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INTRODUCCIÓN

COLECCIÓN MEDICINA DE EXCELENCIA XXIII

HISTORIA DE LA PEDIATRÍA EN EL
INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL

Antecedentes históricos
La salud infantil es un área que conjunta no sólo a la medicina, sino también los aspectos sociode‐
mográficos, culturales, políticos y económicos. Se conjuntan enun crisol de disciplinas que nos dan
razón de los cambios epidemiológicos en cuanto al proceso salud‐enfermedad que se han dado a
lo largo del tiempo en este grupo etario.

Enelmundohay referencias en elCódigodeHammurabi (2250 a.C.)de laprimera legislaciónpara
la infancia y la protección de los huérfanos, y en los Vedas (textos más antiguos de la India) hay
capítulos orientados a la higiene y el cuidado de los niños; para los egipcios los niños eran de suma
importancia, lo que se denota en el Papiro de Ebers.1

Los curanderos y los brujos han tenido un papel en la historia en la atención de la salud también
de los niños, y en algunas culturas esto aún sigue vigente.

Fue hasta el siglo XVIII que se reconoció que lactantes, niños y adolescentes tienen característi‐
cas fisiológicas, psicológicas y patológicas muy distintas de las de los adultos.

A principios del siglo XIX el primer hospital especializado enpediatría en el mundo fue elHôpi‐
tal des Enfants Malades.

Hay evidencia de que en México, en los mexicas, los ixtlicoteohuas o sacerdotes del Dios de los
niños “Ixtlion”o “Tlaltecuin”, realizaban tratamientosmágico‐religiosos yvigilaban la alimentación
de los niños aztecas. Se conoce que se realizaba la profilaxis neonatal y técnicas específicas de baño
para el reciénnacido; también como enotras culturas están documentadas las circuncisiones ritua‐
les. Las primeras atenciones en laColonia estabana cargode los religiosos, y en esas épocas se consi‐
deraba a los niños como adultos pequeños, concepto que desgraciadamente aúnno logra erradicar‐
se en algunos núcleos de la medicina; la gravedad de este aspecto es que se descuidó la atención
de los menores.2

En 1917, siendo presidente Venustiano Carranza, se declaró la implantación legal de un régimen
de seguridad social en las instituciones políticas de México, las que cumplirían su cometido de
atender las necesidades de la población desamparada. El presidente ÁlvaroObregón, quien gozaba
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de gran aceptación entre los obreros, elaboró a fines de 1921 el primer proyecto de la Ley de Seguri‐
dad Social, que no fue aprobado. Cuando se redactó la Ley Federal del Trabajo el DerechoMexicano
reconoció el principio de que corresponde a los patrones la responsabilidad por los riesgos profe‐
sionales y el deber de asegurar a sus trabajadores contra estos riesgos.3,4

El peroodo comprendido entre 1928 y 1934, conocido como “el Maximato”, constituyó una época
de transición; en este lapso estuvieron al frente de la presidencia de la República Emilio Portes Gil,
Pascual Ortiz Rubio y Abelardo Rodríguez. La inestabilidad política del país impidió resolver pro‐
blemas urgentes, como la seguridad social de nuestro país.3,4

En 1935, 1938 y 1940 el presidente Lázaro Cárdenas pugnó por implantar el régimen del seguro
social. Durante los dos primeros años del gobierno del presidenteManuel Ávila Camacho la Secre‐
taría del Trabajo se dedicó a estudiar el problema de la seguridad, integrándose con representantes
obreros, patronales y delegados oficiales la Comisión Redactora de la Ley del Seguro Social por de‐
creto del 2 de junio de 1941.3,4

El IMSS fue creado el 10 de diciembre de 1942 mediante la promulgación de la Ley del Seguro
Social, publicándose la misma en el Diario Oficial el 19 de enero de 1942. Los servicios médicos se
iniciaron en enero de 1944 en México y Monterrey. Dos años más tarde se inician las labores en
Jalisco en seis locales rentados.3,4

La pediatría deMéxico inicia el 18 de enero de 1930 por iniciativa del Dr. Isidro Espinosa y de los
Reyes, reconocido ginecoobstetra y puericultor, quiencongregó adistinguidos pediatrasmexicanos
para firmar el acta constitutiva de la Sociedad Mexicana de Puericultura, la que más tarde y hasta
la fecha se conoce como Sociedad Mexicana de Pediatría. En el año 1925 el Dr. Mario A. Torroella
fundó la cátedra de Pediatría en la EscuelaNacional deMedicina. En 1932 la denominadaCasaCuna
se transformóenelHospital paraNiñosEnfermosgracias a los doctoresManuel Cárdenasde laVega
y Federico Gómez.

Del grupo de médicos integrantes de la Sociedad Mexicana de Pediatría surgió la propuesta de
creación de un hospital Infantil, hecho que se consolidó en 1936 con la aprobación del entonces
presidente de la República, general Abelardo L. Rodríguez, inaugurándose el Hospital Infantil de
México el 30 de abril de 1943, motivo por el cual celebramos en nuestro país en esa fecha el Día del
Niño.4

De este enorme hospital han surgido hombres y mujeres que se incorporaron posteriormente a
los dos hospitales de atención pediátrica del IMSS, el Hospital de Pediatría del Centro Médico
Nacional “Siglo XXI” y el Hospital de Pediatría del Centro Médico de Occidente, quienes se esfuer‐
zan día a día para dar continuidad a la gran escuela pediátricamexicana, honrando con su esfuerzo
a otra gran entidad, que es el Instituto Mexicano del Seguro Social.

El Hospital de Pediatría del Centro Médico Nacional (CMN) se fundó en marzo de 1963; fue el
primer hospital para niños en el IMSS, enfocado a la atención de la pediatría general y 12 especiali‐
dades pediátricas; en ese entonces el edificio era de 10 pisos y 395 camas, consolidado como una
de las escuelas pediátricasmás reconocidas enLatinoamérica. La investigación fue también unade
las preocupaciones principales de aquellos grandes profesionistas. Las instalaciones se ubicaron en
un gran complejo hospitalario que incluía al Hospital de Especialidades, Hospital de Cardio‐Neu‐
mología, Hospital de Ginecoobstetricia y Hospital de Traumatología y Ortopedia, áreas de investi‐
gación, Bioterio, Centro deDocumentación y los edificios de las Academias deMedicina y Cirugía,
así como la reconocidaUnidad deCongresos, Centro deRadiocirugía, Centro de InvestigaciónEdu‐
cativa, Banco de Sangre, Coordinación Nacional de Educación e Investigación en Salud y diversas
oficinas administrativas.

La funcióndelHospital de Pediatríadel CMNes brindarmedicina pediátricade alta especialidad
preferentemente para los estados del sur y el sureste de la Ciudad de México y en apoyo del resto
del país.
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Cuatro años después, en Guadalajara, tras las gestiones del Dr. Joaquín Bernal Navarro, Jefe de
los ServiciosMédicos, y el entonces Delegado, licenciado Carlos Ramírez Ladewig, en 1967 se gene‐
ró en la ciudad deGuadalajara, Jalisco, el CentroMédico Nacional deOccidente. En este año se fun‐
daron las Unidades Médicas de Alta Especialidad correspondientes al Hospital de Pediatría y al
Hospital deGíneco‐Obstetricia.5 Además, el complejomédico se componedelHospital de Especia‐
lidades, el Centrode InvestigaciónBiomédica deOccidente (CIBO), laUnidaddeMedicinaFamiliar
Nº 3 (UMFNº 3), el edificio administrativo de laDelegación en Jalisco del IMSS, el ServicioNacional
deRadioneurocirugía yelCentrode InvestigaciónEducativa yFormaciónDocente (CIEFD). La fun‐
ción de este complejo hospitalario es brindar atención médica de alta especialidad a los afiliados
al IMSS que habitan en los estados mexicanos de Jalisco, Nayarit, Colima yMichoacán, aunque en
ocasiones también atiende a habitantes del noroeste del país.4

Este es un breve recorrido por el tiempo, en que se ha desarrollado la pediatría bajo el amparo
de la noblemisiónde la seguridad social y enbeneficio de los niños y adolescentes de este granpaís,
México.
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INTRODUCCIÓN

na de las principales causas de morbimortalidad en niños y adolescentes de todo el mundo
es el cáncer. Según las últimas estimaciones del GLOBOCAN2018, cada año se diagnostican
aproximadamente 18 millones de casos nuevos de cáncer en todo el mundo, de los cuales

más de 200,000 ocurren en niños y adolescentes. Aunque el cáncer en la infancia y la adolescencia
es poco frecuente, es un problema de salud pública, ya que es una de las principales causas demor‐
talidad por enfermedad en este grupoetario y tiene ungran impacto físico, social, psicológico yeco‐
nómico para el paciente y para sus familiares. Entre el primero y el cuarto años de vida predominan
los tumores del sistema nervioso simpático, el retinoblastoma, los tumores renales y los tumores
hepáticos. De los 10 y a los 19 años (adolescencia) los tipos de cáncer que ocurren con mayor fre‐
cuencia son similares a los que se presentan en la edad adulta, pero como el cáncer en las personas
adolescentes suele ser más agresivo, el tratamiento condiciona un mayor riesgo de inmunosupre‐
sión e infección, que puede desencadenar la muerte.1

EnMéxico la sobrevida nacional en las poblaciones infantil y adolescente registrada en el Regis‐
tro de Cáncer de Niños y Adolescentes es de 57%, en comparación con la de los países con altos
ingresos, donde la probabilidad de que un infante o adolescente con cáncer sobreviva es de 90%.

En el InstitutoMexicano del Seguro Social se considera que el cáncer es la segundacausa demor‐
talidad en la población pediátrica entre los 5 y los 14 años de edad, con dos picos muy importantes
de afectación: leucemias entre los 2 y los 10 años, y tumores cerebrales entre los 6 y los 10 años; el
cáncer de hueso se presenta entre los 10 y los 15 años de edad.

Los niños con cáncer durante los periodos de hospitalización presentan un alto riesgo de dete‐
rioro e inestabilidad clínica, progresando de manera súbita hacia el estado crítico, por lo que son
más susceptibles a sufrir un paro cardiopulmonar. El paro cardiopulmonar pediátrico ocurre entre
2 y6%de los pacientes ingresados en la unidadde cuidados intensivos, y en0.7a 2%de lospacientes
en sala de hospitalización, sin dejar de lado la baja supervivencia que presentan después del alta
hospitalaria, que oscila entre 16 y 40%. Los pacientes hospitalizados en el Servicios deOncohema‐
tología tienen mayor riesgo de sufrir un paro cardiopulmonar y menos probabilidad de sobrevida
que cualquier otro paciente hospitalizado en otro servicio. No obstante, con frecuencia estos niños
muestran señales de deterioro clínico antes de su detección real por parte del grupo de atención
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médica. El reconocimiento temprano de esas señales es un objetivo importante en la atención
pediátrica de los pacientes hospitalizados, pues la evidencia sugiere que el reconocimiento precoz
y la intervención oportuna disminuyen significativamente el riesgo demorir. Con base en este con‐
cepto, los hospitales a nivel mundial han desarrollado e implementado escalas de valoración y
alerta temprana (EVAT)que permiten la identificaciónde pacientes con riesgodemuerte,mediante
la puntuación y la clasificación de signos vitales tomados por el personal de enfermería durante la
atenciónde rutina. LasEVATsonherramientasútiles queevalúanperiódicamente las variables vita‐
les en los pacientes en quienes se aplica, permitiendo el reconocimiento temprano del deterioro
clínico, clasificándolos en grupos de riesgo mediante un sistema de puntuación y sugiriendo un
algoritmo de intervenciones encaminadas a revertir la tendencia al deterioro, disminuir las compli‐
caciones, anticipar la admisiónen launidad decuidados intensivospediátricos y reducir laprobabi‐
lidad de paro cardiorrespiratorio durante la hospitalización. Esta herramienta ha sido acogida y
desarrollada por muchos hospitales del mundo y se ha validado en distintos grupos poblacionales,
comprobándose su correlación con el deterioro clínico de los pacientes pediátricos en general y de
los pacientes con patologías oncohematológicas.2

En Guatemala la enfermera educadora para la Unidad Nacional Dora Judith Soberanis Vásquez
propuso la escala yhabló acercade cómo identificar e informar el deterioro tempranode lospacien‐
tes hospitalizados y cómo realizar correctamente el examen físico para obtener el puntaje de adver‐
tencia, derivado de la EVAT, que permitiera el tratamiento del deterioro mediante una atención
temprana.

IMPLEMENTACIÓN DE UN PROYECTO DE MEJORA

En 2014 el St. Jude Children’s Research Hospital, de Boston, difundió la EVAT para su implementa‐
ción fundamentalmente en los hospitales pediátricos con atención a pacientes con cáncer, y se
implementó en países del Caribe y Sudamérica, como México y Perú, así como en España e Italia.

La escala mide cinco parámetros: tres fisiológicos, que son los estados neurológico, respiratorio
y cardiovascular, y dos parámetros que califican la preocupación del personal de enfermería y la
preocupación del familiar. Al sumar los cinco parámetros se asigna la calificación obtenida y se da
el color según el algoritmo; la semaforización incluye los pasos que deben seguir el personal de
enfermería y el médico.

El Hospital de Pediatría “Dr. Silvestre Frenk Freund”, del Centro Médico Nacional “Siglo XXI”,
fue el primer nosocomio para niños del Instituto Mexicano del Seguro Social que inició como un
hospital para atender problemas de pediatría en general, y contaba con 12 especialidades; actual‐
mente ofrece atención de alta especialización al paciente pediátrico y al paciente pediátrico con
enfermedades complejas, entre las que se encuentran las hematooncológicas; el hospital es centro
de referencia nacional para pacientes con tumores del sistema nervioso central. La complejidad de
las enfermedades y la demanda de atención han propiciado que continuamente se busquemejorar
la calidady laoportunidadde la atenciónbrindada a los pequeñospacientes. Comoha sido referido,
las complicaciones que estos pacientes presentan pueden ser tan graves que la falta de atención in‐
mediata y oportuna puede generar un resultado catastrófico; de aquí la importancia de la detección
oportuna del deterioro del paciente a través de la vigilancia de los signos vitales.

En 2018, a través de la dirección de la unidad, se firmó una alianza colaborativa con St. Jude Chil‐
dren’s ResearchHospital para la implementaciónde la EVAT, con la finalidad de detectar oportuna‐
mente el deterioro clínico del paciente e implementar medidas para revertirlo.

Para la implementación de este proyecto fue determinante la participación del personal de
enfermería, por lo que la Dirección de Enfermería, consciente de esta responsabilidad, asumió el
liderazgo del proyecto en coordinación con el área médica.
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Figura I-1. Hoja de evaluación de la escala de valoración y alerta temprana.

Para darle cumplimiento al compromiso adquirido se integró un equipomultidisciplinario cuya
primera tarea fue identificar los recursos materiales que se requerían, entre ellos un instrumento
administrativo que permitiera evaluar y otro en el que se consignaran los resultados de la evalua‐
ción (figura I‐1); también se diseñaron las tablas de signos vitales y el algoritmo a seguir de acuerdo
con el resultado de la evaluación. Eramomento de trabajar directamente con el personal operativo.

El equipo de trabajo consideró de manera inicial la implementación de la EVAT en el Servicio
de Oncología‐Hematología, ubicado en el quinto piso de la unidad, que cuenta con 20 camas. La
capacitación se realizó durante los meses de mayo y junio, y finalmente se inició la prueba piloto
en el periodo de julio a agosto de 2019.

En la metodología de la EVAT la evaluación se realiza en cada medición de los signos vitales; la
frecuencia de la evaluación depende del puntaje obtenido en cada evaluación; un resultado rojo
determina que los signos vitales se evalúen cada hora; el código amarillo indica que cada dos horas
y el código verde que cada cuatro horas. Además de la medición de los signos vitales, el personal
de enfermería es responsable de que el algoritmo de atención se lleve a cabo, solicitando la valora‐
ciónmédica del servicio cuando el resultado de la evaluación de los signos vitales es código amari‐
llo, y del médico intensivista cuando el código es rojo.

Una vez concluida la prueba piloto se continúa con la implementación del proyecto, que se rea‐
lizó en el mismo Servicio de Oncología‐Hematología en el que se realizó la prueba piloto.

Durante la implementación se llevaron a cabo 2,447 evaluaciones, se observó un promedio de
cumplimiento de 98% y se identificó a seis pacientes en código rojo, los cuales recibieron atención
inmediata de acuerdo con el algoritmo; sólo dos pacientes requirieron traslado a la unidad de tera‐
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Figura I-2. Algoritmo de atención de acuerdo con la escala de valoración y alerta temprana. EVAT: escala de valoración y
alerta temprana; UTIP: unidad de terapia intensiva pediátrica.
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pia intensiva, y un paciente falleció; 7% de las evaluaciones no fueron realizadas, y se detectó un
promedio de 7% de errores de evaluación y de 3% de errores del algoritmo (figura I‐2).

Es importante señalar que, además de la identificación temprana del deterioro del paciente, la
semaforización permite la atención del paciente y evita su traslado a la unidad de terapia intensiva
o bien planear el traslado, ya que permite identificar al paciente hasta con 24 h de anticipación. De
estamanera se reduce el número de eventos de paro cardiorrespiratorio en los servicios de hospita‐
lización, así como la mortalidad hospitalaria.

Los resultados obtenidos durante la implementación del proyecto fueron muy positivos, por lo
que los líderes del proyecto decidieron implementarlo en todos los servicios de hospitalizaciónque
integran la unidad, en beneficio de los pacientes. Para lograr la implementación del proyecto en
todos los servicios fue necesario realizar la capacitación de 700 enfermeras y 40 médicos.

En la II Reunión multicéntrica, realizada en Vidawasi, Perú, en 2020, los líderes del proyecto
EVAT del St. Jude Children’s ResearchHospital validaron la implementación exitosa del proyecto en
esta unidad, dando inicio a la etapa de sostenibilidad del mismo.

En febrero de 2020 el equipo líder de la UnidadMédica de Alta Especialidad (UMAE) se planteó
concretar la estandarización del proyecto EVAT en la unidad e institucionalizarlo, es decir, replicar
el proyecto EVAT en los hospitales del Instituto que atendieran a pacientes pediátricos con cáncer,
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lo cual parecía inalcanzable, pero con la creaciónde laCoordinaciónTécnica deOncología, queocu‐
rrió en el último trimestre de 2020, esta UMAE tuvo la posibilidad de que el proyecto que se imple‐
mentó en esta unidad fuera proyectado a las unidades especializadas en la atención del paciente
pediátrico con cáncer.

La Dirección de Enfermería asumió la gran responsabilidad de capacitar en la metodología de
la EVAT al personal de enfermería de los 35 Centros de Referencia Estatal de Atención Pediátrica
(OncoCREAN) que se encuentran distribuidos en el país. Las capacitaciones se realizaron de
manera organizada con la Coordinación de Oncología y la Coordinación Técnica de Enfermería en
el transcurso de 2021 e inicios de 2022. El esfuerzo realizado para la capacitación de las enfermeras
estaba limitado, ya que se debían trasladar a la ciudad deMéxico desde el interior de la República
Mexicana y los grupos eran limitados. Debido al tránsito de la pandemia porCOVID‐19, para facili‐
tar la capacitaciónde unmayor número de enfermeras se realizóunamicrolecciónque seencuentra
disponible para todo el personal; se encuentra en línea, en la página EDIMSS y fue realizada por
la Lic. Ma. Esperanza Rodríguez Ordóñez, quien es la facilitadora del proyecto dentro de dicha
UMAE.

De estamanera, los objetivos que los líderes del proyecto EVAT de la UMAE establecieron al ini‐
cio de 2020 fueron logrados en beneficio de la población infantil que es atendida en el Instituto
Mexicano del Seguro Social.

CONCLUSIONES

La atención que se brinda en las unidades de atenciónmédica debe estar fundamentada en conoci‐
mientos que propicien la calidad de lamisma; en ese tenor, el Hospital de Pediatría siempre ha bus‐
cado que la atenciónque se brinda a los pacientespediátricos sea resolutiva, integradora, oportuna,
de calidad y segura; el equipo multidisciplinario debe coordinarse e innovar en el proceso de aten‐
ción médica en busca de la mejora continua. La colaboración interdisciplinaria es indispensable
para la concreción de los objetivos; debe de ser privilegiada por la comunicación y la coordinación.
El liderazgo también es un factor indispensable en la implementación de nuevos proyectos, ya que
déél dependenel avanceyel éxito; el liderazgo junto conel conocimientopropician laparticipación
del personal operativo, bajo el entendimiento de la relevancia del trabajo realizado. Finalmente, el
reconocimiento al trabajo realizado es un elemento que se debe considerar.
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DESARROLLO Y EVOLUCIÓN DE LA GINECOLOGÍA
PEDIÁTRICA Y DE LA ADOLESCENTE

a ginecología en las poblaciones pediátrica y adolescente, o ginecología infantojuvenil, es una
especialidad que se encuentra en fase de desarrollo en todo el mundo, especialmente enLati‐
noamérica, en países como Argentina, Chile, Cuba, Colombia y México.1

Su historia tiene sus orígenes en 1790, cuando se hizo referencia a las necesidades médicas que
tienen las personas adolescentes, lo cual representa —sin duda— el antecedente más importante
que facilitó la creación y el reconocimiento de la subespecialidad de ginecología pediátrica y de la
mujer adolescente en elmundo; pero hastamediados del siglo XIX se introdujo el concepto integral
de adolescencia y se conformaron los servicios de salud para la población adolescente en los inter‐
nados para varones en 1884. Después, en la Universidad de Stanford, EUA, a principios del siglo XX
se estableció un servicio especial para adolescentes.1

Los primerosmédicos que reconocieron la necesidad y la importancia de una atención especiali‐
zada de niñas y adolescentes fueron los ginecoobstetras europeos. En Checoslovaquia, en 1940, el
Dr. Peter estableció el primer servicio ginecológico para niñas y adolescentes, y escribió uno de los
primeros tratados sobre esta materia en 1966. Es decir, esta disciplina surgió de dos especialidades
médicas: la pediatría (clínica de adolescentes) y la ginecología (ginecología infantojuvenil).2

Hacia 1951 se creó una unidad para adolescentes en Boston, que fue el primer lugar en el que se
inició un entrenamiento clínico formal; hacia 1990 la medicina del adolescente se encontraba ya
ocupando un lugar sólido en el ámbitomédico estadounidense y actualmente está aprobada como
subespecialidad, reconociendo formalmente la necesidad específica de atención de este grupo eta‐
rio, lo cual ha mostrado un crecimiento importante a través de la investigación y los programas de
entrenamiento.3

En Latinoamérica el primer Servicio de Adolescencia fue creado por el Dr. Dulanto Gutiérrez en
la Ciudad de México. Fue el pionero en impulsar la formación de profesionales en esta área, con
unenfoque integrador y humanístico. Progresivamente se fueron sumandootros servicios similares
enel restode lospaísesdeLatinoamérica, dondeel comúndenominador era la perspectiva interdis‐
ciplinaria como el modelo de atención para los adolescentes.4

En 1986 se conformó la Sociedad Norteamericana de Ginecología Pediátrica y de laAdolescente,
cuya actividad principal ha sido la difusión de los conocimientos en el área, de modo que cada año
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Figura II-1. Organigrama, misión y visión de la clínica. Tomado delManual de organización de la clínica de ginecopedia-
tría.
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se llevan a cabo cursos de posgrado y se edita la revista Journal of Pediatric and AdolescentGynecol‐
ogy, de la cual el Dr. Sanfilippo es uno de los líderes.3

Inicialmente, en Europa se integraron los especialistas en este campo para formar la Federación
Internacional de Ginecología Infantojuvenil en 1971, en Suiza. Esta Federación cuenta con socios
grupales o individuales en casi todos los países del mundo y concentra a médicos dedicados a la
ginecología pediátrica, dando reconocimiento a los profesionales capacitados en esta área.3

EnLatinoamérica resalta como evento importante el desarrollo del PrimerCongresoLatinoame‐
ricanodeGinecología Infantojuvenil enArgentina, país líder en esta regiónmundial en el desarrollo
de la especialidad; con ello se logró fundar la AsociaciónLatinoamericana deObstetricia yGineco‐
logía Infantil y de laAdolescencia, que agrupa a todos los profesionales de la regiónde las Américas
en esta disciplina, de la cual México forma parte.2,3

SEMBLANZA DE LA CLÍNICA DE GINECOLOGÍA PEDIÁTRICA
EN LA UNIDAD MÉDICA DE ALTA ESPECIALIDAD

Después del terremoto de 1985, enMéxico se llevó a cabo la reconstrucción del Hospital de Pedia‐
tría, por lo que se iniciaron las labores en el Hospital Anexo del Centro Médico el 23 de febrero de
1989 y después en el nuevo edificio desde el 27 de abril de 1992.

