culos no son necesariamente las mismas de los
editores o de la casa editorial. Ni los aditores ni le
casa editorial se hacen garante por cualquier
producto O servicio anunciado en esta publicación.
Ni los autores, ni los editores o la casa editorial se
hacen responsables por cualquier error u omisiÓn
que se cometa durante el proceso de publicación.

Información de suscripción

Actualmente la revista es financieda en su
totalidad por la Asociación Costarricense de Pediatr(a
y por íngresos obtenidos de la venta de la publicidad
a diferentes casas comerciales. Sí desea recibir la
revista dirija una carta 8:

Editor en Jefe

Acta Pediétrica Costarricense (ACOPE)

Apartado 7034,1000, San José, Costa Rica

Email: asopedcr@gmail.com

Copia de la Revista puede ser obtenida a través
de la página electrónica:

http://www.scielo.sa.cr/scielo.php.

La membresia de la Asociación Costarricense de
Pediatría da derecho a recibir gratuitamente la
revista mientras ésta se pueda financiar en su
totalidad.

Cambios de dirección:

Es importante mantener al dla la dirección de los
miembros de ACOPE con el fin de evitar atrasos o
desperdicio en el envió de la revista u otras
notificaciones.

Preparación de manuscritos:

Todos los manuscritos deben ser enviados al
Editor en Jefe de fa revista.

Todos los manuscritos se reciben en formato de
22 x 28 cm (8 Y2 x 11 pulgadas), a máquina o
impresos en computadora con calidad de impresión,
secuencialmente

numeradas, a doble espacio y con márgenes
liberales, aproximadamente 25 lineas por página,
usar el tipo de letra Arial 12. La primera pégina debe
incluir el titulo, el nombre de todos los autores con
sus respectivos títulos académICOS, asl como
afiliación institucional v/o universitaria.

Se deberá incluir si nombre y la dirección exacta,
teléfono, fax y correo electrónico {si aplica} del
autor a quien se debe dirigir la correspondencia. Se
debe incluir el archivo (Wordt del documento en un
medio electrónico, enumerando el nombre del
archivo.

Todos los manuscritos deben incluir un resumen
de 200 palabras o menos que aparecerá después de
la primera página donde se describe la investigación
de la misma forma que en el contenido principal.
(Objetivo, Métodos. Resultados y Conclusiones). El
resumen debe ser escrito en español e inglés.
Adjuntar la lista de abreviaturas y pOr lo menos 5
palabras claves, en inglés y en españOl anotadas
después de cada resumen.

El texto se debe dividir en introducción,
materiales y métodos, resultados, discusión y
referencias. Las agradecimientos se deben colocar
al final antes de la secciÓn de referencias. En la
sección de materiales y métodos se debe ser
expHcito con respecto al análisis estadistico que
realizó en la investigación. Se debe hacer mención
al o los programas de computadora utilizados (ej.
Epi- iofo 8, Centers for disease control and
prevention, Atlanta, Georgia, U.S.A., 1994). los
artlculos originales no deben exceder las 5.000
palabras y la introducción no debe ser demasiada
larga. Los reportes de caso deberán ser de no más
de 2.000 palabras y debe incluir un resumen del
caso. las cartas al Editor no deberén sobrepasar las
1.000 palabras.

Las referencias se colocaran numeradas de
acuerdo al orden de aparición en el texto, siguiendo
el formato internacional publicado en N Eng J Med
'99'\; 324; 424-8, con las abreviaturas para las
revistas como aparecen en el Index Médico
acumulado o en MedHne:
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Articulo de revista: Pérez RA, Sonora TW,
Peters V. Inmunod6ficiencia en los niños. JAMA
'9'2; , 30: 345-9. Si son mas de seis autores,
incluir los primeros seis V luego et al.

libros: Zamora JL. Cómo presentar un
manuscrito. San José: Editorial Costa Rica,
1980: 94-9_

los cuadros y figuras deben ser entendibles por
si solas, deben venir en una hoja aparte con un tftulo
breve. Si ésta ha sido publicada previamente, una
nota al pie debe establecer con tOtal crédi!o Su
origen. Las figurl'ls deben tener muy buena calidad
puesto que serán publicados en la forma en que se
presenten. Si es posible al igual qlJe el texto se
entregarán en el mismo disquete, anotando el
nombre y el programa utiHzado fHarvard Graph;Cs'!l,
Power Point\!!, Excele, MS Graphics01. La publicación
de figuras es en blanco Vnegro por lo que el ~palette«
utilizado para gráficos debe ser el mismo.

Es posible la publicación de fotografías y figuras
a todo color, siempre y cuando estas SBan de
excelente calidad (solo originales) y en el caso de
que el costo sea superior a lo que la revista considere
adecuado, el o 105 autores deberán cubrir el costo
de la separación de colores e impresión.

Los articulas de revisión son una actualización
sobre un tema especffico y toda aseveración debe
de estar acompañada de una referencia reciente 81

respecto. Oeben tener un orden lógico con
introducción. texto medio, conclusiones y
referencias. Los artículos de revisión serán solicitados
por El Editor en Jefe a especialistas en el tema V
serán de autor único.

Derecho de autor y publicidad:

Acta Pediávica Costarricense es el órgano oficial
de la Asociaciófl Costarricense de Pediatrfa (ACQPEl.
El acta se reserva todos los derechos de traducción
y reproducción, de B<:.uerdo a la Convención
Panamericana e Internacional de derecho de autor.
Los trabajos publicados tienen derecho de autor y
están protegidos por el Copyright 0Il que pertenece a
ACOPE, la cual en un momento determinado puede
surgir como defensora de los mismos.

la publicación de publicidad en la revista no
confiere ningún respaldo ni de la revista, ni de \a
Asociación aloJas productos anunciados. Acta
Pediátrica Costarricense está anuente a publicar
cualquier anuncio referente a programas de educación
médica continua. Cualquier solicitud de impresión de
los anuncios debe dirigirse al Editor en Jefe.
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