Para esta nueva etapa del hospital se planteó como propósito fundamental otorgar servicios con
el concepto de atención médica integral y la visión de alta especialidad, brindando atención a la
salud de los niños y los adolescentes bajo un conjunto de acciones de prevención secundaria y ter‐
ciaria encaminadas a la atención holística. Fue así como el Servicio de Población Escolar y Adoles‐
cente concretó en 1996 unprogramaplaneado desde 1989: laClínica deGinecología Pediátrica. Para
ello se visualizó conjuntar el trabajo interdisciplinario en la atención de las niñas y las adolescentes
de este hospital, enriqueciéndola con actividades de investigación, educación y la generación de
conductas normativas en el área de la especialidad dirigidas al hospital mismo y a otros niveles de
atención; inclusive fue referente para otras instituciones del Sector Salud, cumpliendo así con la
misión y la visión (figura II‐1)

Es así como en el Hospital de Pediatría del Centro Médico Nacional “Siglo XXI” se comenzó a
brindar atención ginecológica a la poblaciónpediátrica desde 1994, bajo el liderazgo de laDra.Mar‐
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tha ElviaMorales Castillo; la atencióncomo equipomultidisciplinario se consolidó apartir de 1996,
cuando se integró, ya con la capacitación específica, la Dra. Juana SerretMontoya, fungiendo como
titular desde entonces y hasta que asumió la jefatura del Servicio en 2012. Continuó con la atención
la Dra. Abigaíl Hernández Cabezza, quien se integró desde 2005 y asumió la titularidad hasta 2020.
A partir de la pandemia quedó a cargo la Dra. Nora Elena Quiroz Valencia. En la actualidad esta
clínica está conformada por pediatras con formación en medicina del adolescente, así como espe‐
cialistas en ginecología infantojuvenil, cirujanos pediátricos con formación en tumores, urólogos
pediátricos (destacándose la participación del Dr. EdgarMorales Juvera, elemento fundamental en
la resolución de casos complejos), endocrinólogos, infectólogos, radiólogos, genetistas y paidopsi‐
quiatras. Desde entonces hasta hoy la clínica ha brindado atención a pacientes de todas las edades
pediátricas con problemas ginecológicos, logrando conjuntar los siguientes aspectos para el logro
de las metas planteadas desde su fundación:
S Prevenir, identificar, tratar y rehabilitar con calidad la patología ginecológica que se presente

en el Hospital de Pediatría del Centro Médico Nacional “Siglo XXI”.
S Normar criterios de referencia y contrarreferencia en las diversas patologías ginecológicas de

la niñez y la adolescencia.
S Participar del conocimientomédico científico, integrando los conocimientos, las habilidades

y las destrezas quepermitanproponer y llevar a laprácticamodelosde asistenciaginecológica
en pediatría.

S Realizar trabajos de investigación relacionados con los aspectos ginecológicosde lapoblación
referida.

S Difundir las experiencias obtenidas en los diferentes niveles de la Clínica de Ginecología.

A partir 1998 se realizó la gestión de Hospitales Generales de Zona correspondientes al área de
influencia del Hospital de Pediatría y se establecieron los criterios de referencia para la atención
de las pacientes con padecimientos ginecológicos vigentes en su manual de organización (cuadro
II‐1)

VEINTISÉIS AÑOS DE ATENCIÓN GINECOLÓGICA
PEDIÁTRICA A LA POBLACIÓN DERECHOHABIENTE

La experiencia en la atención de las niñas y las adolescentes en la Clínica de Ginecología del Hospi‐
tal de Pediatría ha sido muy enriquecedora, ademas de que se ha logrado conocer de propia mano
cadaunode los aspectos relacionados conestadisciplina. Durante26 añosde aprendizaje continuo,
a partir de los diferentes retos enfrentados en la atenciónde estas pacientes, ha sido posible brindar
atención y resolver demanera favorable prácticamente todos los casos que se presentan. Por ser un
centro de referencia para pacientes de diferentes estados de la RepúblicaMexicana, principalmente
con enfermedades crónicas y complejas, ha podido brindar atenciónoportuna, conun impacto po‐
sitivo en laClínica deGinecología, apacientes quepresentanunagrandiversidadde patologías, que
por su curso evolutivo repercuten en el complicado equilibrio del desarrollo puberal y la madurez
sexual. A la Clínica de Ginecología son referidas las pacientes de los Hospitales Generales de Zona
cuyo motivo de consulta es la sospecha de algún trastorno ginecológico, o bien de las diferentes
subespecialidades pediátricas del propio hospital, que envían a las pacientes con padecimientos
crónicos y de alta complejidad, como cáncer y enfermedades renales, hematológicas, neurológicas
o reumatológicas con alguna complicación ginecológica, generalmente relacionadacon la enferme‐
dad de fondo, para evaluar su impacto en el desarrollo y la progresión puberal y la posible repercu‐
sión en el pronóstico reproductivo y funcional.

En 2012 se realizó un estudio con el propósito de describir los motivos de consulta en el periodo
comprendidode 1996a2011 en laClínicadeGinecología Pediátrica delHospital de Pediatría, para
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Cuadro II-1. Criterios de referencia a la Clínica de Ginecopediatría

Infancia (etapa prepuberal) Adolescencia

Vulvovaginitis
Crónicas con refractariedad al tratamiento
Alergias de difícil control

Alteraciones menstruales (sangrado uterino
anormal). En pacientes con comorbilidades
asociadas, como:

Complicación: impetiginización Discrasias sanguíneas
Liquen escleroatrófico y plano Enfermedad renal crónica
Dermatitis vulvar psoriásica Trasplante renal y hepático
Infecciosas; bacterianas, micóticas y parasitarias, ines-
pecíficas

Hematooncológicas
Reumatológicas

Poxvirus, papilomavirus, virus del herpes y citomegalo-
virus

Citotoxicidad asociada al intervalo QT
Neuropsiquiátricas (epilepsia)

Asociada a cuerpo extraño Endocrinopatías
Trastornos de la conducta alimentaria
Sangrado prolongado, abundante y activo > 10
días de duración con datos de descompensa-
ción hemodinámica y Hb < 10 g/dL
Concentración de Hb≤ 7 g/dL o < 10 g/dL en
presencia de sangrado activo severo
Anemia sintomática
Refractariedad al manejo con sangrado activo
abundante luego de 24 a 48 h de tratamiento
con agentes hormonales combinados en dosis
referidas
Necesidad de revisión bajo anestesia (histeros-
copia)

Adherencia o sinequia vulvar: sin respuesta al trata-
i d h bi l

Amenorreaq p
miento conservador habitual Primaria: asociada a malformaciones mülleria-

nas y otras del tracto genital obstructivas, co-
mo síndrome de Rockitansky, síndrome de
Wünderlich, útero didelfo no comunicado, ta-
bique vaginal. Hiperplasia suprarrenal congé-
nita de origen tardío
Secundaria: estados hiperandrogénicos ovári-
cos, ovario poliquístico, asociada a enfermeda-
des crónicas y sistémicas, falla ovárica prema-
tura o disfunción hipotalámico-hipofisarias

Traumatismo genital: hematoma vulvar, laceración o
desgarro, o todos ellos, con extensión a estructuras pél-
vicas y anal

Dismenorrea
Primaria: funcional (prostaglandinas) refracta-
ria a manejo o asociada a síndrome de tensión
premenstrual
Secundaria: malformaciones obstructivas, en-
dometriosis, infección de transmisión sexual/
enfermedad pélvica inflamatoria

Abuso sexual infantil Salud sexual, consejería contraceptiva y elec-
ción de métodos: temporal, de emergencia y
definitivo

Himen imperforado, malformaciones del tracto uro-
i l l l d dif i

Vigilancia del desarrollo puberalp
genital: anorrectal, cloaca, trastornos de diferencia-
ción sexual/genitales ambiguos

Vigilancia de la secuencia puberal normal (sa-
no y enfermo)
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Cuadro II-1 (continuación). Criterios de referencia a la Clínica de Ginecopediatría

Infancia (etapa prepuberal) Adolescencia

Himen imperforado, malformaciones del tracto uro-
genital: anorrectal, cloaca, trastornos de diferencia-
ción sexual/genitales ambiguos

Vigilancia de la pubertad postratamiento por
pubertad precoz

Himen imperforado, malformaciones del tracto uro-
genital: anorrectal, cloaca, trastornos de diferencia-
ción sexual/genitales ambiguos

Pubertad retrasada

Enfermedades crónicas con repercusión en el desa-
rrollo puberal

Tumores de ovario

Pubertad precoz Quiste simple y complejo
Teratoma de ovario
Disgerminoma
Tumor de senos endodérmicos
Cistadenoma de ovario

Hemorragia genital Enfermedades mamarias
Fibroadenomas
Condición fibroquística mamaria
Galactorrea
Hipertrofia, hiperplasia virginal, asimetría, poli-
telia, polimastia, amastia
Mamas supernumerarias o ectópicas
Quiste retroareolar
Ectasia ductal
Mastitis infecciosas
Alteraciones inflamatorias del pezón: eccema
Cistosarcoma phyllodes
Papiloma intraductal

Hb: hemoglobina. Tomado delManual de organización de la Clínica de Ginecopediatría.

lo cual se realizó una revisión de los registros de consulta externa, y de las interconsultas otorgadas
para la identificación de los diferentes diagnósticos y las edades de las pacientes en el momento
de la atención.

Se determinó que fueron otorgadas más 3,200 consultas, con un promedio de 226 por año. No‐
venta por ciento (n~ 2,800) de las consultas fueronpara pacientes propias del hospital con alguna
enfermedad crónica, y el restante 10% correspondió a pacientes sin otra enfermedad de fondo deri‐
vadas de una clínica de segundo nivel de atención. Durante este periodo se atendieron pacientes
desde recién nacidas hasta los 17 años de edad (figura II‐2).

En el análisis por grupos etarios el porcentaje mayor correspondió a las adolescentes (70%),
seguidas del grupo de escolares (20%) y finalmente del de preescolares y lactantes (10%).

Actualmente la Clínica de Ginecología Pediátrica otorga cada año un promedio de 308 consultas
y 104 interconsultas, de las cuales cerca de 90% son para pacientes procedentes del propio hospital;
34% corresponden a consultas de primera vez y sólo 17% son egresos, dado que no se cuenta con
apoyo de segundo nivel en esta área para pacientes pediátricos.

Se debe precisar que, como resultado de la pandemia por COVID‐19, durante 2020 y 2021 la acti‐
vidad de la clínica se viomodificada y se suspendió la consulta externapara atender exclusivamente
los padecimientos urgentes. Actualmente se incluyó esta área como parte de la estrategia que la
Dirección de Prestaciones Médicas implementó para la recuperación de los servicios de salud, de
modo que se otorgan consultas tres días a la semana, incluido el sábado, con lo cual se ha logrado
un incremento gradual de la productividad.
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Figura II-2. Grupo etario de atención en la Clínica de Ginecología Pediátrica. Tomada de Bol Med Hosp Infant Méx
2012;69(5):391-396.
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En el cuadro II‐2 se describen los principales padecimientos atendidos, que debido a su gran
diversidad han sido agrupados describiendo la entidad nosológica más frecuente y su porcentaje.

Trastornos menstruales
Esta condiciónes frecuenteen la adolescencia, por loque representael principalmotivo deconsulta
ginecológica y está relacionada con los procesos involucrados en el desarrollo puberal, hasta alcan‐
zar la madurez funcional del eje hipotálamo‐hipófisis‐ovario, lo cual es progresivo y puede llevar
entre dos y cinco años a partir de que se establece la menarca. En América Latina la prevalencia de
sangradouterino anormal en la adolescencia se estimaque vade 37a 50%enel primer añoginecoló‐
gico (tiempo transcurrido desde lamenarca) y desciende hasta 20%en el segundo año,mantenién‐

Cuadro II-2. Tipo de padecimientos atendidos en la Clínica de Ginecología Pediátrica.
Registro epidemiológico de servicios de escolares y adolescentes

Grupo de enfermedades Diagnóstico nosológico n =%

Trastornos menstruales Disfunción ovárica, hemorragia uterina anormal, ameno-
rrea primaria y secundaria, dismenorrea primaria, sín-
drome de tensión menstrual, endometriosis, hiperplasia
endometrial, síndrome de ovarios poliquísticos, insufi-
ciencia ovárica prematura

54

Padecimientos vulvovaginales Vulvovaginitis, sinequia vulvar, condilomatosis, bartolinitis,
liquen plano y atrófico

12

Trastornos del desarrollo puberal Pubertad retrasada, pubertad precoz 10
Tumores de ovario y útero Tumores benignos, quistes simples, tumores germinales,

sarcomas, linfomas
9

Enfermedad mamaria Fibroadenoma mamario, galactorrea, eccema del pezón 7
Salud sexual y anticoncepción Consejería anticonceptiva 6
Malformaciones congénitas del

aparato urogenital
Malformaciones uterinas 2
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dose en porcentajes similares los años siguientes, para disminuir hasta 14.8%a los seis años posme‐
narca.5,6

Los informes en el país relativos a los servicios clínicos de primero y segundo niveles del Pro‐
grama Nacional de Adolescentes de la Secretaría de Salud mencionan los trastornos menstruales
como la primera causa de consulta no obstétrica en las mujeres adolescentes. Asimismo, reportan
una elevada frecuencia de anemia clínica o bioquímica entre las mujeres adolescentes que consul‐
tan estos servicios por diferentes causas y a largo plazo; las patologías del sangrado menstrual que
se inician en la adolescencia, no diagnosticadas y tratadas adecuada y oportunamente, pueden
repercutir en la fertilidad futura de la mujer; en un mayor riesgo de osteoporosis por adquisición
inadecuada demasa ósea pico, enun aumento del riesgo cardiovascular ymetabólico, y enun incre‐
mento del riesgo de ciertas patologías neoplásicas (endometrio ymama).5 En la consulta las princi‐
pales alteraciones menstruales se relacionan con enfermedades crónicas sistémicas, en particular
con alguna enfermedad hematooncológica.7 En este grupo de adolescentes el motivo principal de
envío es la supresión menstrual hormonal ante el riesgo de sangrado uterino grave durante el pe‐
riodo de aplasiamedular por toxicidad con trombocitopenia grave. Los tiposde trastornoshemato‐
lógicos presentados en estas pacientes que han ameritado intervención son la anemia aplásica ad‐
quirida, la enfermedad de vonWillebrand, la trombastenia deGlanzmanno leucemia, y el sangrado
prolongado y abundante. En ellos la administración de fármacos para la inhibición menstrual ha
sido exitosa en casos de anemia moderada o grave, para evitar una descompensación hemodiná‐
mica y reducir los requerimientos transfusionales. En este grupo también se han detectado, con
menor frecuencia, problemas de amenorrea secundaria, como manifestación de hipogonadismo
hipergonadotrófico por toxicidad ovárica relacionada con quimioterapia (principalmente por fár‐
macos alquilantes) o radioterapia subdiafragmática.5,6

Otras pacientes que con frecuencia presentan alteracionesmenstruales son las que tienen enfer‐
medad renal crónica, por lo que han representado alrededor de 14%del total de la consulta. Enestas
pacientes el espectro clínico de presentación es amplio, desde incremento de la cantidad y la fre‐
cuencia de los ciclos, secundarios a uremia y disfunción del eje hipotálamo‐hipófisis‐ovario
(HHO), hasta disminución o ausencia, o ambos, de los ciclos por hiperprolactinemia o disfunción
tiroidea.

En particular, el seguimiento de estas pacientes ha sido prolongado incluso después del tras‐
plante renal, ya que con frecuencia continúan con irregularidad menstrual.8,9 También los trastor‐
nosmenstruales en las pacientes con enfermedades neurológicas (como secuelas de hipoxia‐isque‐
mia, tumores del sistema nervioso central, hidrocefalia y epilepsia, entre otras) han sidomotivo de
consulta ginecológica, principalmente porque las mujeres adolescentes pueden cursar con incre‐
mento de la cantidad y la frecuencia de los ciclosmenstruales o epilepsia catamenial.10 Por lo gene‐
ral en estas pacientes los trastornos menstruales son secundarios a la disfunción del eje HHO por
disfunción tiroidea o bien por síndrome de ovarios poliquísticos o hiperprolactinemia relaciona‐
dos con el uso de fármacos antiepilépticos (como ácido valproico) o antipsicóticos.11,12 Se incluyen
también los trastornos por disfunción del eje HHO o por disfunción tiroidea, así como estados
hiperandrogénicos, hiperprolactinemia, sangrado uterino por insuficiencia lútea (disfunción ovu‐
latoria), hemorragia uterina anormal de origen estructural y dismenorrea.

Padecimientos vulvovaginales
Las enfermedades vulvares en las niñas y lasmujeres adolescentes representan la segunda causa de
consulta ginecológica pediátrica, por lo que es necesario que el pediatra, como parte de su forma‐
ción integral, posea los conocimientos básicos para realizar el correcto abordaje de estas pacientes,
lo cual incluirá desde una adecuada anamnesis y un examen físico hasta los planteamientos diag‐
nósticos que permitan determinar la pertinencia de los estudios auxiliares y la mejor terapéutica.
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En la primera y la segunda infancias las patologías genitalesmás frecuentes van desde las vulvo‐
vaginitis, cuyaetiología contemplaprimordialmente situacionesde hábitos e higiene, hasta lospro‐
cesos infecciosos bacterianos y parasitarios. Otras son las lesiones dermatológicas de la vulva, los
traumatismos vulvares, la coalescencia de los labiosmenores, los pólipos, los traumatismos, los tu‐
mores y la sospecha o la confirmación de abuso sexual.13,14

La condición anatómica y fisiológica propia de la etapa prepuberal generamayor susceptibilidad
a las infecciones y los procesos inflamatorios, resaltando entre los más importantes una región
cubierta por piel ymucosadelgada, sinestímulo estrogénico trófico ni vello—que realice la función
de protección específica, como en la etapa pospuberal—, pHneutro y un rafé anovulvar más corto
que implica mayor cercanía ano‐introito vaginal y, desde luego, factores propios de la crisis del
desarrollo, como la autoexploración y un mayor riesgo de introducción de cuerpos extraños, que
se debe considerar como diagnóstico diferencial ante la persistencia o la refractariedad, o ambas,
a las medidas terapéuticas iniciales. En segundo lugar se consideran los procesos inflamatorios.

Esto hace realmente fascinante el estudio de este aspecto de la atención pediátrica que con
mayor frecuencia es una demanda de consulta para el pediatra y el médico de primer contacto, ha‐
ciendo un especial énfasis en la condilomatosis vulvar y el abuso sexual, debido a las implicaciones
médicas y legales que ello representa.15

Entre los problemas vulvovaginales destacan algunos de condilomas vulvovaginales en las pa‐
cientes prepúberes. En las pacientes que fueron detectadas en la consulta de ginecología ha sido
necesario descartar el abuso sexual como parte de su evaluación integral. A pesar del tratamiento
local, esta condición tiendea la cronicidad, con repercusiónen lavida adultapor el riesgo deproble‐
mas sexuales y, en el caso de embarazo, por la transmisión vertical al producto, con la posibilidad
de desarrollar papilomatosis laríngea.16

En este grupo destacan los procesos inflamatorios sistémicos conmanifestaciones locales vulva‐
res, como varicela, trauma genital, abuso sexual, malformaciones congénitas, sinequias de labios
y dermatosis de diversas etiologías.16,17

Tumores de ovario y útero
Entre la patología tumoral atendida se han detectado pacientes con tumores de ovario, principal‐
mente lesiones benignas, como quistes simples, cistadenomas y teratomas maduros. En el caso de
los tumores malignos, la primera causa la representan los tumores germinales. La mayoría se han
identificado como parte del escrutinio de alteracionesmenstruales, en el que el estudio ultrasono‐
gráfico ha jugado un papel importante. Debido a la probabilidad de que puedan existir lesiones
malignas, como el adenocarcinoma, los linfomas y los sarcomas uterinos, todas las pacientes son
sometidas a un estudio integral que incluye marcadores tumorales, estudios de imagen, como
tomografía y resonanciamagnética, y el abordaje ymanejomultidisciplinarios, con la participación
del cirujanopediátrico de tumores, ydesde luego son referidas al ServiciodeOncologíaPediátrica.18

Por otro lado, se han diagnosticado casos aislados de tumor botrioide confinado a la vagina, así
como enfermedad trofoblástica gestacional dentro del grupo de pacientes con tumores, enquienes
la principal manifestación es el sangrado transvaginal anormal.19

Trastornos del desarrollo puberal
En el grupo de adolescentes se incluyen pacientes que son referidas por sospecha de alteración en
el desarrollo normal, como pubertad precoz central y periférica (asociada a quistes luteínicos fun‐
cionales), y las variantes normales de la pubertad, así como pacientes con pubertad retrasada aso‐
ciada a padecimientos sistémicos que tienen un impacto en la activación del eje HHO e hipogona‐
dismo asociado a enfermedades genéticas. La clínica recibe, estudia y refiere al Servicio de
Endocrinología Pediátrica a estas pacientes para su manejo y seguimiento conjunto.20
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Salud sexual y anticoncepción
Se otorga atención para consejería acerca de losmétodos anticonceptivos, los factores que rigen su
elección y adherencia en el marco del desarrollo psicosocial, y las conductas de riesgo que se detec‐
ten. En los últimos dos años se ha incrementado la solicitud de participación de la clínica en la eva‐
luación de menores con sospecha de abuso sexual e infecciones de transmisión sexual, mediante
un abordaje interdisciplinario, así como consejería en salud sexual y reproductiva tanto a pacientes
sanas como a pacientes con enfermedades crónicas y complejas, como obesidad, diabetesmellitus,
cardiopatías, enfermedades autoinmunitarias, trasplantes, padecimientos hematooncológicos,
neurológicos y psiquiátricos, y VIH. Es importante resaltar que desde 2007 la Academia Americana
de Pediatría reconoció el papel del pediatra en la prevención del embarazo adolescente, por lo que
emitió recomendaciones, entre las que destacan integrar la educación sexual en su práctica clínica
habitual y ofrecer consejería específica, confidencial, sensible a las diferencias culturales y sin pre‐
juicios sobre cuestiones clave de la sexualidad. Se resalta que el especialista pediatra debe facilitar
la atención ginecológica a las adolescentes conuna vida sexual activa e informar los riesgos y la con‐
veniencia de la prevención a través de la vacuna contra el virus del papiloma humano, participando
en el acceso a los métodos anticonceptivos. Destaca la educación respecto a los métodos anticon‐
ceptivos de larga duración, incluyendo el implante de progestina y los dispositivos intrauterinos.
Por su eficacia, seguridad y facilidad de uso, estos métodos se reconocen ya como la primera línea
de opción de anticoncepción en las mujeres adolescentes, sumando el uso correcto y consistente
del condón como segundométodo, con el fin de prevenir las infecciones de transmisión sexual. Los
pediatras deben estar capacitados para atender y referir a las pacientes a la consulta especializada
oportuna en el marco legal regulador actual que privilegia los derechos sexuales y reproductivos
de la población adolescente.21,22

Es importante considerar también que las mujeres adolescentes con enfermedades crónicas y
discapacidades, entre las cuales resalta la intelectual, tienen derecho a una salud sexual y necesida‐
des de anticoncepción similares a las de las mujeres adolescentes sanas, bajo la premisa de conocer
los criteriosmédicos de elegibilidad para la prescripción individualizada y eficiente de forma indi‐
vidualizada.23,24

En los últimos dos años se ha incrementado la solicitud de participación de la clínica en la eva‐
luación de menores con sospecha de abuso sexual e infecciones de transmisión sexual, por lo que
se brinda un abordaje interdisciplinario, así como consejería en salud sexual y reproductiva.

Malformaciones congénitas del aparato urogenital
Un grupo de pacientes atendidas con relativa frecuencia en los hospitales pediátricos es el de las
que tienenmalformaciones de las vías urinarias y anorrectales. En ellas existe unamayor probabili‐
dad de cursar con alteracionesmüllerianas, comoútero bicorne, útero didelfo o hemivagina. Si bien
la atenciónde estas pacientes representa sólo alrededor de 2 a 5%de los casos, se requiere investigar
en forma intencionada a partir de la etapa prepuberal.25 Lo anterior tiene el fin de evitar su diagnós‐
tico en la etapa puberal o en la vida adulta, cuando las pacientes presentan dismenorrea grave, he‐
matocolpos, hematómetra, embarazos ectópicos o infertilidad, condiciones que en ocasiones son
prevenibles.26

Enfermedad mamaria
La patología mamaria en la edad pediátrica es una entidad poco frecuente en la consulta ginecoló‐
gica infantil, pero se incrementa al llegar a la pubertad. Su presencia es motivo de preocupación
y ansiedad en los padres, y desafortunadamente tambiénde decisiones terapéuticas erróneas, estu‐
dios y procedimientos quirúrgicos innecesarios que pueden poner en riesgo el desarrollo futuro de
la glándula. El estudio de las enfermedades de la glándulamamaria en la infancia y la adolescencia
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se ha subestimado, y no forma parte de los programas curriculares en las especializaciones de
pediatría y ginecología, por lo que la comprensión del desarrollo normal, las variaciones anatómi‐
cas y fisiológicas y los cambios biológicos de acuerdo con la edad es esencial para realizar un ade‐
cuado abordaje diagnóstico‐terapéutico ymejorar el pronóstico anatomofuncional en estas entida‐
des.27,28 En la UMAE se realizó un estudio con la finalidad de describir las características clínicas
y la evolución de las pacientes con patologíamamaria que fueron referidas a la Clínica deGinecolo‐
gía Pediátrica durante el periodo comprendido entre el 1 de enero de 2017 y el 31 de diciembre de
2019, así como describir el proceso diagnóstico‐terapéutico y la evolución. Se incluyeron un total
de 22 pacientes entre 5 y 16 años (12.3 2.6 años) deedad condiagnóstico de referencia depatología
mamaria o variante normal de desarrollo, definida como telarca prematura; 21 tenían desarrollo
puberal y progresión acorde a la edad, la mayoría (61.9%) con escala mamaria de Tanner IV; una
paciente de cinco años se encontraba en etapa prepuberal, pero con cambios compatibles con acti‐
vación del eje HHO (pubertad precoz), cuya primera manifestación fue la telarca. La patología
tumoral benigna fue la entidadmás frecuenteen 11 pacientes (50%), destacando eneste grupo como
primera causa el fibroadenoma juvenil en siete pacientes (63.6%), la tumoraciónmamaria ectópica
(mama supernumeraria) en dos (18.1%), el tumor phyllodes en una y el quiste retroareolar en una.
La segunda entidad más frecuente fue la condición fibroquística mamaria (22.7%); conmenos fre‐
cuencia se observaron alteraciones anatómicas, hiperplasia virginal, eccemade pezón, adipomastia
y telarca asociada a pubertad precoz. El estudio diagnóstico no invasivomás realizado fue el ultra‐
sonidomamario y elmás invasivo fue la biopsia. Todas las pacientes tuvieronuna evolución favora‐
ble con control o remisión, o ambos, de la patología. Se puede concluir que la patología mamaria
en la edad pediátrica y la adolescencia es de etiología benigna y curso clínico favorable en más de
80% de los casos.

Las entidades más frecuentes en el estudio fueron el fibroadenoma mamario, la mastopatía fi‐
broquística y la hiperplasia virginal.

Los signos clínicos de telarca son falsamente interpretados como tumoración o como dato pato‐
lógico, o ambos, en las pacientesmayores deocho añosde edad, lo cual hace imprescindiblemejorar
la capacitación de los pediatras de primer contacto para reconocer el desarrollo puberal normal y
sus variantes.

En aproximadamente lamitad de las pacientes (54.5%) existió concordancia entre el diagnóstico
de referencia y el diagnóstico final; el abordaje diagnóstico requiere un examen físico por parte de
profesionales con formación y experiencia en esta disciplina.

PRODUCTIVIDAD CIENTÍFICA Y PARTICIPACIÓN
EN LA DIVULGACIÓN DEL CONOCIMIENTO MÉDICO

En relación con las actividades de investigación, la Clínica inició su participacióna nivel internacio‐
nal en 2001, con la presentación de trabajos en el XIII Congreso Mundial de Ginecología Infantoju‐
venil, sin descuidar su participación en eventos nacionales como el Foro Nacional de Investigación
en Salud, las Jornadas de Investigación del Hospital de Pediatría y las Reuniones Nacionales de
Investigación del Instituto Mexicano del Seguro Social.

Tambiénhaparticipadoendiversos forosnacionales e internacionales, y hapresentado el trabajo
realizado en representaciónde laUMAE ydel Instituto en Reuniones Interinstitucionales de Inves‐
tigación (Instituto Mexicano del Seguro Social‐Hospital Infantil de México‐Instituto Nacional de
Perinatología‐Instituto Nacional de Pediatría); Congreso Nacional de Pediatría (2012, 2015, 2016,
2017, 2018, 2019); Congreso Interamericano de Pediatría (2017); Cursos de Actualización en Pedia‐
tría; SociedadMexicana de Pediatría; Jornadas de Investigación de la UMAE del Hospital de Pedia‐
tría, Centro Médico Nacional “Siglo XXI”; Curso Internacional de Ginecología Endocrina (2017);
congresos nacionales de salud adolescente; cursos de educación médica continua en pediatría y



COLECCIÓN MEDICINA DE EXCELENCIA 21

adolescencia; cursos para padres en escuelas y sociedades pediátricas; cursos de ginecología y an‐
drología pediátrica desde 2000; congresos de ginecología deadolescencia (ColegioMexicano deEs‐
pecialistas enGinecología yObstetricia, 2016); jornadas conmemorativas y congresos ensociedades
y colegios médicos en hospitales pediátricos en diversos estados de la República Mexicana, como
Sinaloa (2014), Querétaro (2015), Puebla (2018) yOaxaca (2019); diplomados de actualización enur‐
gencias en pediatría; AcademiaMexicana deMedicina de Primer Contacto (2017); y Curso de Gine‐
cología Pediátrica del Hospital Infantil de México (2018, 2019).

Es importante resaltar que lasmédicas pediatras adscritas y titulares de la Clínica deGinecología
Pediátrica acreditaron su formación y experiencia en la disciplina, y obtuvieron la certificación de
la Federación Internacional de Ginecología Pediátrica, siendo miembros activos y representantes
deMéxico ante la Asamblea de la Asociación Latinoamericana de Ginecología de la Infancia yAdo‐
lescencia en Perú (2013), Costa Rica (2015) y Montevideo (2017).

Asimismo, se han realizado investigaciones a través de las cuales varias generaciones demédicos
residentes de pediatría han obtenido su tesis de grado, las cuales obran en archivos del Centro de
Documentación en Salud para su consulta, y se citan:

1. Características de las niñas conmalformacionesmüllerianas atendidas enunhospital pediá‐
trico (2011).

2. Características del patrónmenstrual en adolescentes con epilepsia atendidas en un hospital
pediátrico de tercer nivel (2007).

3. Características del patrón menstrual en adolescentes con epilepsia (2012).
4. Frecuencia y tipo de las alteracionesmenstruales en adolescentes con enfermedad renal cró‐

nica (2012).
5. Frecuencia de alteraciones menstruales en pacientes con leucemia que se encuentran en

periodo de vigilancia (2013).
6. Frecuencia de alteraciones menstruales en pacientes con cáncer infantil que se encuentran

en periodo de vigilancia (2013).
7. Percepción de la menstruación por adolescentes atendidas en un hospital de tercer nivel

(2014).
8. Percepción de la menstruación en adolescentes premenarcas y posmenarcas (2016).
9. Experiencia en el uso de tratamiento hormonal en adolescentes con sangrado uterino anor‐

mal atendidas en el Hospital de Pediatría del Centro Médico Nacional “Siglo XXI” (2017).
10. Conocimiento de métodos anticonceptivos en los adolescentes con VIH‐SIDA (2018).
11. Cuál es la efectividad del dispositivo intrauterino tipo hormonal para elmanejo del sangrado

uterino anormal en adolescentes con enfermedad crónica (2019).
12. Características clínicas y evolución de patología mamaria en niñas y adolescentes (2019).

De igual forma, para pronta referencia, se comparten las contribuciones de la especialidad en revis‐
tas científicas y las participaciones en libros:

1. Alteraciones menstruales en adolescentes. Bol Méd Hosp Infant Méx 2012;69: 63‐76.
2. Experiencia de 15 años en ginecologíapediátrica yde la adolescente enunhospital pediátrico

de tercer nivel. Bol Méd Hosp Infant Méx 2012;69(5).
3. Características del patrónmenstrual en adolescentes con epilepsia. RevMéd InstMexSeguro

Soc 2014;52(Supl 2):114‐119.
4. Experiencia en el tratamiento de la hemorragia uterina anormal en adolescentes con enfer‐

medad renal crónica. Bol Méd Hosp Infant Méx 2018;75(5).
5. Hiperprolactinemia as a prognostic factor for menstrual disorders in female adolescents

with advanced chronic kidney disease. Pediatr Nephrol 2020;3 5(6):1041‐1049.
6. Violación, VIH y SIDA: adolescencia y medicina. Segunda parte. 2016.
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7. Uso de anticonceptivos en pediatría: Programa de actualización en pediatría. AsociaciónMe‐
xicana de Pediatría, 2017.

8. Enfermedades ginecológicas en la infancia y en la adolescencia. ClínicasMexicanas dePedia‐
tría. 2018.

9. Anticonceptivos. Clínicas Mexicanas de Pediatría. 2018.
10. Vulvovaginitis en niñas y adolescentes. Clínicas Mexicanas de Pediatría. 2018.
11. Trastornos de la glándulamamaria en la adolescencia.ClínicasMexicanas de Pediatría. 2018.
12. Embarazo adolescente y anticoncepción. Introducción a la pediatría de Games. 2020.
13. Sangrado uterino anormal. Introducción a la pediatría de Games. 2020.
14. Infecciones de transmisión sexual en pediatría. Introducción a la pediatría de Games. 2020.

La Clínica ha tenido presencia también mediante actividades docentes en el Área de Ginecología
Pediátrica del Curso de Posgrado de Pediatría Médica, así como en el Módulo de Pediatría de los
diversos cursos de pregrado de la licenciatura en medicina de universidades públicas y privadas.
Asimismo, ha colaborado en talleres de educación sexual y anticoncepción dirigidos al grupo de
trasplante renal, nefrología y endocrinología pediátricas.

RETOS

Entre los principales retos está el de poder incluir la criopreservación en las pacientes que son
sometidas a tratamientos de quimioterapia y radioterapia con toxicidad gonadal de moderada a
alta, lo cual tiene un impacto en el pronóstico reproductivo al superar el padecimiento oncológico.
Esto ha sido corroboradomediante la participación en el seguimiento de las pacientes supervivien‐
tes de cáncer de la UMAE.

CONCLUSIONES

La Clínica de Ginecología ha permitido mejorar la calidad de la atención de las niñas y las mujeres
adolescentes, en particular de las que padecenuna enfermedad crónica. Es importante la detección
oportuna de los padecimientos ginecológicos durante la infancia y la adolescencia, pues esta etapa
no está exenta de esta necesidad de atención. Se debe considerar la valoración ginecológica desde
la etapa neonatal y conocer para su abordaje los aspectos fisiológicos, de crecimiento, desarrollo
y psicológicos en cada etapa etaria.

La responsabilidad delmédico pediatra de primer contacto en este campo de atenciónno es sólo
identificar unproblema yderivarlo, sino que implica uncambio deactitud paraadquirir los conoci‐
mientos, las habilidades, las destrezas y la sensibilidad para otorgar una atención médica integral,
comoparte de su quehacermédico, considerando al especialista idóneopara tratar a estaspacientes
con la gentileza que requieren, pues es bien sabido que una exploración ginecológica realizada de
forma inadecuada en una paciente pediátrica puede ocasionar secuelas físicas y emocionales.

En conclusión, la revisión del presente texto permite visualizar lo complejo que puede ser el
espectro de la atención de los aspectos ginecológicos en cualquiera de las edades pediátricas, por
lo que esperamos que esta publicación contribuya para que el médico de primer contacto, sea el
médico general o el pediatra, identifique, estudie y canalice demanera oportuna a las pacientes con
alguna de las alteraciones mencionadas, con la finalidad de mejorar su atención y pronóstico.
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INTRODUCCIÓN

n la actualidad existe una creciente incidencia de patología biliopancreática pediátrica en
todo el mundo, por lo que cada vez es mayor la necesidad de un manejo endoscópico avan‐
zado. Aunque la etiología, la presentación clínica, la gravedad y los resultados del tratamiento

en los pacientes pediátricos varían respecto a los pacientes adultos, la comprensión y el enfoque
actuales para elmanejo de las enfermedades biliopancreáticas pediátricas se basanprincipalmente
en estudios en adultos, debido a la escasa literatura disponible en la población infantil.1

Los procedimientos endoscópicos avanzados, como la colangiopancreatografía retrógrada
endoscópica (CPRE) y el ultrasonido endoscópico (USE), constituyen la piedra angular del trata‐
miento de las enfermedades pancreáticas en las personas adultas. Dichos procedimientos actual‐
mente se utilizan cada vez más en niños, pero sigue existiendo una gran brecha de conocimiento
a la que contribuyen factores limitantes, comomenos cantidad de casos en el grupo de edad pediá‐
trica, falta de disponibilidad de equipos endoscópicos de un tamaño adecuado para pacientes
pequeños, menor cantidad de endoscopistas pediatras especializados en vía biliar y pancreática y
una conciencia limitada entre los pediatras acerca de la utilidad de la CPRE y el USE tanto diagnos‐
tica como terapéutica.1,2

Las prótesis biliares y pancreáticas son dispositivos hechos de plástico ometal que se usan prin‐
cipalmente para restablecer la permeabilidad de un conducto (biliar o pancreático). En 1989 se
informó por primera vez la inserción endoscópica de una prótesis biliar en un lactante por ictericia
obstructiva maligna. Desde entonces la colocación de prótesis endoscópicas se ha utilizado como
técnica de mínima invasión que ofrece tratamiento a diversas patologías del sistema pancreatobi‐
liar en los pacientes pediátricos.1‐3

En el presente capítulo el objetivo es describir las afecciones biliopancreáticas pediátricas en las
que la CPRE y el USE contribuyen sustancialmente a su óptimo tratamiento y fue necesario el uso
de prótesis biliares (plásticas o metálicas) y pancreáticas para el tratamiento. Se dividen en patolo‐
gía biliar (benigna/maligna) y pancreática (benigna/maligna). También se revisan los resultados y
los eventos adversos relacionados con estas modalidades endoscópicas avanzadas en relación con
la literatura pediátrica publicada. Finalmente, semencionan los resultados obtenidos en laUnidad
Médica de Alta EspecialidadHospital de Pediatría “Dr. Silvestre Frenk Freund”, Centro Médico Na‐
cional “Siglo XXI”, del Instituto Mexicano del Seguro Social.2,3
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PATOLOGÍA BILIAR BENIGNA

Estenosis biliares benignas
Las estenosis biliares benignas (EBB) pueden ser causadas por lesión posoperatoria de la vía biliar,
lesión anastomótica después de un trasplante hepático, colangitis esclerosante primaria, esfintero‐
tomía posendoscópica y otras condicionesmenos frecuentes, como el uso de radioterapia y la bilio‐
patía portal.2‐4

La eleccióndel tipo y el número de prótesis depende principalmente de la etiología de la esteno‐
sis biliar. Un protocolo de rehabilitación en los pacientes con EBB poscolecistectomía consistió en
la colocaciónde dos prótesis plásticas (PP) de 10 Fr durante un año con intercambio cada tresmeses
a lo largo del seguimiento de nueve años, con una tasa de éxito clínico de 80%. En otro protocolo
se colocó el número máximo posible de PP (hasta cuatro PP de 10 Fr en la primera CPRE) durante
un año con recambios cada tres meses, y durante cuatro años de seguimiento se observó un éxito
clínico de 97.5%. Estos buenos resultados se confirmaron después de un seguimiento a largo plazo
(media de 13 años) con una tasa de recurrencia de 11%, siendo posible el retratamiento exitoso por
vía endoscópica.5

Este enfoque de dilatación progresiva con un número creciente de PP se ha llevado a cabo en
pacientes con trasplante de hígado con EBB o estenosis posesfinterotomía. Una limitación impor‐
tante de esta estrategia es la necesidad de tres a cuatro sesiones de CPRE durante un año. Se infor‐
man resultados favorables con la colocación de prótesis plástica para EBB operatorias (poscolecis‐
tectomía y postrasplante hepático) con una tasa de recurrencia de 20 a 30%.3

Por lo anterior, el uso de prótesismetálicas autoexpandibles (PMAE) esuna alternativaatractiva;
se recomienda el uso de prótesis metálicas parcialmente cubiertas o totalmente cubiertas. El uso
de PMAE totalmente cubiertas mostró buenos resultados, con un éxito técnico de 100% y tasas de
éxito clínico de 75 a 90%. Una sola prótesis metálica se expande a un diámetro que equivale a tres
PP de 10 Fr y puede permanecer colocada durante un periodo prolongado antes de retirarla.1‐4

Las PP tienen una permeabilidad limitada y requieren cambios frecuentes para prevenir o con‐
trolar la oclusión de la luz. Las PMAE pueden permitir la dilatación de una estenosis benigna sin
necesidad de aumentar progresivamente el tamaño de la prótesis, lo que reduce el número deCPRE
necesarias. La migración de las PMAE totalmente cubiertas oscila entre 4 y 40%.3‐5

Cálculos biliares
La inserción de una prótesis plástica biliar para librar el cálculo es una alternativa útil cuando falla
la extracción endoscópica de los cálculos del colédoco. Se han utilizado PP de 7 y 10 Fr rectas o de
doble cola de cerdo para drenar el colédoco en los pacientes con cálculos de difícil extracción. La
colocación de una PP biliar no sólo proporciona un conducto temporal para un adecuado drenaje,
sino que tambiénpuede permitir que la extraccióndel cálculo seamásexitosa enel próximo intento
endoscópico, debido a que existe fricción mecánica de la prótesis, que junto con los movimientos
corporales e intestinales reduce el tamaño del cálculo y aumenta su fragmentación. La tasa de éxito
técnico es de casi 100%y la tasa de extracción exitosa de cálculos oscila entre 44 y 92%. La colangitis
es la complicación más frecuente entre (3.5 y 40%), debido a la oclusión de la prótesis. Se sugiere
el recambio de la prótesis cada tres meses hasta lograr la limpieza adecuada del colédoco.3,4,6

Fugas o lesiones biliares
Las fugas biliares son generalmente una complicación posquirúrgica (colecistectomía abierta o
laparoscópica, trasplante hepático, resección hepática o traumatismos después de la toma de la
biopsia hepática y de una colangiografía transhepática percutánea). Se han utilizado una variedad
de técnicas endoscópicas para manejar las fugas biliares, como la esfinterotomía única o la coloca‐
ción de PP con o sin esfinterotomía. El objetivo del tratamiento endoscópico es reducir el gradiente
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de presión entre el árbol biliar y el duodeno, permitiendo el flujo preferencial biliar hacia el duo‐
deno y así evitar odisminuir la salida a través de la lesióno fuga. Se sugiereuna esfinterotomíaúnica
sólo para fugas de bajo gasto omínimas (< 200mL/24h), con la insercióndeuna ovarias PPdurante
cuatro a seis semanas para fugas de alto gasto o severas, en presencia de estenosis o si existe con‐
traindicaciónparaesfinterotomíaoundrenaje inadecuado despuésde la esfinterotomía. Esta estra‐
tegia proporciona resultados satisfactorios en más de 90% de los pacientes. Otro abordaje es la
colocación de una PP de 7 Fr o 10 Fr con o sin esfinterotomía durante cuatro a seis semanas, con
un éxito clínico de 90 a 100%.3‐5

Se han usado PMAE parcial o totalmente cubiertas para tratar las fugas biliares complejas que
no responden al tratamiento convencional y también como terapia endoscópica de primer paso,
con una tasa de éxito clínico que va de 70 a 100%.3‐6

Sangrado
Generalmente la hemorragia biliar posterior a una esfinterotomía se trataba con técnicas hemostá‐
ticas endoscópicas, como inyección de adrenalina, terapia térmica, taponamiento con balón, clips
y colocación de PP de gran calibre (> 10 Fr). Se pueden usar PMAE cubiertas, las cuales funcionan
taponando el sitio del sangrado y al mismo tiempo drenando el conducto biliar, especialmente
cuando está ocluido por coágulos. Su colocación se recomienda únicamente por dos semanas.3

Perforaciones
Tradicionalmente las perforaciones relacionadas con la CPRE son tratadas quirúrgicamente; sin
embargo, actualmente sólo se operan las perforaciones de la pared duodenal libre, por lo que las
lesiones del colédoco distal, o perforaciones periféricas a la ampolla de Vater, pueden ser tratadas
con un enfoque conservador con antibióticos intravenosos, hidratación, control de dolor y coloca‐
ción de PP para prevenir una fuga biliar y la formación de colecciones en los espacios peritoneal
o retroperitoneal. También se pueden usar PMAE totalmente cubiertas para sellar perforaciones
(en especial si son grandes) y evitar la fuga biliar; se sugiere una colocación de cuatro a seis sema‐
nas.3,4

Patología biliar maligna
La colocación endoscópica de una prótesis es lamodalidad terapéutica deelecciónparadescompri‐
mir el sistema biliar en las neoplasias biliares malignas. La obstrucción biliar distal maligna
(OBDM) es causada principalmente por tumores periampulares, como el carcinoma de la papila
de Vater, el cáncer de páncreas, el colangiocarcinoma distal y, con menos frecuencia, el carcinoma
de vesícula biliar, la infiltración (leucemia o linfoma) y las enfermedades metastásicas. La coloca‐
cióndeprótesis biliares esuna técnicade tipopaliativo eneste tipode pacientes, y tanto las PPcomo
las PMAE se utilizan de forma rutinaria. Las PP de 10 Fr tienen tasas de permeabilidad aproximada
de tres meses; sin embargo, la corta duración de la permeabilidad sigue siendo un inconveniente.
Como se mencionó, las PMAE tienen un diámetro luminal de tres a cuatro veces mayor que las PP,
así como una permeabilidad significativamente mayor. Por lo tanto, en los pacientes con OBDM
se deben considerar éstas cuando la expectativa de vida sea mayor de tres a cuatro meses.3,4

ENFERMEDADES PANCREÁTICAS BENIGNAS

Obstrucción benigna del conducto pancreático
La obstrucción benigna del conducto pancreático puede ser resultado de varios procesos inflama‐
torios con la formaciónde estenosis, como pancreatitis aguda grave con lesióndel conducto princi‐
pal, pancreatitis aguda recurrente o pancreatitis crónica (PC). Se ha utilizado la colocación endos‐
cópica de PP y PMAE totalmente cubiertas. En el caso de la pancreatitis crónica la obstrucción del
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conducto puede ser causada por estenosis, cálculos o ambos; la colocación temporal de PP se ha
convertido en la regla de oro de la atención. Se han utilizado diferentes protocolos de tratamiento;
lasPPpancreáticaspuede permanecer en intervalos fijos o intercambiarse sólo cuando los síntomas
reaparecen o en caso de estenosis del conducto pancreático principal en los pacientes con PC
mediante la inserción de una PP de 10 Fr, con recambio planificado cada 12 meses, incluso en los
pacientes asintomáticos, para prevenir eventos adversos relacionados con la oclusión. La coloca‐
ción de PP en el conducto pancreático es técnicamente un éxito en más de 90% de los casos y es
seguida de un alivio del dolor inmediato en 80% y a largo plazo en 50% de los pacientes. Cuando
falla el tratamiento endoscópico con una PP única se puede recurrir a la colocaciónde varias próte‐
sis durante 6 a 12 meses; se colocan múltiples prótesis plásticas de 8.5 a 11.5 Fr, con 84% de los pa‐
cientes asintomáticos durante el periodo de seguimiento de tres años. Se cree que el líquido pan‐
creático puede drenar entre las prótesis hacia el duodeno incluso cuando están ocluidas.6,7

Cuando no se logra una dilatación adecuada conPP la colocación dePMAE totalmente cubiertas
en el conducto pancreático principal durante dos a tres meses es otra opción. Sin embargo, en una
revisión sistemática reciente no se observaron diferencias significativas entre los dos métodos de
tratamiento.

La tasa de éxito técnico fue de 100% en ambos grupos, con un éxito clínico inmediato de 100%
con PMAE totalmente cubiertas y de 94.7% con PP; la tasa de migración de las PMAE fue de 8.2 vs.
10.5% en las PP.8

La colocación de una omás PP también se realiza para la descompresión temporal en los pacien‐
tes con obstrucción benigna del conducto pancreático debido a cálculos, antes de la litotricia o
durante la CPRE para permitir el paso de fragmentos de cálculos adicionales y permitir la descom‐
presiónductal con la prevenciónde pancreatitis pos‐CPRE. Tambiénse utiliza la colocación tempo‐
ral de PMAE totalmente cubierta para ayudar a la extracción de los cálculos grandes.3,5,8

El drenaje del conducto pancreático porUSE es una opciónde tratamiento cuando la colocación
de prótesis falla o no es posible.

Esta técnica es un procedimiento desafiante con una tasa de éxito técnico que oscila entre 58 y
100%, un éxito clínico entre 53 y 100%, y una tasamedia de eventos adversos de 20%. Sólo se utilizan
PP para este propósito.3,9

Fugas/fístulas pancreáticas
La fístula pancreática se define como una fuga de líquido pancreático secundaria a la disrupción
del conducto pancreático principal. Las disrupciones ductales pueden ser resultado de una pan‐
creatitis aguda, recurrenteo crónica, un traumatismoabdominal, unacirugía abdominal y unaciru‐
gía pancreática. Lasmanifestaciones de la fuga del conducto pancreático incluyen colecciones pan‐
creáticas, ascitis pancreática, derrames pleurales y fístulas pancreáticas internas y externas. El
tratamiento endoscópico de la fístula pancreática se realiza usando PP colocadas a través de la
papila mayor o menor. La colocación de una prótesis promueve la cicatrización del conducto pan‐
creático al desviar el flujo a través del sitio de la fuga y atravesar las estenosis y el esfínter pancreá‐
tico hacia el duodeno. El drenaje transpapilar endoscópico es preferible para las colecciones pan‐
creáticas comunicantes pequeñas (< 6 cm) sin restos sólidos y para el tratamiento de la ascitis
pancreática, el derrame pleural y la fístula externa cuando hay disrupción ductal. La tasa de éxito
del drenaje transpapilar endoscópico para las colecciones pancreáticas varía de 48 a 100%. Las dis‐
rupciones ductales refractarias a la colocación de PP pueden ser tratadas con PMAE cubiertas.
Cuando falla la colocación de prótesis transpapilar, especialmente en casos de síndrome de con‐
ducto desconectado (fugadel conducto con la sección completade éste, que resulta enunsegmento
aislado de la porción proximal del páncreas), el drenaje del conducto pancreático por USE es una
buena alternativa.1,3,8,9
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Páncreas divisum y unión pancreatobiliar anómala
En los pacientes conpáncreas divisum sintomático (pancreatitis aguda recurrente, PCo dolor abdo‐
minal crónico) y unión pancreatobiliar anómala sintomática la terapia endoscópica es una opción
segura y eficaz. La colocación de una prótesis en el conducto dorsal disminuyó el nivel de los sínto‐
mas (dolor, náusea, vómito), el uso de analgésicos y el número de ingresos hospitalarios por año.
Se coloca una PP en el conducto dorsal de 5, 7 o 10 Fr con o sin esfinterotomía de la papila menor,
o con dilatación de la papila menor con balón, con una tasa de éxito clínico de 54 y 90%. Aunque
la colocacióndePP llega a disminuir el número deepisodios depancreatitis, puede resultar encam‐
bios a nivel del conducto pancreático principal (similar en la PC). Las PMAE totalmente cubiertas
se han utilizado para aliviar el dolor abdominal persistente a pesar de la implantación de PP pan‐
creáticas.3,11,12

Prevención de pancreatitis después de
colangiopancreatografía retrógrada endoscópica
La colocación de endoprótesis en el conducto pancreático se utiliza para la prevención de pancrea‐
titis pos‐CPRE. Se reducen la incidencia y la gravedad de la pancreatitis al facilitar el drenaje ductal,
aliviando la hipertensión ductal de la estenosis transitoria del orificio pancreático inducida por el
procedimiento o la inyección excesiva de contraste. Hay varios estudios que confirman su eficacia,
especialmente en los pacientes con alto riesgo, en los que se logró prevenir la pancreatitis después
de la CPRE en 7%, en comparación con 19%cuando no se colocó prótesis. Además, se demostró que
es eficaz para prevenir la progresión de pancreatitis pos‐CPRE de moderada a grave. Las prótesis
de 3 o 5 Fr, cortas y blandas, son las más utilizadas debido a su facilidad de colocación y su mayor
tasa demigración espontánea, en comparación con las prótesis largas. Se recomienda la colocación
de una prótesis pancreática en los pacientes con canulacióndifícil, incluida la canulación condoble
guía, precorte, esfinterotomía pancreática (mayor o menor), endoterapia pancreática, disfunción
presunta o confirmada del esfínter deOddi, antecedentede pancreatitis después de la CPRE, dilata‐
ción con balón del esfínter biliar y ampulectomía endoscópica.3,13

Colecciones pancreáticas
Las indicaciones para el drenaje de las colecciones pancreáticas incluyen el desarrollo de síntomas
persistentes o de complicaciones (infección, sangrado, obstrucción de la salida biliar o gástrica).
Para el drenaje de las colecciones la decisión del abordaje endoscópico se basa en la relación anató‐
mica del conducto pancreático con el tubo digestivo, la presencia o ausencia de comunicación del
sistemaductal, y el tamaño de la colección. Se puede considerar la colocaciónde prótesis transpapi‐
lar en caso de comunicación de la colección con el sistema ductal pancreático si la colección pan‐
creática es menor de 6 cm o si la colocación de una prótesis transmural no es factible (debido a la
distancia > 1 cm de ambas paredes) o está contraindicada. En los casos de colecciones grandes con
compresión evidente el drenaje transmural debe ser el primer abordaje y se utilizan técnicas guia‐
das o no guiadas por USE. El drenaje del conducto pancreático guiado por USEmostró tasasmayo‐
res de éxito técnico (94%), de tratamiento y de perfiles de seguridad más favorables que los enfo‐
ques sin USE (72%). Los principales eventos adversos potenciales son el sangrado, la
sobreinfección, lamigraciónde laprótesis, laperforacióny el neumoperitoneo. La tasamediaglobal
de eventos adversos fue de 17% y la tasamedia global de recurrencia fue de 8%. Para las colecciones
pancreáticas de contenido líquido (seudoquistes) las tasas de éxito del tratamiento son muy altas,
y para las colecciones que contienenmaterial sólido compatible con tejido necrótico, como absce‐
sos o necrosis pancreática amurallada, la resolución clínica es menor.3,9,14

Se usan PP de doble cola de cerdo para el drenaje de las colecciones pancreáticas, las cuales pro‐
porcionanundrenaje seguro que evita la dislocación y lamigración. Sinembargo, debido a su tama‐
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ño limitado (10 Fr) son propensas a la oclusión y no es posible el acceso endoscópico a la cavidad
de la colección a través de la fístula. En caso de colecciones que contengan abundantes detritus se
sugiere colocación de PP más grandes o múltiples junto con un catéter de drenaje nasocístico con
sistema de irrigación, lo que facilitará su resolución.3,14

Una PMAE totalmente cubierta puede ser una alternativa al drenaje convencional, ya que ofrece
la opción de una fístula de mayor diámetro para el drenaje y puede aumentar la tasa de éxito final
mientras reduce el tiempo de resolución de la colección. No hubo diferencias en el éxito general
del tratamiento entre los pacientes tratados con PP y PMAE totalmente cubiertas (81 vs. 82%) tanto
para los seudoquistes (85 vs. 83%) como para la necrosis amurallada (70 vs. 78%), sin diferencias
en las tasas de eventos adversos (16 vs. 23%) y las tasas de recurrencia (10 vs. 9%).9,14

Se han desarrollado prótesis metálicas de aposición luminal para el drenaje de las colecciones
pancreáticas guiadas por USE, las cuales tienen un gran diámetro, un diseño en forma de silla de
montar, con copas bilaterales, y una longitud corta entre las copas. Los rebordes están diseñados
para brindar estabilidad con un efecto de anclaje lumen a lumen (para distribuir la presión unifor‐
memente en la pared luminal y anclar de forma segura), lo que reduce el riesgo demigración o fuga,
y están completamente cubiertos para evitar el crecimiento interno de tejido y permitir una fácil
extracción. La tasa de éxito técnico oscila entre 89 y 100%, y el éxito clínico entre 77 y 100%, con
tasas de eventos adversos de 9 a 25%. El gran diámetro de las prótesis metálicas de aposición lumi‐
nal permite la inserción directa de un endoscopio a través del lumen de la prótesis para realizar la
necrosectomía.3,15

ENFERMEDADES PANCREÁTICAS MALIGNAS

La obstrucciónmaligna del conducto pancreático se observa comúnmente en el cáncer de páncreas
y puede causar dilatación del conducto pancreático y dolor de tipo obstructivo. Tanto las PP (de
5 a 11.5 Fr) como las PMAE se han utilizado para la descompresión del conducto pancreático, con
tasas de éxito técnico que oscilan entre 81 y 100%, conmejoríadel dolor entre 61 y 100%yunamejora
de la calidad de vida en la mayoría de los pacientes. Cuando no se logra el acceso durante la CPRE
se puede realizar el drenaje del conducto pancreático guiado por USE.3,9

Experiencia en el Centro

En el Hospital de Pediatría “Dr. Silvestre Frenk Freund” del Centro Médico Nacional “Siglo XXI” se
cuenta con CPRE desde 2015 y hasta el momento se han realizado 54 procedimientos en 35 pacien‐
tes; pero 2022 fue el año en el que se realizaron la mayor cantidad de procedimientos.

Lospacientes tienenunaedadmediade 12.9 años, conunrangoentre 1 y 17años deedad. El proce‐
dimiento se realizó sobre todo en las mujeres, con un total de 24 pacientes (69%), y en 11 pacientes
(31%) del sexo masculino.

Para la realizaciónde los procedimientos endoscópicos se utilizó unduodenoscopio FujifilmED
530XT, de 13.1 mm de diámetro distal, con un canal de trabajo de 4.2 mm. En este hospital no se
cuenta con duodenoscopio pediátrico, pero sí conun ecoendoscopio lineal Pentax EG‐3870, conun
diámetro distal de 12.8 mm y un canal de trabajo de 3.8 mm. El material utilizado (prótesis, guías,
precorte, globos, etcétera) fueel que se empleahabitualmente en los adultos. En 100%de lospacien‐
tes se utilizó anestesia general para el procedimiento.

La indicación de la CPRE en la mayoría de los casos (59%) fue por patología pancreática, como
lapancreatitis aguda recurrentey lapancreatitis crónica. Por otro lado, el resto de los estudios (41%)
se realizaron por patología biliar, con mayor frecuencia por ictericia obstructiva.

Del total de los estudios, en 25 procedimientos (44.4%) se colocó una prótesis endoscópica, en
22 se utilizaronprótesis plásticas pancreáticas y en tres casos se emplearonprótesis biliares. Las



COLECCIÓN MEDICINA DE EXCELENCIA 33

Cuadro III-1. Diagnósticos en pacientes con colocación de prótesis pancreática

Diagnóstico Frecuencia (n =) Porcentaje (%)

Páncreas divisum 3 23%
Pancreatitis aguda recurrente 5 38%
Pancreatitis crónica 4 31%
Fractura del conducto pancreático 1 8%
Total 13 100%

prótesis pancreáticas que se colocan en el hospital son de polietileno de diferentes calibres y longi‐
tudes, pero de inicio se utilizan prótesis de 5 Fr x 5 cm de longitud; dependiendo de la patología
y del paciente se pueden colocar prótesis de mayores calibres y longitudes.

Los diagnósticos de los pacientes a quienes se les colocaron prótesis pancreáticas semencionan
en el cuadro III‐1.

Cabe mencionar que de los tres pacientes con páncreas divisum dos de ellos requirieron drenaje
del conducto pancreático común guiado por USE (figura III‐1).

A estos pacientes se les han realizado varios procedimientos para el recambio de la prótesis,
incrementando de manera paulatina el calibre de ésta, con lo que se busca favorecer el drenaje del
conducto pancreático y evitar nuevos eventos de pancreatitis (figura III‐2).

El seudoquiste y las colecciones pancreáticas son complicaciones de pancreatitis aguda grave.
En el hospital se ha realizado el drenaje de ellas mediante ultrasonido endoscópico y la colocación
de prótesis. El primer paciente fue unniño denueve años de edad que cursó con pancreatitis aguda
grave secundaria a hiperparatiroidismo y desarrolló una colección pancreática amurallada, la cual
fue drenada a través de la guía del USE con la colocación de una prótesis de aposición intraluminal,
que se retiró tres meses después de su colocación. El segundo caso fue una paciente de 15 años de
edad que desarrolló seudoquiste pancreático; se le realizó el drenajemediante la colocación de una
prótesis cola de cerdo guiada por ultrasonido endoscópico.

Las prótesis en la vía biliar que se han colocado en el centro hospitalario han sido escasas, debido
a que la mayoría de los casos se resuelven durante la CPRE con esfinterotomía y extracción de litos

Figura III-1. Imagen de ultrasonido endoscópico de un paciente con páncreas divisum completo. Se observa la punción
con aguja del conducto pancreático principal para la colocación de prótesis plástica.
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Figura III-2. Imagen radiológica después de la colangiopancreatografía retrógrada endoscópica. Se observa la colocación
de dos prótesis plásticas en el conducto pancreático principal en un paciente con pancreatitis crónica.

con balón. Los pacientes que se benefician de la colocación de prótesis biliares son generalmente
secundarios a estenosis de la vía biliar posterior a cirugía y malignidad, lo cual es poco frecuente
en la edad pediátrica.

Las prótesis biliares colocadas en la Unidad Médica de Alta Especialidad Hospital de Pediatría
“Dr. Silvestre Frenk Freund”, Centro Médico Nacional “Siglo XXI” (tres pacientes), han sido de dos
diferentes tipos: plásticas ymetálicas autoexpandibles totalmente cubiertas; la principal diferencia
es que las segundas tienen un diámetro mayor y pueden permanecer en el sitio de colocación sin
necesidad de retiro o recambio.

A continuación se presentan los tres casos de pacientes que se beneficiaron de la colocación de
prótesis biliares. El primero se trató de un paciente de 10 años de edad con diagnóstico de insuli‐
noma pancreático, sometido a varias cirugías pancreáticas tras lo cual desarrolló como complica‐
ción estenosis de la vía biliar, por lo que se decidió colocar una prótesis de tipometálica autoexpan‐
dible totalmente cubierta de 8 x 60 mm, logrando el drenaje definitivo.

El segundo caso fue otro paciente de 10 años con estenosis de colédoco posquirúrgica secundaria
a trasplante hepático de donante cadavérico; se le colocó una prótesis biliar tipo metálica autoex‐
pandible totalmente cubierta de 8 x 60 mm, con una resolución adecuada.

El tercer caso se trató de una paciente de 13 años que debutó con ictericia. Se encontró una este‐
nosis extrínseca de la vía biliar secundaria a infiltraciónde leucemia linfoblástica aguda, por lo que
se colocaron dos prótesis biliares plásticas de 10 Fr x 5 cm y de 10 Fr x 10 cm, que favorecieron el
drenaje biliar para el tratamiento paliativo.

CONCLUSIÓN

La CPRE y el USE han establecido claramente su seguridad y eficacia en los niños, principalmente
por los resultados publicados de los estudios retrospectivos. Los avances en el diseño de prótesis
han llevado a un aumento sustancial de su uso para una variedad de enfermedades pancreaticobi‐
liares benignas y malignas. La colocación de prótesis por vía endoscópica ha reemplazado en gran
medida a la cirugía y almanejo radiológico intervencionista de lamayoría de las enfermedadespan‐
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creaticobiliares malignas (paliación de estenosis biliares) y benignas (tratamiento de estenosis,
fugas y colecciones). El advenimiento de las prótesis metálicas ha revolucionado el abordaje de
estas enfermedades, mostrando resultados prometedores incluso para el tratamiento de patologías
benignas. La colocación de prótesis temporales se puede lograr con seguridad y éxito, por lo que
sirve como puente para restablecer el drenaje y liberar el proceso obstructivo, mientras se espera
la intervención quirúrgica. Los niños con trastornos postraumáticos o idiopáticos con frecuencia
pueden ser tratados de manera definitiva sólo con la colocación de prótesis; de ellos requieren una
sola inserción. Losmédicosque atiendena estegrupo depacientes debenser conscientesde lahete‐
rogeneidad de patologías y considerar la colocación de prótesis endoscópica como un enriqueci‐
miento del arsenal para estas enfermedades.
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INTRODUCCIÓN

as enfermedades como la fibrosis quística (FQ), que sonmultisistémicas, hereditarias, de alta
complejidad para su diagnóstico y seguimiento, que afectan a la población vulnerable, como
la población derechohabiente infantil, y que hasta hoy no son susceptibles de curación, plan‐

tean un reto importante para la atención en salud y motivan a buscar la oportunidad, la eficiencia
y ungran sentidode empatía y humanismopara con los pacientes y sus familiares. ElDepartamento
Clínico deNeumología e Inhaloterapia de laUnidadMédica deAlta EspecialidadHospital dePedia‐
tría del Centro Médico Nacional (CMN) “Siglo XXI” está muy orgulloso y comprometido con la
oportunidad de poder participar en su atención. Para centrarse en el contexto de la fibrosis quística
se hará una breve revisión de los aspectos significativos de esta patología.

REVISIÓN DE LA LITERATURA

La FQ es una enfermedad que se hereda con patrón autosómico recesivo, cuya afección esmultisis‐
témica y originamanifestaciones clínicas en etapasmuy tempranas de la vida. Los criterios clínicos
clásicos para su diagnóstico son la elevación de los niveles de cloro en el sudor, la enfermedad pul‐
monar obstructiva crónica y la insuficiencia pancreática exocrina.1‐4

En México la tasa de prevalencia es de 16 por cada 100,000 nacidos tamizados, lo cual permite
estimar una incidencia de 1:6,273 recién nacidos. Según lo reportado por la Asociación Mexicana
de Fibrosis Quística, la incidencia en México es de 1:8,000 nacidos vivos.5,6 En el país sólo 27% de
los pacientes alcanzan la vida adulta, según la información registrada por dicha asociación. Acorde
con lo reportado por la Dra. Bustamante y col., que siguieron una cohorte de pacientes de 2000 a
2020, la supervivencia fue de 21.3 años.7

En 1989 el Dr. Lap Chee Tsui y su equipo descubrieron el gen responsable de la fibrosis quística,
que se localiza enel brazo largodel cromosoma7, locus 31.2; quecodifica para la proteína reguladora
de conductancia transmembrana;8,9 se han descrito más de 2,000 mutaciones hasta la fecha, con
diferentes efectos en la síntesis, la función y la estabilidad de la proteínaCFTR; sin embargo, a nivel
mundial la mutación más frecuente está dada por la deleción de una fenilalanina en la posición
p.Phe508del.10‐13 Esta proteína se expresa en la luz del epitelio y regula la secreción de electrólitos
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activada por adenosín monofosfato cíclico y calcio intracelular, siendo así la vía de salida del cloro
intraluminal; también juega un rol en el control de la actividad del canal de sodio epitelial y en el
transporte del bicarbonato, y se le reconoce un papel en el metabolismo de los lípidos de lasmem‐
branas celulares.14,15

Los efectos de lasmutaciones más comunes se han clasificado en seis grupos, pero para fines de
este capítulo sólo se describe como ejemplo el grupo II, que es al que pertenece la mutación
p.Phe508del. En este grupo se contemplan las mutaciones que generan un defecto en el procesa‐
miento de la proteína CFTR, provocándole un mal plegamiento y una falla en la maduración y el
transporte hacia la superficie celular, conduciéndola así a una degradación del proteosoma.

Continuar el estudio que permita comprender a profundidad el proceso de síntesis de este canal
transmembrana conlleva al encuentro de nuevos tratamientos para la enfermedad.16,17

Las pautas internacionales para establecer el diagnóstico de FQ son el tamizaje neonatal más la
demostración de la disfunción de CFTR, sea a través de lamedición alterada de los niveles de cloro
en el sudor o bien de la determinación de la proteína asociada a pancreatina; también se puede do‐
cumentar alguna de las mutaciones que causan la enfermedad.

El Instituto Mexicano del Seguro Social (IMSS) tiene un lineamiento técnico‐médico para la
detección y la atención integral de las enfermedadesmetabólicas congénitas, que ensu edición2020
contempla a la fibrosis quística. En este documento se plasma la logística para lograr el tamizaje
neonatal y se contemplan dosmediciones de tripsinógeno inmunorreactivo antes del trigésimo día
de vida extrauterina.

Idealmente, la primera muestra de sangre del talón se toma entre el tercero y el quinto días de
vida. En el lineamiento institucional se contempla que un valor de corte mayor al percentil 99 es
positivo para sospecha de FQ, ya que esta elevación traducebloqueo parcial o completode los cana‐
lículos pancreáticos y redirección hacia la circulación sanguínea de la enzima. El IMSS contempla
valores≥ 57.8 ng/mLpor fluorometría y valores≥ 90.8mg/L cuando semide a través de la técnica
de microElisa o ensayos colorimétricos. En el caso de una primera muestra con resultado positivo,
se debe proceder a la toma de una segunda muestra, que deberá ser tomada entre los días 15 y 30
de vida; el valor de corte considerado como positivo en esta medición es el del percentil 95≥ 37.7
mg/mL y≥ 70.1 mg/L, respectivamente.18

En este punto, con dos mediciones positivas de tripsinógeno inmunorreactivo a principios del
segundo mes de vida extrauterina se llega a la definición de caso probable de fibrosis quística, de
modo que el paciente debe ser referido a un centro de diagnóstico para realizar lamedicióndecloro
en el sudor por iontoforesis con pilocarpina. Ante un resultado≥ 60mmol/L lo conducente es ini‐
ciar el tratamiento, darle seguimiento a este paciente conFQy realizar un estudiode biologíamole‐
cular para tratar de identificar lasmutaciones responsables de la enfermedad. El resultado de cloro
en sudor entre 30 y 59mmol/L se debe interpretar comoun resultado dudoso; la sugerencia en esta
circunstancia es repetir lamedicióny realizarunestudiomolecularpara intentar corroborar el diag‐
nóstico de FQ. Con mediciones≤ 29 mmol/L es improbable que el niño tenga tal patología.

Los mexicanos tienen una estructura genética compleja. En el estudio de Chávez Saldaña y col.
se identificaron las mutaciones más frecuentes en la población; la p.Phe508del ocupa el primer
lugar, seguida de p.G542X, p.N1303K, p. R553X y p.G551D; es muy importante intentar identificar
alguna de ellas para la confirmación del diagnóstico.19

Se plantea como objetivo realizar todo lo anterior en un lapso de 60 días. La importancia del
tamizaje neonatal es cumplir la encomienda de hacer diagnósticos oportunos y brindarles a los
pacientes laoportunidaddeunmanejo inicial preventivode comorbilidades, unmejor crecimiento,
un apegado monitoreo microbiológico y una disminución de las complicaciones potenciales.

Lasmanifestaciones clínicas de la FQ son variadas ymultisistémicas; se pueden identificar dife‐
rencias de acuerdo con la edad; por ejemplo, en la etapa de recién nacido son frecuentes el íleo
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meconial, la ictericia prolongada y la enfermedad hemorrágica. En las etapas posteriores predomi‐
nan las manifestaciones respiratorias, la diarrea, la malabsorción y las alteraciones del crecimiento
y el desarrollo.

Específicamente hablando de las manifestaciones respiratorias, hay tos crónica, sinusitis cró‐
nica, poliposis nasal y congestión, neumonías recurrentes, bronquiectasias, atelectasias, infección
crónica por Pseudomonas, hemoptisis, insuficiencia respiratoria crónica, hipertensión pulmonar
y neumotórax, entre otras.

La fisiopatogenia de la enfermedad pulmonar relacionada con la FQ está dada porque la disfun‐
ción del canal de cloro modifica las propiedades reológicas del moco, confiriéndole un alto conte‐
nido de mucina y DNA, lo cual disminuye la hidratación de la capa superficial del moco de la vía
aérea, dificultando su depuración por parte del aparato mucociliar. En este moco espeso pueden
quedar embebidos microorganismos y varias partículas, aumentando aún más la viscosidad del
moco, lo cual generauna respuesta inflamatoria persistentey nociva, conniveles altos de interleuci‐
nas 6 y 8, y factor de necrosis tumoral alfa, que a su vez estimulan a los neutrófilos, favoreciendo
la producción de mucina y elastasa, que a su vez desencadena daño estructural de la pared bron‐
quial. En el escenario clínico de la colonización crónica por Pseudomonas aeruginosa, la activación
neutrofílica que conduce a la liberación de radicales libres de oxígeno modifica la actividad y el
efecto de algunos antibióticos, favoreciendo la producción de alginato por parte de cepas mucoi‐
des.20

Otras alteraciones fisiopatogénicas pulmonares se identifican en la disfunción de los macrófa‐
gos alveolares, ya que el aumento de la elastasa y los radicales libres disminuye su actividad bacteri‐
cida secundaria aalteracionesde la señalizacióny la internalizacióndebacterias, y altera lamadura‐
ción lisosómica.21‐23 El deterioro progresivo de la función pulmonar y la colonización crónica de la
vía aérea son las principales causas de complicaciones y mortalidad de los pacientes con FQ.

Anivel digestivo se observa prolapso rectal, insuficiencia pancreática exocrina, esteatorrea, pan‐
creatitis, diabetes relacionada, cirrosis biliar focal, colestasis y falla hepática. Existen muchas y
variadas manifestaciones de esta enfermedad, pero sólo se pretende dar algunos ejemplos de las
más reportadas y relacionadas con una mayor morbilidad.

El seguimiento de estos pacientes requiere varias segundas especialidades pediátricas. Ideal‐
mente la atención se debe otorgar cada dos meses, y se debe llevar un apegado control de su creci‐
miento ydesarrollo, lamediciónyelmonitoreode los parámetrosnutricionales clínicos y de labora‐
torio, el conocimientode la colonizaciónmicrobiológicade la vía aéreapara una tomadedecisiones
congruente con el aislamiento identificado y el seguimiento de la funciónpulmonar, la exploración
torácica y el monitoreo imagenológico del tórax para estadificación. De igual forma, se requiere vi‐
gilar el apego al cumplimiento de los esquemasde vacunaciónpropios para cada grupoetario y soli‐
citar interconsultas complementarias cuando sea necesario, por ejemplo, de cardiología para cono‐
cer las cifras de presión pulmonar y los índices de funcionalidad del ventrículo derecho, de
otorrinolaringología cuando se sospecha poliposis nasal, de endocrinología en el caso de alteracio‐
nes de la glucemia, entre otrasmedidas y abordajes que de acuerdo con la evolución personalizada
de cada paciente resulten necesarios.

La piedra angular del manejo neumológico incluye la aerosolterapia y la fisioterapia, las cuales
son complementarias para lograr el objetivo demantener la vía aérea libre de secreciones. La terapia
conaerosoles comprende la nebulizacióncon alfadornasa, una enzimacapaz de romper las cadenas
de DNA liberadas por los neutrófilos y las bacterias responsables del incremento de la viscosidad
del moco, que se aplica a razón de 2.5 mg sin diluir; a permanencia se ha identificado una mejoría
en los parámetros de función pulmonar (VEF1).24 Al nebulizar agentes osmolares, como la solución
salina hipertónica a 7%, se busca restaurar la superficie líquida de la luz de la vía aérea, mejorando
el aclaramientomucociliar; se recomienda aplicar dos veces al día. La fisioterapia respiratoria debe
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ser constante dos veces al día y más frecuente en los eventos de exacerbación pulmonar; se debería
iniciar en etapas tempranas de la vida y ser constante durante toda la vida de los pacientes.25,26

La terapia antibiótica tiene el objetivo primordial de prevenir la infección crónica de la vía aérea
o bien intentar erradicarla o controlarla, lo cual lleva a unamayor sobrevida de la niñez con FQ. Las
pautas necesarias para su uso indican que las dosis y los tiempos de administración requeridos son
mayores enestospacientes, yque las víasdeadministración sonvariadas ydependendelmicroorga‐
nismo identificado, así como del estado clínico del paciente. La vía inhalada ofrece la ventaja de
alcanzar un mayor depósito local y, por lo tanto, menos riesgos de toxicidad a otros niveles.27‐29

Aún no existe la disponibilidad de terapia génica sistemática para los individuos portadores de
FQ en el país.

La revisiónde la literatura acerca de la FQbrinda la oportunidad de ubicarse en el contexto com‐
plejo que viven los pacientes afectados y sus familiares cercanos por losmúltiples y constantes cui‐
dados a los que deben ser sometidos estos niños. Para lograr mejores calidad y esperanza de vida
se puede dar paso a la crónica de la instauración de la clínica de manejo integral para la atención
de niños con FQ.

INSTAURACIÓN DE LA CLÍNICA DE FIBROSIS QUÍSTICA EN EL
HOSPITAL DE PEDIATRÍA, CENTRO MÉDICO NACIONAL “SIGLO XXI”

Como antecedente histórico importante, el sismo de 1985 causó grandes y desafortunadas afecta‐
ciones en la infraestructura y el personal del CMN “Siglo XXI” de aquel tiempo, por lo que se hizo
necesaria su reconstrucción y un periodo de readaptación hasta que finalmente se logró reiniciar
las labores asistenciales con formalidad en el nuevo edificio del Hospital de Pediatría “Dr. Silvestre
Frenk Freund” el 27 de abril de 1992.

Paraestanuevaetapa, laUnidadMédicadeAlta Especialidad (UMAE) seplanteó comopropósito
fundamental otorgar servicios con el concepto de atención médica integral con un enfoque holís‐
tico, es decir, atención a la salud de la niñez y la adolescencia a manera de un conjunto de acciones
de prevención secundaria y terciaria encaminadas a la mejoría de la calidad de vida.

Como es de esperarse, en lamedida en que cada servicio de la División de EspecialidadesMédi‐
cas ha ido evolucionando y se ha consolidado han surgido nuevos enfoques de mejora continua y
se ha hecho necesaria la puesta enmarcha de programas específicos de atención en respuesta a pro‐
blemas particulares de salud.

A partir de 1998 se realizó la integración de Hospitales Generales de Zona correspondientes al
área de influencia del Hospital de Pediatría, estableciéndose los criterios de referencia y contrarre‐
ferencia para la atención de los pacientes con padecimientos complejos, entre ellos la fibrosis quís‐
tica.

Hasido necesaria la actualizaciónde dichos criterios de referencia ycontrarreferencia quevincu‐
len a las patologías complejas que padece lapoblaciónderechohabientepediátrica ya losdiferentes
niveles de atención que ofrece el IMSS para la oferta de servicios integrados y articulados. Un claro
ejemplo es el advenimiento del tamiz neonatal para FQ que contempla la medición de la tripsina
inmunorreactiva en una muestra de sangre de talón de los recién nacidos sobre papel filtro, con la
finalidad de llevar a cabo un diagnóstico temprano y oportuno de la FQ; también se requiere la
medición de cloruros en sudor y un estudio genético. El principal motivo de consulta para envío
a tercer nivel de atención por clínica son la tos crónica y las neumonías recurrentes, acompañadas
con frecuencia de diarrea crónica y distintos grados de desnutrición, y en pocas ocasiones por íleo
meconial e hiperbilirrubinemia.

De acuerdo con la patología específica, se va identificando al coordinador del grupo médico
interdisciplinario que atenderá al paciente, además de la intervención necesaria del médico pedia‐
tra y de los segundos especialistas en pediatría. En el caso de la fibrosis quística se considera que
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la figuramédica que tiene la responsabilidad de integrar todas las opiniones de los diferentesprofe‐
sionales de salud es el neumólogo pediatra, quien es la figura encargada de coordinar las interven‐
cionesmédicas y los aspectos relacionados conel padecimientoquemotiva la atenciónen laUMAE.

Desde su fundación, el Departamento de Neumología e Inhaloterapia de la UMAE Hospital de
Pediatría del CMN “Siglo XXI” le ha dado atención y seguimiento a los pacientes pediátricos con
sospecha y diagnóstico confirmado de fibrosis quística, pero con el devenir del tiempo y las expe‐
riencias generadas con este tipo de patologías se vislumbró como una necesidad la oferta de una
atención que favoreciera la comunicación entre los médicos y los paramédicos que los atendían, y
se buscó también favorecer una logísticamás sencilla para que los pacientes y sus familiares pudie‐
ran acudir a las múltiples consultas que su seguimiento amerita. De ese modo surgió la iniciativa
de formar una Clínica de Atención Integral, mediante reuniones de trabajo y acuerdos entre el
equipo de trabajo, que inició labores con un programa piloto de atención en el segundo semestre
de 2014; la integración de la Clínica de Fibrosis Quística se formalizó con un acta constitutiva en
marzo de 2016.

La clínica de FQpersigue losobjetivos degenerar recomendaciones acerca de lamedicinabasada
en evidencia acerca del tratamiento integral de los pacientes pediátricos con FQ; realizar trabajos
de investigación relacionados con aspectos importantes y frecuentes de la población, en relación
con la evolución clínica, microbiológica y de la función pulmonar, las comorbilidades y la rehabili‐
tación pulmonar; difundir las experiencias obtenidas para reproducir unmodelo eficiente ymejo‐
rarlo; e incidir en las comorbilidades y las complicaciones potenciales para incrementar la sobre‐
vida y lograr conjuntamente una mejor calidad de vida para los pacientes.

La Clínica de Fibrosis Quística del Hospital de Pediatría “Dr. Silvestre Frenk Freund” trabaja de
manera multidisciplinaria en la atención de los pacientes de este hospital, con la participación de
los médicos no fumadores de neumología Dra. Adriana del Carmen Luna Castañeda, Dra. Brenda
Aguilar Viveros, Dra. Blanca EstelaMartínezMartínez, Dr. Juan CarlosMarín Santana, Dr. José Raúl
Meléndez Navarro y Dra. Laura Patricia Thomé Ortiz; participan también los gastroenterólogos
pediatrasDra. AndreaHuertaTecanhuey yDr. RafaelÁlvarezGonzález, la Lic. enNutriciónClaudia
Mercado Villa, la Dra. en Ciencias y Psic. Índira Judith Arreguín, y la fisioterapeuta Elvia Lizette
González Rubio Romero.

En octubre de 2022 en la UMAE se atendían un total de 44 pacientes con FQ, de los cuales 23 son
hombres (52.3%); la edadmedia en el momento del diagnóstico era de 15meses y la edad promedio
del grupo era de 9.5 años (mínima de 13 meses y máxima de 17 años 11 meses).

Cuatro pacientes (9%) llegaron con diagnóstico por tamizaje por tripsinógeno inmunorreactivo,
vigente en todo el IMSS a partir de 2020; 89% de los pacientes ya contaban con estudio genético.
Congruente con lo reportado, lamutaciónmás frecuente fuep.Phe508del encondicióndeheteroci‐
gotos. Los estados de referencia son Ciudad deMéxico (34%), Veracruz (20%), Querétaro y Puebla
(13.6% cada uno), Morelos (11%), Chiapas y Oaxaca (4.4% cada uno).

Respecto al estado nutricional, 23 pacientes tenían un índice de masa corporal menor de 19 que
los ponía en riesgo nutricional, dos niños tenían obesidad y el resto de la población mostró un
estado nutricional adecuado. La función pulmonar mostró un volumen espirado forzado en el pri‐
mer segundo (FEV1) > 80% en 8 pacientes (18.1%), de 79 a 50% en 11 (25%) y menor de 50% en 7
pacientes (15.9%).

En 72.7% del grupo de niños con FQ había colonización crónica por Pseudomonas aeruginosa;
apartir del ingreso se le otorgó a lospacientes tratamiento supresivo contobramicina inhalada. Tres
pacientesmostraron colonización intermitente porPseudomonasaeruginosa, por lo que se lesbrin‐
dó un esquema de erradicación.

Con la intención de cumplir con el modelo holístico de atención integral y con la visión de la
mejora continua, se han realizado diversos ajustes en la organización del trabajo y la logística de
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los servicios involucrados para la atención médica de los niños con FQ. Los pacientes con fibrosis
quística fueron agrupados para ser atendidos los días lunes de cada semana en el área de neumope‐
diatría del edificio de la consulta externa de la UMAE, organizados por subgrupos de atención en
los diferentes lunes de cada semana; las citas se agendaron de acuerdo con el microorganismo iden‐
tificado por cultivos colonizadores de la vía aérea.

La logística de trabajo propuesta para sistematizar una atención integral del paciente con FQ
consiste en brindar atención en dos consultorios y en el Laboratorio de Fisiología Pulmonar.

Se discutirán casos y tomarán decisiones conjuntas y colegiadas cuando sea necesario; los casos
serán evaluados de manera interdisciplinaria, y se promoverá la discusión clínica con elaboración
de minuta de acuerdos y compromisos.

Actividades específicas de la clínica:
1. Atención bimestral programada de los pacientes, separándolos de acuedo con el microorga‐

nismo responsable de la colonización crónica de la vía aérea y los cultivos negativos.
2. Como parte de la valoración se lleva a cabo lo siguiente:

a. Evaluación funcional respiratoria pormedio de espirometría, pudiendo extenderse a otras
pruebas, dependiendo de cada paciente

b. Evaluaciónnutricional ygastroenterológica: se llevarán acabo la somatometría, el recorda‐
torio alimenticio, el interrogatorio de hábitos alimenticios y el patrón intestinal, con la
finalidad de establecer un diagnóstico nutricional y una intervención personalizada según
las características y las necesidades de cada paciente.

c. Valoración neumológica: se investigarán los síntomas experimentados por el paciente, así
como la percepción del estado clínico del paciente por parte del padre o el tutor, mediante
una exploración física completa. Evaluación clínica‐radiológica estandarizada.

d. Evaluación por parte del personal de psicología y salud mental.

En los casos necesarios se solicitarán interconsultas complementarias y servicios de apoyo para la
complementación diagnóstica.

Cuando se decide por máximo beneficio que es necesario el ingreso del paciente a la clínica de
cuidados paliativos se hace una reunión informativa para orientar y sensibilizar a los familiares.

Algunas de las condiciones médicas y las comorbilidades que deben hacer contemplar como
necesaria la intervención de la clínica de cuidados paliativos en el contexto de los niños con FQ son
el neumotórax recurrente y refractario, la hemoptisis recurrente, la FEV1 < 30% del predicho en las
pruebas de función pulmonar, la presencia de hipertensión pulmonar severa, la imposibilidad de
mantener la compensaciónmetabólica por acidosis respiratoria crónica o bien la ausencia de rever‐
sión de la exacerbación pulmonar a pesar del manejo antibiótico apropiado.

TRABAJOS DE INVESTIGACIÓN ELABORADOS

Además de las labores asistenciales se realizan actividades académicas y de investigación, con el
propósito de generar conductas normativas dirigidas al hospital y de retroalimentación también
para los otros niveles de atención.

A continuación se describen algunas tesis y trabajos de investigación que forman parte de la his‐
toria de la clínica de FQ, además de que está enproceso de consolidación una línea de investigación
con este tópico.

En 2017 se graduó la Dra. Érika Guadalupe Leija López con la tesis “Percepción de la calidad de
vida evaluada por un cuestionario de calidad de vida en FQ revisado‐R y su relación con el FEV1
en pacientes pediátricos con diagnóstico de fibrosis quística en un hospital de tercer nivel”, en la
que también participaron el Dr. Osvaldo Ramírez Diosdado, la Dra. María Elena Yuriko Furuya
Meguro y el Dr. Mario Humberto Vargas Becerra.
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Este trabajo, por demás creativo, define la calidad de vida como la percepciónpersonal que tiene
un individuo de su situación en la vida, dentro de su contexto cultural y de su marco de valores,
y la relación que establece de éstos con sus objetivos, expectativas, valores e intereses. La calidad
de vida relacionada con la salud (CVRS) es un constructo que mide el impacto que tiene en la cali‐
dad de vida de un paciente su estado de salud y todos los tratamientos que amerita paramantener
su salud. LaCVRSpermite valorar la enfermedad desde la perspectiva del paciente, ya que él aporta
la informaciónpara su evaluación. El paciente informará cómo se siente, qué es lo queen supercep‐
ción puede hacer y qué actividades no, además del valor que tienen para él las posibilidades y las
limitaciones con las que vive, además de la manera en la que las afronta y se van modificando en
el transcurso del tiempo.

La medición de la CVRS se ha empleado para calcular los costos intangibles de la enfermedad
y tambiénpara prevenir la supervivencia o la tasa de ingresos hospitalarios; en otra vertiente, puede
ayudar a comprender la falta de relación con la percepción de mejoría de los pacientes, a pesar de
haber sido objetivada con la medición de parámetros tradicionales.

Para lograr el objetivo de este trabajo de investigación se eligió la aplicación de un cuestionario
de calidad de vida enFQ revisado conuna variante para niños de 6 a 13 años de edad, quecontempla
cinco dominios genéricos: síntomas, actividad, psicología o emociones, energía/astenia y dominio
social, y se le agregan cuatro dimensiones específicas de FQ: alteraciones alimentarias, imagen cor‐
poral, síntomas y carga del tratamiento.

Existeuncuestionario parapacientes ypara padresde familiao cuidadoresprimarios. El cuestio‐
nario de calidad de vida en FQ revisado para las personas mayores de 14 años contempla 12 domi‐
nios: seis valoran los aspectos generales de la CVRS —capacidad física, limitaciones de rol, vitali‐
dad, percepción de la salud, estado emocional y aislamiento social— y seis evalúan los dominios
específicos de la FQ, como son la imagen corporal, los problemas con la alimentación, la carga del
tratamiento, los problemas de peso, los síntomas respiratorios y los síntomas digestivos.

También se realizaron espirometrías para obtener lamedición del VEF1, la capacidad vital forza‐
da y el FEV1/capacidad vital forzada, y se compararon los resultados del cuestionario en cada domi‐
nio con los resultados de la espirometría para determinar si existía relación entre ellos a través del
coeficiente de correlación de Pearson. En este trabajo se incluyeron 18 pacientes; se obtuvieron en
total 29 cuestionarios, de los cuales 18 fueron aplicados a pacientes de entre 6 y 16 años de edad,
y 11 cuestionarios correspondieron a las respuestas de los padres o los cuidadores primarios de los
pacientes de entre 6 y 13 años de edad.

Se obtuvo una correlación significativa del VEF1 en el dominio de capacidad física, imagen cor‐
poral y carga del tratamiento; por otro lado, no hubo una asociación significativa entre el dominio
respiratorio y los parámetros de la espirometría. Al comparar los puntajes del cuestionario entre
los padres y los pacientes se obtuvo una correlación importante en los dominios objetivos, como
el de condición física, el corporal, el respiratoria y el digestivo.

Los resultados obtenidos de la UMAE en esta tesis plantean algunas diferencias respecto a otros
estudios de los países desarrollados, que pueden ser achacados a la idiosincrasia diferente de nues‐
tra población, los genotipos y los fenotipos diferentes, y el hecho de que el universo de pacientes
con el que se trabajó es pequeño. Se contempla la necesidad de ampliar la muestra en un futuro
mediato.

En 2018 se terminó la tesis “Características clínicas, genéticas, radiológicas y microbiológicas de
los pacientes atendidos en la clínica de fibrosis quística delHospital de Pediatría del CentroMédico
Nacional “Siglo XXI”, en la que intervienen la Dra.Margarita ZamoraRamos, laDra. BrendaAguilar
Viveros, el Dr. Horacio Márquez González y la Dra. Laura Patricia Thomé Ortiz.

El objetivo de este trabajo es hacer una descripción completa de la población blanco de la clínica
de FQ. Los objetivos específicos incluyen conocer las características clínicas, epidemiológicas,
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genéticas, microbiológicas y respiratorias de los pacientes con fibrosis quística, medir el grado de
afección respiratoria a niveles radiográfico y tomográfico, ymediante pruebas de función respirato‐
ria (FEV1) conocer los medicamentos empleados, describir las comorbilidades (insuficiencia pan‐
creática, diabetes mellitus, enfermedad por reflujo gastroesofágico) e identificar las causas más
comunes de exacerbación pulmonar mediante resultados de cultivos microbiológicos.

Como parte de lo reportado en los resultados de esta tesis se describieron las características de
51 pacientes que cumplieron con los diagnósticos de inclusión, se identificó una prevalencia de
52.9% en el sexo femenino, lamediana de edad fue de 10 años y la mediana de edad en el momento
del diagnóstico fue de 15 meses. La entidad federativa que conmayor frecuencia enviaba pacientes
portadores de FQ era Veracruz, seguida de la Ciudad de México y Querétaro con 23.5, 19.6 y 15.7%,
respectivamente.

La escolaridad predominante de los pacientes fue la educación primaria en el momento de esa
intervención, con 31%, seguida de abandono escolar en 23% de la población.

El estado nutricio se determinó de acuerdo con la definición de Federico Gómez para desnutri‐
ción aguda y Waterloo para desnutrición crónica; se reportaron desnutrición aguda leve en 27%,
desnutrición aguda moderada en 14%, estado nutricional normal en 12%, desnutrición crónica
severa en 10% y desnutrición crónicamoderada y leve en 8% en cada una, como las más frecuentes.

Se revisó la función respiratoria según los valores obtenidos por espirometría (FEV1), la edad y
la cooperación; quedaron fuera 19pacientes. De los pacientesque realizaron la prueba, el grupomás
numeroso tuvo afección respiratoria leve en 20% (n = 7) de los casos, seguido de afección grave en
16% (n = 8).

Se determinó la presión sistólica en la arteria pulmonar en 24 pacientes (47% del universo de
población que se contempló). Entre los hallazgos más representativos se incluye que 27% de la
población presentaron una presión sistólica en la arteria pulmonar normal, 14% tuvieronhiperten‐
sión arterial pulmonar moderada y 6% mostraron hipertensión arterial pulmonar leve.

En la descripciónde la terapéutica otorgada se describió que 100%de la población recibió salbu‐
tamol, seguido casi en su totalidad de alfadornasa (50 pacientes) y 82% con solución hipertónica
(n= 42). En 57%del total de pacientes no se requirió administrar oxígeno suplementario, y se indicó
el suplemento continuo en 17%, seguido del uso nocturno en 14%.

Al analizar la calidad de vidamediante la escala de Shwachman de los pacientes, se encontró que
30% de la población tenían un estado clínico excelente, 20% tenían un buen estado clínico y 18%
tenían una afectación severa de su condición clínica.

Respecto al análisis de los estudios tomográficos, mediante la escala de Bhalla se encontró que
35%de la población estaban en excelente estado y 25%estaban enbuen estado. Este análisis se com‐
plementó mediante una evaluación radiográfica y la medición de la escala de Brasfield; se estudia‐
ron en total 48 radiografías, en las que el puntaje mínimo fue de 3 y el máximo fue de 24 puntos.
El análisis de estos resultados ubica los puntajes menos favorecedores en los pacientes de mayor
edad o en aquellos con una marcada sintomatología. La gran dispersión encontrada equivale a la
heterogeneidad de la población en la presentación de la enfermedad, pues se ha contado con pa‐
cientes sinmanifestaciones pulmonares y conniños y adolescentes conunmarcado dañopulmonar
y un alto grado de complicaciones.

La mayoría de los pacientes presentaron colonización crónica en 79% de los casos. De acuerdo
con lo reportado en la literatura internacional, en la vía aérea de los pacientes se identificaronPseu‐
domonas en 33 pacientes, seguido de Staphylococcus aureus y en tercer lugar Escherichia coli.

Enel análisis de los resultados y la discusión comopuntosmuy relevantes se encuentra lanecesi‐
dad demejorar las intervenciones nutricionales para impactar en el incremento de la esperanza de
vida de los niños con FQ, ya que la combinación de diagnóstico tardío y mal estado nutricional es
determinante para las comorbilidades que acompañan a esta enfermedad. También se considera
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relevantemencionar que se identificó un deterioro del VEF1 en etapasmás tempranas y más severo
que el informado en los países desarrollados; sólo 14% de los niños tenían un FEV1 > 80%.

La afectacióndel estado clínico identificada como grave o severa estaba presenteen lospacientes
que habían fallecido; se caracterizaba por desnutrición, daño pulmonar documentado por image‐
nología y afección del FEV1 con obstrucción severa.

En el momento actual, ya conmejores condiciones pospandemia por COVID‐19, está pendiente
de aceptación por parte de los comités de ética y de investigación de la UMAE la línea de investiga‐
ción que lleva por título “Pronóstico de los pacientes pediátricos con diagnóstico de FQ atendidos
en el Servicio deNeumología Pediátrica delHospital de Pediatría del CMN “Siglo XXI”. Este trabajo
de investigación, igual que la clínica de FQ, son coordinados en el momento actual por la Dra.
Adriana del Carmen Luna Castañeda con el trabajo colaborativo y en equipo del resto de losmédi‐
cos adscritos del Departamento de Neumología e Inhaloterapia.

El diagnóstico oportuno de FQ mediante el tamizaje neonatal disminuye la morbimortalidad y
las discapacidades asociadas, así como el costo de la atenciónmédica de estos pacientes. En los últi‐
mos 50 años, en los países desarrollados ha evolucionado considerablemente la sistematizacióndel
manejo clínico y del seguimiento de estos pacientes; se han consolidado redes de centros especiali‐
zados en la atención de la FQ, de tal manera que se han ido generando conocimiento y experiencia,
y estableciendo protocolos terapéuticos que han tenido un impacto positivo en el pronóstico y la
sobrevida de los pacientes, lo cual es el objetivo que persigue esta línea de investigación. El diseño
del estudio fue el de una cohorte ambispectiva, realizado en una etapa retrospectiva de marzo de
2022 a agosto 2022 y una etapa prospectiva de septiembre de 2022 a septiembre 2027 en el Hospital
de Pediatría “Dr. Silvestre Frenk Freund” del CMN “Siglo XXI”. En este trabajo todos los pacientes
menores de 18 años de edad, de ambos géneros condiagnóstico confirmado de fibrosis quística, que
eran atendidos desde la fecha de aprobación de este estudio hasta septiembre de 2027 en la clínica
de FQ tendránun seguimiento. La experiencia de esta clínica demanejo integral es ya de ocho años.
Se busca medir los protocolos de diagnóstico y tratamiento actuales del servicio, reportar la expe‐
riencia del grupo, evaluar áreas de oportunidad y con miras hacia la mejora continua.

Actualmente se considera que la educación y la integración de la familia al cuidado de los niños
con fibrosis quística aumenta el impacto positivo de la atención brindada en hospitalización y de
forma ambulatoria, ya que las enfermedades como la que nos ocupa son de atención paliativa e in‐
cluyen múltiples tratamientos, ejercicios y ajustes en la alimentación, lo cual genera un impacto
potencial en las diferentes dinámicas familiares. Su atención requiere un verdadero enfoque holís‐
tico, por lo que la propuesta es considerar al paciente en el centro de un diagrama, con su familia
a su lado y el personal médico y paramédico en la periferia para contenerlos y orientarlos, ofre‐
ciendo una atención empática, creativa, humana e individualizada en cada contexto familiar.

REFERENCIAS

1. Rowe SM, Miller S, Sorscher EJ: Cystic fibrosis. N Engl J Med 2005;352(19):1992‐2001.
2. Salvatore D, Buzzetti R, Baldo E, Forneris MP, Lucidi V et al.:An overview of international literature

from cystic fibrosis registries. Part 3. Disease incidence, genotype/phenotype correlation, microbiology,
pregnancy, clinical complications, lung transplantation, and miscellany. J Cyst Fibros 2011;10(2):71‐85.

3. BierlaaghMC,MuilwijkD, Beekman JM, vanderEntCK:Anewera for people with cystic fibrosis.Eur
J Pediatr 2021;180(9):2731‐2739.

4. Shteinberg M, Haq IJ, Polineni D, Davies JC: Cystic fibrosis. Lancet 2021;397(10290):2195‐2211.
5. Scotet V, L’Hostis C, Férec C: The changing epidemiology of cystic fibrosis: incidence, survival and im‐

pact of the CFTR gene discovery. Genes (Basel) 2020;11(6).
6. Asociación Mexicana de Fibrosis Quística: Sobre fibrosis quística.
7. Bustamante AE, Fernández LT, Rivas LC,Mercado LR:Disparities in cystic fibrosis survival inMexico:



RETOS ACTUALES EN PEDIATRÍA48

impact of socioeconomic status. Pediatr Pulmonol 2021;56(6):1566‐1572.
8. Dickinson KM, Collaco JM: Cystic fibrosis. Pediatr Rev 2021;42(2):55‐67.
9. Lay SG: Genética y fibrosis quística: desde el gen CFTR a los factores modificadores.Neum Ped 2010;5(1):

4‐9.
10. Lezana J: Fibrosis quística. Guías para el diagnóstico y tratamiento. 2ª ed. México, Intersistemas, 2015.
11. OrozcoL, SalcedoM, Lezana JL, ChávezM,ValdezH etal.: Frequency of delta F508 in aMexican sam‐

ple of cystic fibrosis patients. J Med Genet 1993;30(6):501‐502.
12. Yokoyama E, Lezana JL, Vigueras VRM, Rojas CJ, Saldaña ÁY etal.:Genotype‐phenotype correlation

in a sample of Mexican patients with cystic fibrosis. Rev Invest Clin 2013;65(6):491‐499.
13. OrozcoL, ChávezM, SaldañaY, VelázquezR, CarnevaleA etal.:Cystic fibrosis:molecular update and

clinical implications. Rev Invest Clin 2006;58(2):139‐152.
14. Hanssens LS, Duchateau J, Casimir GJ: CFTR protein: not just a chloride channel? Cells 2021; 10(11).
15. Vega L: CFTR: Más que un canal de cloro. Neum Ped 2010;5:10‐14.
16. Férec C: Cystic fibrosis: from gene discovery to precision medicine.Med Sci 2021;37(6‐7):618‐624.
17. Chen Q, Shen Y, Zheng J: A review of cystic fibrosis: basic and clinical aspects. Animal Model Exp Med

2021;4(3):220‐232.
18. Lineamiento técnicomédico para la detección y atención integral de enfermedades metabólicas congénitas.

IMSS,Dirección de PrestacionesMédicas, Unidadde Atención de Atención Primaria a la Salud,Coordina‐
ción de Atención Primaria a la Salud en el Primer Nivel, Unidad de Comunicación Social, 2020.

19. Chávez SM, YokoyamaE, Lezana JL, CarnevaleA,MacíasMetal.:CFTRallelicheterogeneity inMexi‐
can patients with cystic fibrosis: implications formolecular screening.Rev Invest Clin 2010;62(6):546‐552.

20. LinnaneB,WalshAM,WalshCJ, CrispieF,O’SullivanO etal.:The lungmicrobiome in youngchildren
with cystic fibrosis: a prospective cohort study.Microorganisms 2021;9(3).

21. Averna M, Melotti P, Sorio C: Revisiting the role of leukocytes in cystic fibrosis. Cells 2021;10(12).
22. Lara RS, Holbrook J, Jarosz GHH, PeckhamD, McDermottMF:Dysregulated signalling pathways in

innate immune cells with cystic fibrosis mutations. Cell Mol Life Sci 2020;77(22):4485‐4503.
23. TurtonKB, IngramRJ, ValvanoMA:Macrophagedysfunction in cystic fibrosis:nature ornurture? J Leu‐

koc Biol 2021;109(3):573‐582.
24. Yang C, Montgomery M: Dornase alfa for cystic fibrosis. Cochrane Database Syst Rev 2021;3: CD001127.
25. Morrison L, Milroy S: Oscillating devices for airway clearance in people with cystic fibrosis. Cochrane

Database Syst Rev 2020;4:CD006842.
26. Wilson LM, Morrison L, Robinson KA: Airway clearance techniques for cystic fibrosis: an overview of

Cochrane systematic reviews. Cochrane Database Syst Rev 2019;1:CD011231.
27. GirónMRM, García CM, Diab CL,Martínez VA,Martínez GM etal.: Treatment of pulmonary disease

of cystic fibrosis: a comprehensive review. Antibiotics (Basel) 2021;10(5).
28. Hurley MN, Smith S, Forrester DL, Smyth AR:Antibiotic adjuvant therapy for pulmonary infection in

cystic fibrosis. Cochrane Database Syst Rev 2020;7:CD008037.
29. Cantón R, Máiz L, Escribano A, Olveira C, Oliver A et al.: Spanish consensus on the prevention and

treatment of Pseudomonas aeruginosa bronchial infections in cystic fibrosis patients.ArchBronconeumol
2015;51(3):140‐150.



CAPÍTULO V
Clínica de atención integral de diabetes; logros y retos

en el control metabólico de la población pediátrica

Aleida de Jesús Rivera Hernández, Mónica Margarita Madrigal González, Hebert Huerta Martínez,
Jéssica Velasco Soto, Elienay García Villanueva, María Elena Hernández Méndez



RETOS ACTUALES EN PEDIATRÍA50



COLECCIÓN MEDICINA DE EXCELENCIA 51

INTRODUCCIÓN

l presidenteManuel Ávila Camacho creó en 1943 por decreto el InstitutoMexicano del Seguro
Social, concebido desde su nacimiento como un instrumento básico para el ejercicio de la
seguridad social, dotado con la Ley Seguro Social, cuyo objetivo primordial es “garantizar el

derecho a la salud”. En este tenor, los servicios en cuanto a la atenciónmédica se han volcado a los
diferentes grupos etarios y sociales que integran a la sociedad mexicana.

El InstitutoMexicanodel Seguro Social (IMSS) seha caracterizadodesde su fundaciónporprote‐
ger al trabajador ya su familia a travésde la prestaciónde serviciosde seguridad, enparticularmédi‐
cos. Una tarea esencial del IMSS es otorgar atenciónmédica sobre todo a grupos vulnerables, como
los ancianos, las mujeres embarazadas y la población pediátrica (PP), que es la semilla en la que se
cimienta el futuro del país.

Una de las patologías crónicas más comunes que afectan a la población pediátrica es la diabetes
mellitus tipo 1 de origen autoinmunitario, es decir, que el sistema inmunitario destruye las células
productoras de insulina. El descontrol glucémico tanto agudo como crónico condiciona unmayor
deterioro de la salud del paciente y un impacto negativo en la dinámica familiar y la calidad de vida
de la persona que vive con diabetes, por lo que es necesario un trabajomultidisciplinario por parte
del sistema de salud, de aquí la importancia de la Clínica de Excelencia en Diabetes (CED), instru‐
mento que permite enfrentar los retos en la atención médica de estos individuos, pues facilita la
participación coordinada entre los distintos profesionales del equipo de salud involucrados en el
procesodeatencióndel pacientepediátrico condiabetes, así comouna interaccióndinámica ycons‐
tante con la familia (cuidador primario) y el paciente a través de un programa de educación en dia‐
betes que fomenta el empoderamiento de su papel para autogestionar su condición médica y les
proporciona las habilidades y destrezas que contribuyen al control de la diabetes. En conjunto,
todas las estrategias implementadas en la CED están diseñadas para alcanzar los objetivos del con‐
trol glucémico y metabólico recomendados para esta población.

DESARROLLO DEL TEMA

Transición epidemiológica
A nivel mundial la transición epidemiológica, planteada por primera vez en 1971,1 ha implicado
numerosos cambios en materia de salud‐enfermedad, y en México esta transición, aunque paula‐
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tina, ha condicionado nuevos problemas para el Sistema Nacional de Salud, que tienen como eje
unamayorprevalencia deenfermedades crónico‐degenerativas acompañadas deunamenormorta‐
lidad infantil por procesos infecciosos ymenor fecundidad, lo cual ha condicionado la transforma‐
ción del Sistema de Salud tanto a nivel mundial como en México.

El IMSS, no ajeno a la realidad de nuestra nación para enfrentar los cambios epidemiológicos
del proceso salud‐enfermedad y los nuevos retos en la atención médica de pacientes con padeci‐
mientos de alta complejidad y crónicos, desarrolló un sistema institucional de unidades médicas
de tercer nivel de atención, denominadas Unidades Médicas de Alta Especialidad (UMAE), cuyo
objetivo es “otorgar atención médica de alta especialidad con calidad y calidez a los usuarios, con
oportunidad de atención y eficiencia, así como fomentar la educación y la investigación en salud,
a través de una administración eficiente y transparente de los recursos institucionales”.

La UMAEHospital de Pediatría “Dr. Silvestre Frenk Freund”, del CentroMédico Nacional “Siglo
XXI”, se fundó el 15 demarzo de 1963 con lamisiónde “otorgar atenciónmédica de alta especialidad
en padecimientos complejos a menores de 17 años de edad, con un liderazgo efectivo y un enfoque
sistémico de atención sustentado en la investigación y la educación, garantizando la calidad y la
seguridad de los pacientes”. El Departamento de Endocrinología Pediátrica, como parte de esta
UMAE, y en este tenor, tiene lamisión de “Otorgar atenciónmédica de alta especialidad a la pobla‐
ción pediátrica con padecimientos endocrinológicos”, entre los que destaca la diabetes mellitus
tipo 1 (DM1), la cual representa hasta el momento más de 90%de los casos de niños y adolescentes
que viven con esta enfermedad.2

Epidemiología de la diabetes mellitus tipo 1
Anivelmundial la tasa de incidencia estandarizada varía demás de 30/100,000 por año en la pobla‐
ciónpediátrica de 0 a 14 años en lugares como Finlandia y la isla deCerdeña, entre otros; enMéxico,
de acuerdo con los datos publicados por la Federación Internacional de Diabetes es de menos de
5/100,000 año.3 Además, se ha reportado un incremento continuo de la incidencia de este tipo de
diabetes en la población infantil de Europa de 3 a 4% anual,4 sin diferencias por sexo o grupo etario,
es decir, dividiéndolos de 0 a 4 años, de 5 a 9 años o de 10 a 14 años de edad.5

En México no existen datos acerca de la incidencia o prevalencia nacional de DM en población
infantil. En el Departamento de Endocrinología Pediátrica de la UMAE se determinó la frecuencia
anual deDMen los últimos quinquenios, y seobservó una frecuencia similar en relacióncon laDM1
y la DM2 a la reportada en la literatura, con un predominio de DM1, dato que la convierte en la pri‐
mera causa de atención médica (figura V‐1).

Derivado de los datos anteriores, el Hospital de Pediatría, a través del Departamento deEndocri‐
nología Pediátrica, implementó desde hace varias décadas la CED, para otorgar atención médica
integral a las poblaciones infantil y adolescente que viven con diabetes, así como a sus familias.

Retos y logros en el tratamiento de la diabetes mellitus tipo 1
La DM1 es una enfermedad caracterizada por la destrucción autoinmunitaria de las células β del
páncreas.6 El tratamiento de esta patología, de acuerdo con las recomendaciones de la International
Society for Pediatric and Adolescent Diabetes, requiere la aplicación de insulina con un esquema
basal‐bolo y la determinación de la glucemia capilar por parte del cuidador primario o del paciente
al menos antes del desayuno, la comida y la cena; en ocasiones se debe determinar antes de hacer
ejercicio, en días de enfermedad, con el objetivo de ajustar el tratamiento con insulina. Asimismo,
requiere unplande alimentaciónpersonalizado que permita un crecimiento yundesarrollo simila‐
res a los de un niño sano, y un programa de ejercicio estructurado y rutinario, además de un pro‐
grama de educación en diabetes y apoyo conductual por profesionales de la salud mental, con el
objetivo lograr un tratamiento intensivo para alcanzar las metas internacionales de control glucé‐
mico.7 El control intensivo de la glucosa en el paciente pediátrico con DM1 está justificado por los
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Figura V-1. Frecuencia anual de diabetesmellitus en el Departamento de Endocrinología Pediátrica de la UnidadMédica
de Alta Especialidad Hospital de Pediatría “Dr. Silvestre Frenk Freund”, del Centro Médico Nacional “Siglo XXI”. DM1: diabe-
tes mellitus tipo1; DM2: diabetes mellitus tipo 2.
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resultados reportados en 1993 en el Diabetes Control and Complication Trial (DCCT), en relación
con la prevención de las complicaciones crónicas asociadas a la diabetes; en este estudio se demos‐
tró que el control intensivo logró una reducción de 76%del riesgo de desarrollar retinopatía, nefro‐
patía (34%) y neuropatía (69%), en comparación con el tratamiento convencional después de 6.5
años de seguimiento en prevención primaria.

Desde finales del decenio de 1960 el Dr. Pérez Pasten Lucio había comprendido la importancia
del control glucémico, y en 1970, en colaboración con los médicos adscritos y el personal de enfer‐
mería, nutrición y trabajo social, iniciaron el primer “Campamento de Adiestramiento para Diabé‐
ticos Juveniles” (CADJ), una actividad cuyo objetivo era que en forma vivencial los padres y los
pacientes recibieran educaciónpráctica en aspectos relacionados con la alimentación, la aplicación
de insulina y la hipoglucemia, entre otros. El CADJ se realizó demanera anual en el Centro Vacacio‐
nal del IMSS (Oaxtepec o Metepec) en el verano de cada año a partir de entonces; es loable señalar
que incluso en 1985, año del gran temblor que sacudió el Distrito Federal, se llevó a cabo.

Después de la publicación de los resultados del DCCT el manejo del paciente con DM1 cambió
a nivel mundial. En el Departamento de Endocrinología del Hospital se inició con los esquemas de
insulina basal‐bolo intensivos, el monitoreo en el domicilio y la “sala de día”, un espacio en el cual
educadoras endiabetes pertenecientes al personal de enfermería iniciaron la educación endiabetes
en la consulta externa del Departamento de Endocrinología.

El programa educativo se impartía con base en tres etapas:
1. Inicial (supervivencia): aplicación de insulina, sistema de equivalentes, ejercicio, hipoglu‐

cemia y monitoreo de glucosa enfocado en habilidades y destrezas.
2. Intermedia (profundidad): conocimiento teórico y reforzamiento de habilidades y destre‐

zas de los temas de la etapa inicial y complicaciones crónicas.
3. Continua (avanzada): se aprendía de temas como alcoholismo y sexualidad, entre otros.

Este programa se sustentaba en las recomendaciones de la Asociación Americana de Diabetes y la
Asociación Americana de Educadores en Diabetes, y se impartía en forma individual y grupal en
el decenio de 1990. Dicho programa, aunado al CADJ, contribuía desde diferentes ángulos a empo‐
derar a la familia y al paciente de la relevancia de su papel en el resultado del control de la DM1.
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Sin embargo, en la última década en la Clínica Excelencia de Diabetes del Departamento de Endo‐
crinología, para mantenerse a la vanguardia, se han implementado las recomendaciones emitidas
por la Association of Diabetes Care and Education Specialists, que propusieron un cambio en el
modelode educaciónendiabetes, enfocado ensiete comportamientos, a travésde los cuales sedebe
fomentar el autocuidado de la diabetes mediante conocimientos, habilidades y destrezas que el
paciente con diabetes mellitus y su familia desarrollaran conforme avance el programa.8 En el
modelo actual se abordan los siguientes comportamientos

1. Alimentación saludable: al plan de alimentación personalizado del modelo pasado se
agrega el registro de la alimentación, saber medir porciones y leer etiquetas, entre otros.9

2. Mantenimientode la actividad, con la consigna de realizar actividad física estructuradacon
frecuencia, intensidad y duración adecuadas a las características de cada individuo.10

3. Toma de medicamentos, que trasciende más allá del conocimiento del tipo y la dosis de
los fármacos prescritoshasta el aprendizaje de losmecanismosde acción, los efectos adver‐
sos, la preparación, el almacenamiento y las recomendaciones en cuanto al automonitoreo,
la frecuencia y el tipo de monitoreo, entre otros.11

4. Resolución de problemas, que proporcionará elementos para la solución de problemas
prácticos relacionados con el tratamiento de la diabetes y los aspectos relacionados con la
reducción de riesgos en cuanto a la prevención de complicaciones asociadas a la diabetes.

5. Afrontamiento saludable de tipo conductual para desarrollar estrategias que mejoren la
respuesta psicológica a las emociones negativas y la formación de grupos de respaldo a tra‐
vés de redes de apoyo grupales o de asociaciones, encaminadas amejorar el apego al trata‐
miento y detectar necesidades individuales para preservar o mejorar la salud mental.

CONTROL GLUCÉMICO Y ESTADO NUTRICIONAL DE LA POBLACIÓN
INFANTIL QUE VIVE CON DIABETES MELLITUS TIPO 1

Control glucémico
En la actualidad el control de la diabetes debe ser intensivo, por lo que es necesario que estos
pacientes reciban tratamiento con insulina a través deun esquemamultidosis basal‐bolo. En laCED
se realiza en 98% de los casos con una insulina basal, que puede ser intermedia tipo NPH, o con
análogos de acción prolongada, como insulina glargina o degludec, aunado a la aplicación de bolos
conunanálogo de insulina, denominado lispro, que se inyecta demanera subcutánea antes del des‐
ayuno, la comiday la cena conuna jeringapara insulina; el restoutilizanmicroinfusoras subcutánea
de insulina. En ambos tipos de tratamiento se indica la corrección con insulina lispro en caso de
glucemia capilar fuera de objetivo; es importante señalar que este tipo de esquema es el recomen‐
dado a nivel internacional.12

Este tipo de tratamiento basal‐bolo ha permitido alcanzar un grado de control glucémico de la
diabetes similar al recomendado por la International Society for Pediatric and Adolescent Diabetes
(< 7.5%) en la población pediátrica, ya que 36.3% de los casos del hospital tienen una hemoglobina
glucosilada (HbA1c) igual a o menor de 7.5%. En el estudio de los autores del presente capítulo se
incluyeron 154casos conunamedianade edadde 13 años (rango intercuartil 11, 15 años), de los cuales
58.44% eran mujeres; 36.3% presentaron un control metabólico excelente y 38.31 inaceptable, eva‐
luado por laHbA1c (figura V‐2). Sin embargo, alrededor de 50% alcanzaronunaHbA1c≤ 8.1%, por‐
centaje reportado en el estudio del DCCT en el grupo de adolescentes bajo tratamiento intensivo
vs. el convencional de 9.8% 0.1. En la década de 1990 este valordeHbA1cdemostró una reducción
del riesgo enprevención primaria en este grupo, en relación con lamicroalbuminuria (35%), la reti‐
nopatía (30%) y su progresión (61%), en comparación con la población adulta, en la cual se docu‐
mentó una reducción del riesgo de 45, 27 y 63%, respectivamente.13
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Figura V-2.Gradodecontrolde la diabetesmellituspornivel dehemoglobinaglucosilada (HbA1c) en lamuestra estudiada.
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Por otro lado, un estudio danés incluyó a 6,097 niños y adolescentes con DM1, con valores de
HbA1c de 8.1%, similares a los reportados por los autores. Se encontró que 77% de los casos tenían
DM1enel grupo etariode 5a 14años, tratados con insulina subcutánea, de los cuales sólo 30%logra‐
ron un objetivo terapéutico < 7.5%, porcentaje similar al encontrado en el estudio de los autores
del presente capítulo,14 cuyos datos son también similares a los reportados porMinuto y col. en Ita‐
lia en 2021, enun estudio de 107 pacientesmenores de 18 años de edad conDM1, en el que se reportó
una HbA1c promedio de 7.7%, la cual fue más alta en el grupo de 14 a 18 años, con una media de
7.95%; 83.2% de la población usaban inyecciones múltiples de insulina subcutánea al día.15

Otro estudio publicado por Jordan, Alassaf y col. en 2022 reportó 337 niños con DM1 con un
tiempo de diagnóstico de 5.2 2.1 años de evolución con la enfermedad, con múltiples dosis de
insulina subcutánea y un promedio de HbA1c a los seis meses del diagnóstico de 8.1 1.6%, a los
12 meses de 8.5 1.7% y a los 24 meses de 8.6 1.5%. Estos autores reportaron que los factores
predictores del control metabólico en su población fueron el estado civil de los padres, el cumpli‐
miento en el conteo de carbohidratos y la edad en el momento del diagnóstico.16 Por lo tanto, estas
variables se deben evaluar en la población derechohabiente para corregirlas o al menosmodificar‐
las en forma positiva para mejorar los controles glucémico y metabólico. Se debe puntualizar que
los estudiosmencionados hacen referencia al control glucémico estimado por la HbA1c en diferen‐
tes condiciones socioeconómicas, algunas similares a las que imperan en el país; sin embargo, en
los países europeos el nivel de este parámetro es menor, con reportes de HbA1c de 6.5%, ya que un
mayor porcentaje de la población infantil con DM1 utilizan las tecnologías nuevas, entre las que
destacan la aplicación de insulina subcutánea con microinfusora, acompañada de un sistema de
monitoreo continuo de glucosa en tiempo real en asa cerrada. La microinfusora contiene un algo‐
ritmo a través del cual realiza en forma automática la reducción o el incremento de la tasa basal de
infusión de insulina, lo que reduce el riesgo de hipoglucemia o de hiperglucemia en el estado inter‐
prandial.

Desde este punto de vista, parece complejo incrementar el porcentaje de pacientes derechoha‐
bientes con un control excelente, pues existen diversas barreras que reducen esta posibilidad de
éxito, como el temor a puncionarse por dolor, la falta de supervisión parental (ambos padres labo‐
ran) y la falta de insumos (tiras reactivas, glucómetro, etcétera), ya que la mayoría de la población
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Figura V-3. Estado nutricional.
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derechohabiente está integrada por obreros y empleados cuyo salario dificulta la compra de los
insumos mencionados para realizar el monitoreo recomendado, que va de seis a ocho determina‐
ciones de la glucosa capilar, y más aún del monitoreo flash intermitente o continuo, dado que en
la actualidad se recomienda el uso de tecnologías tanto para la aplicaciónde insulina (microinfuso‐
ras portátiles) como para el monitoreo.17

Uno de los grandes retos del Instituto para mejorar el control glucémico en la población infantil
que vive con DM1 consiste en dotar los insumos necesarios para alcanzar este objetivo, como el
medidor de glucosa, las tiras reactivas, las lancetas, etcétera; esta estrategia, aunada a la atención
integral proporcionada por la CED, al programade educación endiabetes y a las intervencionespsi‐
coeducativas y conductuales, podría incrementar la frecuencia de pacientes con metas alcanzadas
en cuanto al control glucémico, el control metabólico, el crecimiento y el desarrollo físico y psí‐
quico, para integrar a estos niños y jóvenes a la vida productiva social, con una calidad y expectativa
de vida similares a las de la población sana.

Estado nutricional
Por otro lado, en la población infantil con DM1 alcanzar el control glucémico no es suficiente, ya
que se debe favorecer un crecimiento y un desarrollo similares a los de un individuo sano en rela‐
ción con la edad y el sexo del paciente.

En el estudio mencionado, que incluyó una n = 154 casos, se encontró que el estado nutricional
fue normal en 57.62% de los casos y que 37.91% presentaron sobrepeso u obesidad, definidos con
base en el percentil para la edad y el sexo del niño evaluado (≥ p 85, sobrepeso,≥ p 95 obesidad).
Esta frecuencia en relación con el estado nutricional se observa en la figura V‐3.

Estos datos son similares a los reportados en los niños sin diabetes, de acuerdo con la Encuesta
Nacional de Salud 2021, en la que se reportó una prevalencia de sobrepeso de 18.8% y de obesidad
de 18.6% en los niños de 5 a 11 años, así como una prevalencia de sobrepeso de 24.7% y de obesidad
de 18.2% en la población adolescente de 12 a 19 años de edad.18 Sin embargo, esta frecuencia fue
menor que la prevalencia reportada en un estudio, en el que 46.1% de la población latina incluida
presentaba obesidad o sobrepeso.19 Los autores del presente capítulo consideran que la frecuencia
reportada es parecida a la de la población pediátrica sana, como resultado del trabajo del equipo
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multidisciplinario de profesionales dentro de la Clínica de Excelencia en Diabetes, ya que estas
familias y los pacientes reciben educación en diabetes, la cual incluye un programa de ejercicio, un
plan de alimentación con cálculo de las kilocalorías basado en la edad, el sexo y el estadio de desa‐
rrollo puberal, evaluado mediante la escala de Tanner; el tipo y las características del programa de
ejercicio, la accesibilidad al bolsillo de la familia, con la finalidad de lograr ymantenerunpeso salu‐
dable, una concentración de glucosa lo más cercana posible a la normalidad, promover un perfil
de lípidos óptimo, prevenir o retrasar el desarrollo de complicaciones agudas y crónicas, y brindar
apoyo psicológico individual y grupal, estrategias que en conjunto promueven la mejora de la cali‐
dad de vida del paciente.

Por otro lado, los hallazgos de los autores son similares a los publicados por Medereiro y col. en
Brasil, quienes encontraronen lapoblaciónbrasileña59%desujetos eutróficos, 30%consobrepeso,
9.7% con obesidad y 1% con bajo peso, porcentajes parecidos a los reportados en la población de
la misma edad y el mismo sexo sin DM1.20

RIESGO CARDIOVASCULAR DE LA POBLACIÓN
PEDIÁTRICA CON DIABETES MELLITUS TIPO 1

El estudio multicéntrico conocido con el acrónimo DCCT fue un hito en el tratamiento de indivi‐
duos conDM1, ya que demostró que el control glucémico reducía el riesgode complicaciones cróni‐
cas en lo referente a la prevención primaria y secundaria, no así en relación con la reducción del
riesgo de desarrollar complicacionesmacrovasculares (infarto agudo del miocardio, evento vascu‐
lar y enfermedad vascular periférica); entre los bemoles a los cuales se atribuyó este aspecto desta‐
caron el corto plazo de seguimiento y la edad en relación con la poblaciónpediátrica que participó,
entre otros.

Después un estudio de corte epidemiológico derivado del DCCT, denominado Epidemiology of
Diabetes Interventions and Complications, contestaría esta incógnita. En este estudio se extendió
el seguimiento adicional de 4.5 años, pero bajo un diseño observacional demostró también una re‐
ducción del riesgo cardiovascular en la diabetes tipo 1.21

De este estudio se desprendieron otros, de los cuales uno publicado en 2005 hizo referencia a
la observación de una reducción del riesgo microvascular de 66% de desarrollar retinopatía; sin
embargo, los hallazgosmás relevantes fueron en relacióncon la reduccióndel riesgo deenfermedad
cardiovascular (infarto agudo delmiocardio, evento vascular cerebral omuerte de causa cardiovas‐
cular) reportada de 42% en los sujetos que pertenecieron al grupo intensivo, en comparación con
los del grupo convencional, aun cuando en la actualidad en ambos grupos no hay diferencias esta‐
dísticas significativas en cuanto al control glucémico y el control metabólico.22 De estos resultados
se desprendieron el término “memoria metabólica” y la premisa de alcanzar un control glucémico
y metabólico dentro de rango desde etapas tempranas en todos sujetos con DM1.23

Otros parámetros demostraron asociación al riesgo cardiovascular (CV) después de un segui‐
miento a 18 años deunan= 1,284casos (elEpidemiologyofDiabetes Interventions andComplications
original tenía una n = 1,422); asimismo, que al igual que en los sujetos con diabetes mellitus tipo
2, los niveles de lípidos, como colesterol total, colesterol de lipoproteínas de baja densidad (C‐LDL,
por sus siglas en inglés), colesterol de lipoproteínas de alta densidad (C‐HDL, por sus siglas en
inglés) y triglicéridos, en el grupo intensivo de 174.8 mg/dL, 61.9, 96.7, y 81.1 mg/dL, respectiva‐
mente,modificaban el riesgo CV, por lo que en la actualidad se agregaronmetas de controlmetabó‐
lico en la población pediátrica conDM1 para reducir este riesgo a largo plazo e incrementar no sólo
su expectativa de vida, sino también su calidad.20

Eneste tenor, laAmericanDiabetesAssociationpublicóunposicionamiento en cuanto a la enfer‐
medad cardiovascular en el contexto del diagnóstico de DM1, en el que hace énfasis en los factores
CV específicos, de los cuales losmás importantes son la hipertensión arterial, lamicroalbuminuria
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Cuadro V-1. Porcentaje de casos con niveles de lípidos dentro de rango

Parámetro Porcentaje

Triglicéridos 85.7
Colesterol total 68.8
Colesterol de lipoproteínas de baja densidad 67.5
Colesterol de lipoproteínas de alta densidad 92.2

y el escaso control glucémico, seguidos de tabaquismo, estado inflamatorio, nivel alto de C‐LDL,
nivel bajo de C‐HDLno para triglicéridos, pero sí para la resistencia a la insulina, la cual está deter‐
minada por la obesidad, los triglicéridos y el perímetro de la cintura.24 El mecanismo a través del
cual el nivel de C‐LDL incrementa el riesgo CV podría ser la asociación que se ha observado entre
las concentraciones de apolipoproteína B, C‐LDLyel incrementode la rigidez vascular en lasperso‐
nas adolescentes con DM1.25

Otro estudio realizado en población infantil con DM1 examinó los factores de riesgo modifica‐
bles y enfermedad CV subclínica establecida a través de un engrosamiento de la íntima media caro‐
tídea, un incremento de la rigidez arterial y disfunción endotelial ymiocárdica, y encontró que los
factores demayor importancia son la hiperglucemia, la hiperlipidemia, la obesidad, lahipertensión
arterial, la depresión y la disfunción autonómica, aunque aúnno se ha podido definir cómomodifi‐
carlos.26 Los resultados de múltiples estudios condujeron a que la American Diabetes Association
recomendara en la población pediátrica con DM1mantener niveles de C‐LDL < 100 mg/dL y de co‐
lesterol noHDL< 130mg/dL, y valorar la intervenciónde lapresión arterial enniños entre el percen‐
til 90 y el 95 para la talla y el sexo.27

En relación con la evaluación de algunos de estos factores de riesgo, en el estudio de los autores
se encontró que 85.7% de la población pediátrica derechohabiente que recibe atención médica en
la unidad médica tiene un nivel adecuado de triglicéridos < 150mg/dL y que el porcentaje de casos
con un nivel de colesterol total adecuado < 180 mg/dL fue de 68.8%, de C‐LDL < 100 mg/dL fue de
67.5% y de C‐HDL > 35 mg/dL fue de 92% (cuadro V‐1).

En este estudio se consideró que el nivel de C‐LDL fuera de meta podría estar relacionado con
la presencia de obesidad o sobrepeso en~38% de los casos, aunado a una frecuencia de control
glucémico inaceptable evaluado por unaHbA1c de 38%, hechos biológicos que se han reportado en
otros estudios, en los cuales ambos factores de riesgo cardiovascular parecer estar asociados a un
nivel deC‐LDLfueradelosobjetivos.28Enrelacióncon lareduccióndel riesgoCV,enestospacientes
los cambios en el estilo de vida son la primera opción, en particular un incremento de la actividad
física, pues la realización de 1,000 pasos extra por día, publicada en un artículo, se relacionó con
mejoría de la salud cardiovascular en los niños con diabetes tipo 1 en diversos parámetros, como
reducción de peso y de las presiones arteriales sistólica y diastólica, e incremento del C‐HDL, entre
otros.29

Por otro lado, al comparar la frecuencia de casos de 67.5% con un nivel de C‐LDL por debajo de
100 mg/dL, encontrada en el estudio de los autores, con una de 54% en otro estudio que incluyó
a niños > 10 años de edad, es necesario mencionar que la mediana de edad del primero fue de 13
años (rango intercuartil 11, 15 años), edad que corresponde a adolescentes que de forma fisiológica
presentan niveles altos de hormonas, como la del crecimiento y las sexuales esteroideas, que po‐
drían contribuir a resistencia a la insulina, descontrol metabólico y dislipidemia secundaria, por
lo que esta frecuencia señala el éxito del trabajo realizado en la CEDde nuestra unidadmédica. Por
otro lado, en la población infantil que tiene un nivel > 130 mg/dL, que puede ascender a 15%, se
sugiere valorar el tratamiento con estatinas, en particular en los adolescentes, para alcanzar los
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objetivos tanto cuantitativos como cualitativos, ya queen estos casos tambiénexiste unpredominio
de moléculas de C‐LDL pequeñas y densas, fenotipo que se modifica a unomenos aterogénico con
el uso de fármacos hipolipemiantes.30,31 Este tratamiento también se le brinda a la población dere‐
chohabiente si el nivel de C‐LDL es > 130 mg/dL.

ASPECTOS PSICOLÓGICOS

Por último, pero no menos importante, la CED cuenta con profesionales del Departamento de
Salud eHigieneMental, pues el apoyo psicológico es determinante para incrementar la adherencia
al tratamiento de las personas conDM1, como lo demuestra unmetaanálisis de estudios que evaluó
las intervenciones psicológicas, educativas y de telecuidado.32 En cuanto a la mejoría del control
glucémico en los jóvenes con DM1, la psicoeducación basada en la familia fue efectiva paramante‐
ner o mejorar la HbA1c, a través del compromiso de padres y pacientes con un control subóptimo
al inicio del estudio.33 Los aspectos psicológicos son tan importantes que en un estudio publicado
porHood y col., realizado en adolescentes conDM1, se reportóque los síntomas depresivospodrían
predecir cambios en la HbA1c y en la adherencia en cuanto al monitoreo de la glucosa.34 Sin
embargo, en algún momento de su vida estas personas pueden requerir tratamiento con fármacos
antidepresivos, por lo que la participación de estos profesionales puede contribuir a incrementar
no sólo la adherencia al tratamiento, sino también el control glucémico.35

CONCLUSIÓN

La poblaciónpediátricaque vive condiabetesmellitus tipo 1 requiereunmanejomultidisciplinario,
así como la participación activa de la familia y del paciente para alcanzar no sólo las metas relacio‐
nadas con el control glucémico y el control metabólico, pues no se debe olvidar propiciar un creci‐
miento y desarrollo adecuados, así como un equilibrio psicoemocional que le permita al paciente
aumentar su expectativa de vida sin detrimento de su calidad.
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CAPÍTULO VI
Proyecto Hora Dorada, minutos que salvan vidas, mayo de 2019.

Hospital de Pediatría “Dr. Silvestre Frenk Freund”,
Centro Médico Nacional “Siglo XXI”

Ana Luisa Girón Vargas, Ranferi Aragón Nogales
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INTRODUCCIÓN

l tópico de la contribución es acerca de la aplicación de la ciencia de lamejora en los procesos
de atención médica.

Cada año se diagnostican 18millones de casos nuevos de cáncer, de los cuales 200,000 ocu‐
rren en niños y adolescentes (GLOBOCAN2018). El cáncer es un problemade salud pública, ya que
es una de las principales causas de mortalidad por enfermedad en la edad pediátrica con un gran
impacto físico, social y financiero. La sobrevida nacional en niños y adolescentes es de 57.5%, en
comparación con 90% en los países desarrollados. En la Unidad Médica de Alta Especialidad
(UMAE) Hospital de Pediatría, Centro Médico Nacional (CMN) “Siglo XXI”, se atienden 200 casos
nuevos de cáncer anualmente.

El Servicio deAdmisiónContinua o Servicio de Urgencias del Hospital de Pediatría del CMN“Si‐
glo XXI” es un servicio de atención clínica de 24 h, en el que la causamás frecuente de atenciónpor
urgencia real de 2017 a la fecha han sido los eventos de fiebre y neutropenia (neutropenia febril)
secundarios a la depleción de lamédula ósea por efecto adverso de los tratamientos de quimiotera‐
pia que reciben los pacientes oncohematológicos pediátricos de dicho hospital. En la literatura
internacional se estima que estos eventos ocurren en 10 a 50%de los pacientes con tumores sólidos
y hasta en 80% de los pacientes con neoplasias hematológicas; algunos pacientes lo presentan en
más de un ciclo de quimioterapia, con un porcentaje de complicaciones médicas graves entre 21 y
27% y una mortalidad de 4 a 30%.2,3 Estos eventos deben ser considerados una emergencia médica
a identificar de forma temprana tanto por parte del cuidador primario como por parte del personal
de salud que brindará la atención inicial.

La Sociedad Americana de Enfermedades Infecciosas ha emitido guías de diagnóstico y trata‐
mientodeestos eventos, yhadefinido laneutropenia como el conteo absolutode neutrófilosmenor
de 500 cél/mm3 en sangre o su descenso anticipado menor de 500 cél/mm3 durante las siguientes
48 h; se considera neutropenia profunda al conteo absoluto de neutrófilos < 100 cél/mm3; la fiebre
se define como la temperatura axilar≥ 38.3 _C de cualquier duración o≥ 38 _Cdurante al menos
una hora.4

La probabilidad de desarrollar un episodio de neutropenia febril en los pacientes con cáncer que
reciben quimioterapia depende de varios factores de riesgo, como el tipo de neoplasia (siendo las
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leucemias las principales), la actividad o remisión de la enfermedad, la mielotoxicidad de la qui‐
mioterapia recibida y la dosis utilizada, y los factores inherentes al paciente, como laedad, el estado
nutricional, las comorbilidades asociadas, los días de estancia intrahospitalaria y el uso de disposi‐
tivos invasivos.5,6

La patogenia de la infección enunepisodio de fiebre y neutropenia subyace en los efectos citotó‐
xicos del uso de la quimioterapia; el nadir de los neutrófilos ocurre generalmente de 5 a 10 días
desde el inicio de la quimioterapia; por un lado se condiciona un estado de inmunosupresión tras
la depleción y por otro lado existe un importante compromiso en la integridad de lasmucosas, favo‐
reciendo el paso de microorganismos del lumen intestinal al torrente sanguíneo, ocasionando
infecciones bacterianas principalmente por microorganismos gramnegativos. La colonización de
dispositivos vasculares favorece la vía de entrada paramicroorganismos residentes de la piel, como
las bacterias grampositivas.7

De acuerdo con la bibliografía, de 10 a 25% de los pacientes con fiebre y neutropenia cursarán
con bacteremia y un porcentaje similar con infección localizada; el resto no presentan foco clínico
infeccioso ni aislamiento microbiológico.2 En los pacientes con aislamiento en cultivos la frecuen‐
cia y el tipo de microorganismos aislados varía de acuerdo con cada centro hospitalario, y el perfil
de susceptibilidad antibiótica se hamodificado en las últimas décadas. Losmicroorganismos aisla‐
dos conmás frecuencia continúan siendo las bacterias grampositivas, especialmente los estafiloco‐
cos coagulasa negativa.

Se ha reportado un incremento de los aislamientos del grupo de bacterias gramnegativas, en los
que predominan las enterobacterias, como Escherichia coli y Klebsiella sp., y los bacilos no fermen‐
tadores, como Pseudomonas aeruginosa. En cuanto a la mortalidad asociada, es de 18% cuando la
bacteremia es secundaria a organismos gramnegativos y de 5% cuando es debida a organismos
grampositivos. En cuanto a las infecciones fúngicas invasivas, su probabilidad se incrementacuanto
mayores son la severidad y la duración de la neutropenia, ensombreciéndose el pronóstico de vida
para estos pacientes.2,4,8

Debido a la morbimortalidad asociada a los eventos de fiebre y neutropenia, se han propuesto
factores predictores que determinan si el episodio de neutropenia febril será de alto o bajo riesgo
parael desarrollodecomplicaciones secundarias a lapropia infección, y deacuerdo conesto sedefi‐
nirán el tipo de terapia antibiótica empírica, la vía de administración y la duración.2,4

Los criterios de Santolaya identifican factores independientes de riesgo para infección bacte‐
riana invasiva (sensibilidad de 92%, especificidad de 76%, valor predictivo positivo de 82% y valor
predictivo negativo de 90%):9

1. Niveles séricos de proteína C reactiva≥ 90 mg/L.
2. Hipotensión arterial.
3. Recaída de leucemia.
4. Conteo de plaquetas≤ 50,000 mm3.
5. Intervalo≤ 7 días de la última quimioterapia.

Por tal motivo, para la Dra. Ana Luisa Girón, jefa del Servicio de Admisión Continua (de octubre
de 2016 a diciembre de 2021), era una necesidad inmediata y prioritaria optimizar el tratamiento
para estos pacientes, apegándose a las recomendaciones de las mejores prácticas internacionales
enfocadas en el manejo con antibióticos empíricos de acuerdo con la flora prevalente local en los
primeros60minenqueel paciente llegaal ServiciodeUrgencias, con el fin dedisminuir lasposibili‐
dades de que evolucione a choque séptico. En este tenor, se dispuso contar con existencias de los
fármacos antimicrobianos de primera, segunda y tercera líneas, de acuerdo con guías locales de
manejo elaboradas por el Servicio de Infectología Pediátrica del Hospital de Pediatría, CMN “Siglo
XXI”, logrando con estas acciones reactivas y sin impacto a largoplazo untiempo deadministración
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Figura VI-1. Equipo de mejora en una sesión de aprendizaje presencial.

Nombre
Dra. Ana Luisa Girón
Dr. José Guillermo Vázquez Rosales
Dra. Martha Valdes

Roles y responsabilidades
Líder
Gestor
Experto

del antibiótico de 90 min desde la llegada del paciente al triage hasta la administración de aquél,
en el periodo comprendido de julio de 2018 a abril de 2019, situación que aún no resolvía la necesi‐
dad expuesta de hacerlo en los primeros 60 min y sólo lograba atenuar ligeramente el efecto del
manejo aún inoportuno.

Para mayo de 2019, gracias a la intervención del entonces director médico de la UMAEHospital
de Pediatría, el Dr. Javier Enrique LópezAguilar, actual Coordinador Nacional de AtenciónOncoló‐
gica, quien nos enlaza y compromete a participar en una Colaborativa Internacional México en
Alianza con St. Jude Children’s Research Hospital (MAS), se echó a andar formalmente el Proyecto
Hora Dorada en el Servicio de Admisión Continua o Urgencias del Hospital de Pediatría del CMN
“Siglo XXI”. Este ambicioso proyecto, respaldado por el Institute for Healthcare Improvement, que
integró la ciencia de la mejora en la práctica y en la gestión de proyectos, nos llevó de la mano en
el recorridode integrarun equipodemejorade alto rendimiento, conformadopor el jefe deServicio
de Infectología Pediátrica, en esemomento el Dr. JoséGuillermoVázquezRosales, la oncólogaMar‐
tha Valdés y la Dra. Ana Luisa Girón Vargas, jefa del Servicio de Admisión Continua y líder del pro‐
yecto; un año después se unió al equipo el Dr. Ranferi Aragón Nogales, residente de segundo año
de la subespecialidad de infectología pediátrica (figura VI‐1).

Para la revisión, la actualización y la adaptación de las guías locales de manejo de neutropenia
febril en el hospital, construcción de una meta respecto a lo que se quería lograr con el proyecto,
establecimiento de una estrategia de medición e indicadores de proceso, resultado y balance para
dar seguimiento al desempeño del proyecto, mapeo estrecho del proceso de atención con la herra‐
mienta diagrama de bloques para identificar los cuellos de botella en los procesos vinculados con
la atención de estos pacientes, a partir de esa identificación se realizó un análisis causa raíz multi‐
disciplinario enfocadoen incidir en lamejor opciónpara el logro de los resultados, y la construcción
de undiagrama conductor en el que se fue observando la pertinencia de las ideasde cambionecesa‐
rias para optimizar los procesos.
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Unode los puntos críticos del desarrollo del proyecto fue el proceso demotivación, la activación
de la agencia, la potenciación de la motivación intrínseca y el involucro de la fuerza de trabajo en
el Servicio de Admisión Continua y de un selecto grupo de pediatras (la mayoría de ellos con una
segundaespecialidadpediátrica)en los tres turnos deatención, lo que finalmente fue el ingrediente
clave para llevar a buen puerto el proyecto; en todo momento mostraron ser parte del equipo de
pediatría del CMN “Siglo XXI”, pero sobre todo “ser IMSS” y llevar bien puesta la camiseta al com‐
partir su misión, visión y valores, y transformar este constructo teórico ideológico en la oferta de
una atención oportuna, eficiente, de calidad, humana y empática al grupo de pacientes oncohema‐
tológicos pediátricos. No sólo losmédicosmostraron la aceptación, sino que se contó con la partici‐
pación y el compromiso de un excepcional grupo de enfermeras que desempeñaron unmagnífico
papel para la obtención de muestras para biometría hemática, acceso venoso y administración
inmediata de los fármacos antimicrobianos seleccionados para estos pacientes. En cuanto escucha‐
ban “HoraDorada” se apresuraban a preparar lo necesario para canalizar al paciente, tomar lamues‐
tra de laboratorio y preparar el medicamento antimicrobiano a administrar; su apoyo fue invalua‐
ble, especialmente el de la directora del Servicio de Enfermería, la Maestra Graciela Martínez
Velasco, y de las jefas de piso de los diferentes turnos. Aportar algo a la vida de los demás y agregar
valor al trabajo es como se resumiría la actuaciónde todo el personal del Servicio deAdmisiónCon‐
tinua en los tiempos de implementación de la Hora Dorada.

En la implementación de un proyecto siempre se encontrará resistencia al cambio, y éste no fue
la excepción, debido a la intervención de la delegación sindical; sin embargo, el incidente aportó
experiencia y aprendizaje enfocados en distribuir el poder y no centralizarlo, y se siguió adelante.
El salario económico atrae talento a las organizaciones; sin embargo, el salario emocional lo vuelve
exitoso al conectarte con el significado del por qué, el para qué y el para quién se está trabajando;
y este proyecto hizo recordar que se forma parte de una gran institución, fielmente comprometida
con sus usuarios, en la que es posible llevar a cabomedicina de excelencia y buscar la mejora conti‐
nua en los procesos que se desempeñan día con día para satisfacer las necesidades puntuales de los
pacientes, entendiendo a las instituciones de salud como entes vivos y en constante aprendizaje.

El genuino interés de las autoridades en lograr una mejor atención para estos niños fue uno de
los principales interesados en el proyecto, situaciónque facilitó el sentidode urgencia en el estable‐
cimiento de la iniciativa. La autora del presente capítulo agradece enormemente al directormédico
y a los divisionarios de pediatría médica (Dr. Alfredo Simental Toba), especialidades pediátricas
(Dr. Jorge Luis Ramírez Figueroa) y auxiliares de diagnóstico (Dr. Joaquín Robles Ramírez) el enor‐
me apoyo para facilitar en todo momento los recursos humanos, materiales y técnicos necesarios
para el proyecto; sólo bastó un mensaje de texto en este gran equipo tan colaborativo para contar
con la ejecución de las muestras de laboratorio de los pacientes de forma verdaderamente urgente
y poder así tomar la decisión terapéutica pertinente. Todo el personal de laboratorio de todos los
turnos colaboraba de forma expedita en el cumplimiento de las peticiones con el sello de Hora
Dorada entre tres y cinco minutos, situación que permitió alcanzar de forma muy rápida la meta
inicial planteada (manejo oportuno en 50% de los pacientes) para finalmente reajustarla en el
tiempo a modo de cumplir con el protocolo de Hora Dorada en 75% de los pacientes que llegaran
al servicio con sospecha diagnóstica como parte del enfoque de sistemas para producir valor. Los
principales beneficios que el proyecto trajo consigo fueron:
S Favorecer el trabajo en equipo en el Servicio de Admisión Continua o Urgencias del Hospital

de Pediatría.
S Estandarizar un proceso crítico de atención, destacar los errores y las deficiencias, y actuar

en consecuencia.
S Caminar juntos hacia la mejora de la calidad de la atención de los pacientes.
S Justificar la necesidad de recursos humanos y técnicos para el servicio.
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Con el equipo multidisciplinario de la Colaborativa México en Alianza con St. Jude se abordaron
aspectos de calidad en la atención, la ciencia de la mejora, la psicología del cambio, el trabajo en
equipo, la motivación, la medición de la mejora y el control estadístico de los procesos.

A partir de la perspectiva de la Trilogía de Jurán se fue avanzando en el desarrollo del proyecto
en las siguientes esferas:

1. Planeación.
a. Establecermetas: la inicial (mayo de 2019) fue administrar el antibiótico de forma opor‐

tuna (es decir, en los primeros 60 min desde la llegada del paciente al área de triage) en
50% de los pacientes que acudieran a urgencias con neutropenia febril para diciembre de
2019; sin embargo, debido al increíble avance inicial en lamejora del proceso fue necesario
ajustar la meta de oportunidad en el tratamiento en julio de 2019 de 50 a 75%.

b. Identificar y determinar las necesidades del cliente: la población diana requería una
priorización de la atención desde su llegada al triage e intervenciones expeditas que esta‐
blecieran en tiempo y forma si eran candidatos para recibir tratamiento antimicrobiano
urgente al definir si cumplían criterios para el protocolo de Hora Dorada (las definiciones
operacionales de neutropenia y de fiebre).

c. Desarrollar un servicioque responda a lasnecesidades del cliente: al establecer que
los pacientes cumplían con los criterios de neutropenia febril se administraba el trata‐
miento de elección en los primeros 60 min de su registro en el área de triage.

d. Desarrollar un proceso para producir el servicio: fue definido como política o proto‐
colo de Hora Dorada, se documentó por escrito y se difundió en todos los turnos para que
cada uno de los integrantes del servicio supiera qué hacer, cómo hacerlo y cuándo hacerlo,
estandarizando el proceso y unificando los criterios de manejo. Esta situación requirió
capacitar al personal médico y de enfermería en el tema, establecer equipos de respuesta
inmediata con roles específicos para guardias e integrar el kit dorado con insumos necesa‐
rios para llevar a cabo el protocolo de actuación, con enfoque en la disponibilidad de anti‐
bióticos conmedicamentos de primera, segunda y tercera líneas, disponibles 24 h los siete
días de la semana en el servicio, los cuales eran gestionados por el valioso personal de
enfermería.

e. Establecer los controlesdel proceso: se desarrolló una clara estrategia demedición, con
indicadores de proceso (tiempo desde la llegada al área de triage hasta la administración
del medicamento, tiempo desde la llegada al triage hasta la indicación en el expediente,
tiempo desde la indicación del medicamento hasta su administración por parte del perso‐
nal de enfermería, tiempos de la hora de inicio del triage,hora de inicio de atención enpri‐
mer contacto y hora de indicaciones; los capturaba el Sistema Informativo de GestiónHos‐
pitalaria con el que se lleva a cabo la atención médica en el Servicio de Urgencias del
hospital), indicadores de resultado (porcentaje de pacientes con neutropenia febril que
acuden a urgencias y desarrollan sepsis en las primeras 48 h, porcentaje de pacientes que
acuden a urgencias conneutropenia febril y requieren intervenciones críticas en las prime‐
ras 48 h, porcentaje de pacientes que acuden a urgencias conneutropenia febril y requieren
traslado a UCI en las 48 h posingreso) e indicadores de balance (porcentaje de pacientes
que acuden a urgencias con un episodio de neutropenia febril, en quienes se obtiene un
hemocultivo en las primeras 24 h de su llegada).

2. Control.
a. Evaluar el desempeño actual: supervisión diaria del proceso de atención, actualización

diaria de la base de datos de Excel, seguimiento de los pacientes y recolección de datos.
b. Comparar el desempeñocon lasmetas, a través de tableros de control y cortes semana‐

les, quincenales y mensuales.
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c. Destacar las deficiencias y los errores, favorecido a través del seguimiento de los casos
más allá de su estancia en el Servicio deUrgencias y su búsqueday actualizaciónen losdife‐
rentes pisos de hospitalización o en cuidados intensivos.

d. Actuar sobre la diferencia entre el desempeño y las metas: cuando se identificaban
retrasos en la atención, se realizaba retroalimentación con el personal involucrado, tra‐
tando de identificar situaciones que requirieran una solución diferente de las contempla‐
das en el protocolo de actuación.

3. Mejoramiento.
a. Demostrar la necesidad: que quedó ampliamente justificada, ya que tuvo un impacto

positivo en el Servicio de Hospitalización al disminuir los pacientes oncohematológicos
graves enpiso, yaqueelmanejo oportunode los eventos deneutropenia febril en el servicio
redujo de manera concomitante los pacientes con choque e intubados en piso, de manera
secundaria al desarrollo de choque séptico como complicación de un manejo inoportuno
en urgencias. En este punto se trabajó en escribir unmétodo específico de trabajo para ins‐
titucionalizar la políticaHoraDoradaen el servicio amanera degarantizar supermanencia
y sostenibilidad a largo plazo más allá del cambio del personaje responsable del proyecto
en esemomento (jefe del Servicio de Admisión Continua), y que se entregó al divisionario
decalidadpara lagestiónde su aprobaciónpor lanormativa institucional, además de regis‐
trar el proyecto como práctica competitiva en 2020 para su difusión y replicación en otras
unidades que atiendenpacientes oncohematológicos pediátricos y que tienen la necesidad
de establecer un manejo oportuno de estos eventos clínicos.

b. Establecer la infraestructura: se contaba con sala de triage, punzocaths, venopack, fras‐
cos de hemocultivo, tubos de laboratorio y medicamentos antibióticos. Se invirtió en un
par de sellos de Hora Dorada, un buscador venoso infrarrojo y un taladro intraóseo
ArrowR EZ IOR para el acceso vascular de niños con choque o paro cardiorrespiratorio,
y sus agujas de diferente calibre (consumibles).

c. Identificar la oportunidad demejora y establecer el proyecto: este punto definitiva‐
mente comenzó por la frecuente solicitud de la rendición de cuentas de un proceso eficaz
para el manejo de este grupo de pacientes del director médico del hospital, el Dr. Javier
Enrique López Aguilar, a la Dra. Ana Luisa Girón Vargas.

Una vez establecida la meta se definieron los conductores primarios del proyecto:
1. Asegurar el acceso efectivo y ladisponibilidad demedicamentos e insumos las 24hde los siete

días de la semana en el Servicio de Admisión Continua para el protocolo de Hora Dorada.
2. Establecer un sistema de gestión de datos y seguimiento.
3. Mejorar la identificación de la fiebre en los pacientes hematooncológicos pediátricos.
4. Aumentar la confiabilidad de los procesos clínicos y paraclínicos.
5. Promover el trabajo en equipo y la comunicación efectiva (figuras VI‐2 y VI‐3).

La siguiente fase consistió en probar ciclos de mejora o ciclos de Deming; los más sobresalientes
y que fueronpriorizados enunamatriz de esfuerzo‐impacto (resultados esperados de alto impacto
y que requirieronpoco esfuerzo para llevarse a cabo) se adoptaron localmente para la ejecución sis‐
temática del proceso (figura VI‐4):
S Estandarizar el proceso, todo el personal sabía qué se iba a hacer, cuándo y cómo.
S Aplicar el sello deHora Dorada a la solicitud de laboratorio, lo cual la identificaba comoprio‐

ridad número 1 para su inmediato procesamiento.
S Usar la lámpara infrarroja para canalizar al paciente.
S Priorizar al paciente para su atención inmediata desde su llegada al área de triage. Sólo se

otorgaría una clasificación triage amarillo si el paciente estaba estable o una clasificación de
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Figura VI-2. Método de mejora. Elaborada por los autores.
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triage anaranjado o rojo si el paciente estaba descompensado, trasladándolo demanera inme‐
diata al área de choque.

S Existencia de antibióticos en el servicio, con reposición de insumos en cuanto se utilizaban.
S Equipo de respuesta inmediata código dorado para guardias y turnos vespertino o nocturno

a modo de optimizar el manejo multidisciplinario e inmediato del paciente con neutropenia
febril e inestabilidad.

RESULTADOS Y DESEMPEÑO DE LOS INDICADORES
DE PROCESO DE JUNIO DE 2019 A MAYO DE 2020

El primer año tras la implementación del Proyecto HoraDorada se atendió a 85 pacientes en el Ser‐
vicio de Admisión Continua, quienes cumplieron con los criterios de presentar un evento de neu‐
tropenia febril (cuadro VI‐1).

El turno en el que se atendieron más pacientes con neutropenia febril en urgencias fue el noc‐
turno (36.6%), seguido del vespertino (30.9%) y el matutino (29.5%).

Los padecimientos oncológicos más frecuentes de los pacientes pediátricos que llegan al Servi‐
cio de Admisión Continua con eventos de neutropenia y fiebre fueron los tumores sólidos en 47
pacientes (55%), seguidos de las leucemias agudas en 38 pacientes (44%).

El resultado respecto a la oportunidad de atención y el desempeño de los indicadores de proceso
se aprecia en el cuadro VI‐2.

Se puede observar que fue posible la disminución del tiempo total desde la llegada del paciente
al consultorio de clasificación de triage hasta la administración de antibiótico parenteral hasta 45
min en promedio, situación completamente oportuna y óptima para el manejo de estos pacientes.

El principal aprendizaje de este proyecto fue aquilatar al extraordinario equipo de trabajo que
hizo posible la gestión del cambio con su participación en las actividades que de él emanaron, por
lo que, con la ayuda de la Coordinación de Enseñanza y Educación en Salud, se les realizó una cere‐
monia de reconocimiento en una Sesión General del Hospital por su compromiso, desempeño y
participación en el Proyecto Hora Dorada, minutos que salvan vidas (figura VI‐5).

Se obtuvo unavancemuy significativo al alcanzar lameta fijada del proyecto, siguiendo lameto‐
dología de la ciencia de la mejora descrita.
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Figura VI-4. Ciclo de mejora de Deming.
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Actuar Planear

Evaluar Hacer

CONCLUSIONES

El enorme reto del personal de salud con funciones y formación en gestión directiva es contribuir
a la mejora de la calidad de la atención médica, generar motivación y actitud de compromiso en
el personal del equipo de salud, y proporcionarmediante la planeaciónestratégica entornos viables
para que el prestador del servicio logre alcanzar las metas y los objetivos planteados, enfocando el

Cuadro VI-1. Características generales de 85 pacientes con fiebre y neutropenia

Variable n %

Sexo
Masculino 51 60.0
Femenino 34 40.0

Grupo etario
< 1 año 1 1.2

De 1 a 4 años de edad 21 24.7
De 5 a 9 años 23 27.0
De 10 a 14 años 32 37.6
De 15 a 16 años 8 9.4

Eventos de fiebre y neutropenia
1 55 64.7
2 17 20.0
3 5 5.8
4 6 7.0
Más de 5 2 2.4
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Cuadro VI-2. Oportunidad en la atención e inicio de antibiótico en el
paciente con neutropenia febril en el Servicio de Admisión Continua

Tiempo en minutos Mediana Percentil
25

Percentil
75

Tiempo desde la llegada al área de triage hasta indicación de anti-
biótico

19 11 30

Tiempo desde la indicación del antibiótico hasta su administración 20 10 35
Tiempo desde la llegada al área de triage hasta la administración de

antibiótico
45 30 62

Tiempo desde la llegada al área de triage hasta la entrega de los
resultados de laboratorio

37 23 60

desempeño de los procesos al logro de resultados y la satisfacción de las necesidades del paciente.
Sumar en la mejoría de la sobrevida de estos pacientes debe continuar siendo la razón de ser del
Proyecto Hora Dorada.

Figura VI-5.Ceremonia de reconocimiento al personal del Servicio de Admisión Continua o Servicio de Urgencias del Hos-
pital de Pediatría, del Centro Médico Nacional “Siglo XXI”.

El ciclo de mejora o ciclo de Deming es aplicable a todo tipo de organizaciones para proyectos
concretos, ya que promueve un proceso de aprendizaje iterativo y un razonamiento inductivo y
deductivo con la flexibilidad de adaptar los cambios que sean útiles para hacer eficientes los proce‐
sos.
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CAPÍTULO VII
Calidad de vida en la niñez con enfermedades crónicas

Miguel Ángel Villasís Keever
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INTRODUCCIÓN

isfrutar de un buen estado de salud es un derecho incuestionable de los individuos, cuya
garantía requiere emprender acciones en diferentes ámbitos mediante la legislación, la
educación, lamodificación del medio y el manejo de personas que sufren alguna enferme‐

dad para tratar de llevarlos a un estado de salud óptimo. La esperanza de vida es un indicador de
las condiciones de salud de las poblaciones, por lo que se considera que en los países que alcanzan
mayor longevidad tienen mejores condiciones de salud.

Lamisma inferencia se obtiene con otros indicadores, como el índice de natalidad y la prevalen‐
cia o incidencia de las enfermedades.

Los indicadores poblacionales, a pesar de que son de mucha utilidad, no reflejan la percepción
de manera individual del estado de salud‐enfermedad. Esta apreciación se denomina calidad de
vida, con lo cual cada persona puede evaluar su estado de bienestar y los factores que la afectan,
para ofrecer intervenciones que contribuyan a mejorarla.

Lamedición de la calidad de vida esmás relevante en las personas que padecen alguna enferme‐
dad, particularmente crónica, ya que puede ayudar al equipo médico a medir el impacto de las
acciones dirigidas al cuidado de los pacientes.1

La calidad de vida es un concepto multidimensional y subjetivo en el que se incluyen aspectos
como el estilo de vida o la situación económica y de la familia de las personas, pero en los pacientes
con enfermedades se agrega la posibilidad o no de realizar actividades comunes de la vida diaria.
Por esto desde hace años la calidad de vida en las personas enfermas se conoce como calidad de
vida relacionada con la salud (CVRS).

La Organización Mundial de la Salud define la CVRS como la percepción de los individuos en
relación con su posición en la vida, en el contexto de la cultura y el sistema de valores en que viven,
relacionado con sus objetivos, normas y preocupaciones. Además, para facilitar su comprensión,
la OrganizaciónMundial de la Salud sugiere dividirla en cuatro dominios principales: físico, psico‐
lógico, relaciones sociales y relaciones ambientales.2

La evaluación de la CVRS se inició en el decenio de 1950, y varias décadas después comenzó a
llevarse a cabo en la población pediátrica. A lo largo de todos estos años se ha aprendido mucho
acerca de cómo evaluar la CVRS; los puntos más importantes incluyen:
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1. La necesidad de que sean los propios pacientes quienes hagan la evaluación.
2. Los instrumentos o escalas que evalúan la CVRS deben incluir todos los dominios.
3. La evaluación puede ser diferente de acuerdo con el tipo de enfermedades, por lo que en la

actualidad se dispone de instrumentos genéricos y específicos (por enfermedad).
4. Se requieren instrumentosdirigidos a las poblaciones infantil y adolescente, en los que los dominios se relacionencon

las actividades y ambientes que habitualmente desarrollan.3

Por otro lado, es sabido que los avances en el diagnóstico y el tratamiento de pacientes pediátricos
con distintas enfermedades han mejorado su supervivencia, por lo que afortunadamente en los
últimos años ha habido unnúmero cada vezmayor de niños y adolescentes con cáncer, enfermedad
renal crónica (ERC), diabetes mellitus, epilepsia y virus de la inmunodeficiencia humana, entre
otras, que requieren atención médica casi de manera permanente en las unidades de atención
médica de especialidad en el área de pediatría.

En la Unidad Médica de Alta EspecialidadHospital de Pediatría, CentroMédico Nacional “Siglo
XXI”, ante la necesidad de analizar el grado de afectación de los infantes, desde hace varios años
se han realizado estudios que evalúan la CVRS en los niños con enfermedades crónicas, por lo que
el objetivo principal de este capítulo es sintetizar los hallazgos principales de algunas de esas inves‐
tigaciones.

DESARROLLO Y VALIDACIÓN DE INSTRUMENTOS
DE CALIDAD DE VIDA RELACIONADA CON LA SALUD

En 1996 la Dra. Araceli López García, en conjunto con otros médicos del Hospital de Pediatría,
publicó el primero de los estudios acerca de la calidad de vida. Se trató de una validación de la ver‐
sión en español del cuestionario COOP‐Dartmouth, el cual está dirigido a evaluar la CVRS en la
niñez y la adolescencia. Este cuestionario es autoaplicable, y consta de nueve dominios: condición
física, condición emocional, labores cotidianas, actividades sociales, dolor, condición general, cam‐
bios en la condición física o emocional, apoyo social y calidad de vida. Cada uno se califica de
manera ordinal con una escala tipo Likert de 1 a 5, en la que los puntajes más altos corresponden
a una evaluación más baja (p. ej., la sumatoria de 9 a 17 puntos corresponde a muy buena calidad
de vida, pero el total > 36 indica una mala calidad de vida).

Después de llevar a cabo las diferentes etapas para alcanzar la validez del instrumento se proce‐
dió a aplicarlo en 56 pacientes con una edad entre los 6 y los 17 años; la mitad eran mujeres con
diferentes enfermedades, pero la mayoría fueron pacientes con cáncer (70%), seguidos de ERC
(17%). Veintidós (40.7%) tuvieron una calificación que indicó una muy buena calidad de vida, 24
(40.4%) buena,5o (9.2%) regular y sólo 3 (5.5%) fueron evaluados con una mala calidad de vida.4

El Dr. JesúsAriasGómezpublicó en 1996 un estudio cuyo objetivo fue crear un instrumento para
evaluar la calidad de vida en la niñez escolar con leucemia. Mediante un largo proceso que requirió
la colaboraciónde diferentes colegas se logró validar un instrumento con cinco dominios: indepen‐
dencia, desempeño en el núcleo escolar, desempeño escolar, desempeño social y necesidades de
atención médica, los cuales estaban integrados por un total de 22 preguntas. La intención es que
cada ítem fuera contestado por los padres de los pacientes mediante una escala ordinal de tres
opciones. Se consideró que, cuantomenor era la calificación obtenida, mejor era la calidad de vida.
De esta forma, al evaluar a 60 pacientes con un promedio de edad de nueve años y 48% de sexo
femenino se determinó que la mayoría tenían un buen desempeño o calidad de vida.5

CALIDAD DE VIDA EN NIÑOS Y ADOLESCENTES CON CÁNCER

En 2012 se evaluó a 117 niños con tumores sólidos, quienes habían concluido exitosamente su trata‐
miento oncológico. Fueron62hombres (52.9%) y 55mujeres (47.1%) con edades deentre 6 y 17años.
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Figura VII--1. Calidad de vida de los 117 pacientes participantes.
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Los pacientes con tumores del sistema nervioso central constituyeron el grupo con el mayor
número de participantes (n = 24, 20.5%), seguido de los linfomas (n = 23, 19.6%) y de los tumores
de células germinales (n = 18, 15.3%). Del total, 108 pacientes (92.3%) recibieron quimioterapia y 46
(39.3%) radioterapia, mientras que el periodo desde el término del tratamiento hasta el momento
del estudio fue de 3 meses a 13 años, con una mediana de 3. Los pacientes evaluaron su CVRS de
manera personal mediante el cuestionario COOP‐Dartmouth; la mayor parte de ellos calificaron
su calidad de vida como buena (n = 86, 73.5%) y ninguno como mala (figura VII‐1).

Sin embargo, casi 75% tenían uno omás dominios afectados. El cuadro VII‐1 muestra que fueron
nueve dominios los que se reportaron con alguna afectación, de los cuales la condición física fue
el más frecuente (46%), seguida del dolor (23%) y de la afección en el área emocional (21.7%).6

Otro estudio realizadoen2021 evaluó laCVRSen lapoblación adolescente (12 hombres y 10muje‐
res) conosteosarcoma en etapa de vigilancia. Se utilizó la escala genérica Peds‐QL (PediatricsQual‐
ity of Life Inventory) versión4.0, en español, para comparar a los pacientes sometidos a amputación
de la extremidad (n = 10) con el grupo con preservación de la extremidad afectada (n = 12). La edad
en el momento de la aplicación varió de 14 a 21 años, lo cual correspondió a aproximadamente tres
años después del diagnóstico.7

Cuadro VII--1. Frecuencia y tipo de dominios afectados en 78 pacientes

Dominio afectado n Porcentaje

Condición física 36 46.1
Condición general 28 35.8
Cambios en la condición 21 26.9
Calidad de vida 21 26.9
Apoyo social 19 24.3
Dolor 18 23.0
Condición emocional 17 21.7
Actividades sociales 12 15.3
Labores cotidianas 7 8.9
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Cuadro VII--2. Calificación de la calidad de vida en pacientes con osteosarcoma
en etapa de vigilancia con escala Peds--QL versión 4.0, con
preservación de la extremidad y sometidos a amputación

Dominio Puntuación [promedio, DE] p*

General PE Amputación

Funcionamiento físico 79.1 (14.4) 77 (15.4) 80.7 (15.2) 0.28
Funcionamiento social 79.2 (12.6) 81.2 (12.7) 76.7 (12.6) 0.79
Funcionamiento emocional 75.1 (10.6) 77.3 (12.3) 72.3 (7.9) 0.14
Funcionamiento escolar 79 (12.0) 80.8 (11.3) 76.9 (18.5) 0.72
Calificación global 78.1 (7.3) 79.1 (8.2) 76.6 (6.5) 0.77

p*: prueba t de Student. DE: desviación estándar; PE: preservación de la extremidad.

En los resultados fue interesante observar que, de acuerdo con el puntaje obtenido de la CVRS,
37% consideraron que tenían una muy buena (puntuación de 80 a 100) o buena (puntuación de 60
a 79) calidad de vida, además de que las calificaciones entre los dos grupos fueron muy similares,
tanto de manera global como por dominios (cuadro VII‐2).

CALIDAD DE VIDA EN LA NIÑEZ Y LA ADOLESCENCIA
CON ENFERMEDAD RENAL CRÓNICA

En 2015 se evaluó la CVRS en pacientes pediátricos con ERC, a fin de determinar si había diferencia
entre quienes se encontraban con diálisis peritoneal, hemodiálisis y trasplante renal. Cada una de
las tresmodalidades de sustitución renal contó con 17 pacientes; en estos tres grupos no hubo dife‐
rencia en cuanto al sexo, la edad en el momento de la evaluación (se incluyeron pacientes de 5 a
17 años) ni el tiempo de evolución de la modalidad (variación de cuatro meses a ocho años).

Paraeste estudio seempleó el cuestionarioKINDLensu versiónvalidada enespañol. Lospacien‐
tes en hemodiálisis mostraron los puntajes más bajos y los de diálisis peritoneal obtuvieronmayo‐

Cuadro VII--3. Comparación de la calidad de vida evaluada con el cuestionario
KINDL en pacientes pediátricos con enfermedad renal crónica con tres

modalidades diferentes de sustitución

Dominio Diálisis peritoneal (n
= 17)

Hemodiálisis
(n = 17)

Trasplante
(n = 17)

p

Mediana
(mín-máx)

Mediana
(mín-máx)

Mediana
(mín-máx)

Bienestar físico 75 (de 37.50 a 100) 62.5 (de 43.75 a 87.50) 87.5 (de 50 a 100) 0.003
Bienestar emocional 81.25 (de 62.5 a 100) 75 (de 37.5 a 87.5) 75 (de 50 a 100) 0.19
Autoestima 93.75 (de 37.5 a 100) 81.25 (de 62.5 a 100) 87.5 (de 37.5 a 100) 0.63
Familia 81.25 (de 62.5 a 100) 87.5 (de 31.25 a 100) 87.5 (de 50 a 100) 0.67
Amigos 75 (de 43.5 a 100) 75 (de 25 a 100) 75 (de 56.25 a 100) 0.89
Escuela 68.75 (de 43.75 a 100) 62.5 (de 25 a 93.75) 62.5 (de 43.65 a 100) 0.35
Enfermedad 70.83 (de 25 a 91.66) 66.66 (de 37.5 a 83.33) 62.5 (de 29.16 a 91.66) 0.88
Puntaje global 75 (de 57.5 a 94.44) 73.33 (de 50.83 a

90.83)
73.33 (de 51.66 a 94.16) 0.55
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res puntajes, exceptuando las dimensiones del dominio de familia, que fue mayor en el grupo de
trasplante renal (cuadro VII‐3). Como se puede observar, no se encontraron diferencias estadística‐
mente significativas entre los tres grupos, menos para el puntaje del dominio bienestar físico, en
el cual el promedio fuemuchomás alto en los pacientes de trasplante (87.5) que en los de hemodiá‐
lisis (62.5), con una diferencia estadística (p = 0.003).

También conviene señalar que los dominios más afectados en todos los grupos fueron los del
ámbito escolar y la enfermedad; por el contrario, los dominios conmayores puntajes fueron los de
autoestima y familia.8

CONCLUSIONES

Demanera habitual, cada una de las intervenciones que realiza el equipo médico están encamina‐
das a restaurar la salud de los pacientes; sin embargo, enocasiones estas acciones pueden condicio‐
nar deterioro de su estado de salud. Por lo anterior, la evaluaciónde laCVRS en la población infantil
con enfermedades crónicas debería ser un elemento que se utilice conmás frecuencia para evaluar
los procesos diagnóstico‐terapéuticos, a fin de conocer, desde la perspectiva de los propios pacien‐
tes, cómo afecta en su vida diaria y en la de familia.

Asimismo, la medición de la CVRS puede ayudar a identificar factores que auxilien o guíen la
toma de decisiones, acorde a las necesidades individuales, lo cual podría ayudar a que los pacientes
y las familias se involucren en las medidas preventivas o terapéuticas que les son recomendadas.

Deacuerdo con losdiferentes estudiosque sehan realizadoen laUnidadMédicadeAltaEspecia‐
lidadHospital dePediatría, sepuede afirmarque la evaluaciónde laCVRSen laniñez condiferentes
enfermedades es factible, para lo cual se disponede diversos instrumentos o escalas queya hansido
validadas en el país para ser utilizadas en prácticamente todas las etapas pediátricas.
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INTRODUCCIÓN

a base de los principios en los que descansa la moderna concepción de la ética médica, a la
cual debe subordinarse el ejercicio de la medicina, debe darle un énfasis particular al trata‐
miento de los padecimientos de la población pediátrica. El mayor compromiso de los pedia‐

tras es la prevención de la enfermedad, así como el mantenimiento de la salud sobre bases científi‐
cas éticas y prácticas médicas seguras. Todo esto tiene el objetivo de mejorar la calidad de vida,
aliviar el sufrimiento y disminuir el riesgo de una muerte prematura, y cuando ésta sea inminente
que ocurra condignidad y demanera apacible. Ante la amenaza a la vida por una enfermedad grave
y la irreversibilidad de una enfermedad limitante (incurable), la éticamédica respalda una práctica
humana y generosa: los cuidados paliativos pediátricos, los cuales reivindican los derechos de los
pacientes, fortalecen la relación médico‐paciente y familia —la cual ya se ha deteriorado—, y
fomentan la humanización del ejercicio médico, impulsando el concepto de que lamuerte es parte
del proceso vital y que el acompañamiento hacia el final de la vida dignifica a la persona y al profe‐
sionista.

La situación del paciente que cursa con una enfermedad que se considera terminal es uno de los
grandes dilemas de la bioética, de observancia obligatoria, que intenta que la atención médica sea
encaminada al beneficio de la persona enferma, al respeto a su dignidad y a sus derechos. Cuando
se documente que la enfermedad ya tiene criterios de irreversibilidad se debe establecer el plan
terapéutico consensuado para evitar procedimientos inhumanos, que caen en la maleficencia.1

En la evaluación ética de los pacientes es de gran ayuda aplicar un conjunto de modelos éticos,
pero los principios del modelo bioético conocido como principalísimo: autonomía, beneficencia,
no maleficencia y justicia, pueden funcionar para la toma de decisiones, llevando implícito que
todas las decisiones médicas tienen el objetivo de beneficiar a los pacientes y evitar medidas tera‐
péuticas que puedan causar daño o que puedan provocar un evento final prolongado. Toda esta
toma de decisiones consensuadas y previamente autorizadas por los padres, quienes son los res‐
ponsables legales, optaránpor lasmejores decisionespara sushijos, sinquitar laposibilidad de reci‐
bir losmejores tratamientos disponibles en la actualidad, pero que resulten fútiles en la etapa final
de su vida.3,4

Enmuchos países no se promueven estos servicios, debido a la crisis económica existente a nivel
mundial, por lo que se priorizan los recursos; sin embargo, este argumento debe ser la base para
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impulsar la creación de las unidades de cuidados paliativos, además de los beneficios referidos en
la asistencia del paciente y su familia. Otro factor es el ahorro que se promueve para el sistema de
salud, específicamente para el Hospital de Pediatría, lo que permite optimizar los recursos dentro
de la medicina paliativa pediátrica, con un enfoque holístico y humano, mediante tratamiento y
soporte para la calidad de vida en el domicilio, con la asistencia del equipo interdisciplinario,
teniendo siempre la posibilidad de asistencia hospitalaria para el tratamiento de algún descontrol
sintomático o el acompañamiento al final de vida cuando esto no es posible en el domicilio.

Hayevidenciasdequeesta asistenciadisminuye los costos en cuanto a días/cama, y esos recursos
se pueden contemplar en otro rubro: insumos, quimioterapia, opioides, bombas de infusión recur‐
sos humanos, etc., permitiendo que el paciente y la familia tengan la posibilidad de una muerte
apacible.

Los aspectos teóricos, el método específico de trabajo, la pericia del equipo interdisciplinario y
los principios éticos que se aplican en la primera clínica de excelencia Cuidados Paliativos Pediátri‐
cos en la Unidad Médica de Alta Especialidad (UMAE) Hospital de Pediatría “Dr. Silvestre Frenk
Freund”, Centro Médico Nacional (CMN) “Siglo XXI”, del Instituto Mexicano del Seguro Social
(IMSS), permiten una medicina paliativa pediátrica con posibilidad de tratar a niños con enferme‐
dades amenazantes o limitantes para la vida, principalmente a los que están cerca del final, otor‐
gandodignidadduranteel procesodemorir, siempreacompañadosde la familia ydel equipomulti‐
disciplinario.

El Hastings Center1 de Nueva York, un centro muy reconocido de ética, propone en un docu‐
mento paradigmático los objetivos de la medicina contemporánea:
S La prevención de las enfermedades, los traumatismos y el fomento de la salud, por lo que el

máximoesfuerzode los sistemasde saluden todoelmundoestán encaminados a cumplir este
fin.

S El alivio del dolor y el sufrimiento causado por enfermedades, tratando de lograr el mayor
estado de bienestar.

S La atención y el cuidado de las personas enfermas a través de prácticas médicas seguras,
basada en las mejores evidencias científicas, tratando de lograr la mejor calidad de vida.

S Evitar la muerte prematura, brindar atención a los pacientes incurables con acceso a una
medicina paliativa eficaz para afrontar el fallecimiento cercano, aliviar el sufrimiento y perse‐
verar en la búsqueda de una muerte digna.

Los cuidados paliativos pediátricos deben ser entendidos como una especialidad que requiere un
amplio conocimiento de la pediatría y la sensibilización necesaria para la asistencia de un paciente
que está en el curso de la etapa final de una enfermedad, que precisa formación académica ycapaci‐
tación de los profesionales de la salud en todos los niveles, permitiendo una aplicación oportuna
y que el paciente cuente con protección en los aspectos biológico, psicológico y social.

Su correcta aplicación ayudará en cualquier etapa de la enfermedad, modificando los patrones
del uso actual, el cual sólo está dirigido a cuidados al final de la vida que se proporcionan de forma
tardía, cuando la enfermedad ya se encuentra en etapas avanzadas, quizá en etapa incurable o en
el punto de inflexión de una enfermedad en etapa preagónica o agónica, donde ya no es idóneo el
abordaje interdisciplinario.

Todas las personas tienen derecho a recibir una atención al final de la vida. La negativa de las
institucionesde salud, de losmédicos tratantes y de los familiares atenta contra el derechoa la salud
y el respeto a la dignidad humana.

Para la OrganizaciónMundial de la Salud (OMS) los cuidados paliativos adaptados para pedia‐
tría constituyen “un enfoque que mejora la calidad de vida de los niños —y sus familiares— que
afrontanuna enfermedad que amenaza la vida, a través de la prevención y el alivio del sufrimiento”.
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Para ello se requieren “la identificación temprana, la evaluación precisa y el tratamiento adecuado
para el dolor y otros problemas físicos, psicosociales y espirituales”.5

En 2000 laAcademiaAmericana de Pediatría propuso unmodelo integral de cuidados paliativos
pediátricos, que tendría inicio en elmomento del diagnóstico ycontinuaría a lo largode la enferme‐
dad, con independencia del resultado previsto: curación o muerte del paciente.6

La OMS establece que el niño y la familia son una parte importante de la toma de decisiones,
que se deben usar los recursos disponibles en la comunidad y que esta estrategia de atención debe
ser garantizada en los niveles hospitalario, comunitario y domiciliario.7 Las innovaciones en venti‐
laciónmecánica, diálisis peritoneal, soporte hemodinámico,manejo antibiótico y nutriciónparen‐
teral, entre otras, han permitido salvar innumerables vidas; sin embargo, la otra cara de lamoneda
es que estas innovaciones han generado, al mismo tiempo, un fenómeno no deseado: la tecnología
se aplica también a los pacientes que no sólo no se benefician de ella, sino a los que tienen una pro‐
longación de la etapa preagónica hasta llegar a la agonía.8

En el caso de México, la primera referencia de esta rama de la medicina data de 1972, cuando se
inauguró laUnidad deMedicina del Dolor en el Instituto Nacional de CienciasMédicas yNutrición
“Salvador Zubirán”; más adelante, en 1976, se instaló la Clínica del Dolor en el Hospital General de
México “Dr. Eduardo Liceaga”; y en 1979 nació laAsociaciónNacional para el Estudio yTratamiento
del Dolor en la Ciudad de Guadalajara. En 1981 se inició la primera clínica multidisciplinaria del
dolor en el Instituto Nacional de Cancerología.

A comienzos de la década de 2000 el estudio de los cuidados paliativos comenzó a trasladarse
al campode lapediatría, con lasprimeras referenciasdeMéndezVenegas yGarduño Espinoza, quie‐
nes en 2007 inauguraron la primera unidad de Cuidados Paliativos Pediátricos enMéxico, en el Ins‐
tituto Nacional de Pediatría.

La resolución 67.19 de la Asamblea Mundial de la Salud acerca del fortalecimiento de los cuida‐
dos paliativos, adoptada en 2014, hizo hincapié en la necesidad de elaborar políticas nacionales de
cuidados paliativos para garantizar el acceso a los opioides y evitar el dolor, capacitar a todo el per‐
sonal sanitario en cuidados paliativos e integrar estos servicios a los sistemas sanitarios existentes;
sin embargo, en la edición 2017 del informe de la OMS acerca del seguimiento de estas políticas
nacionales de cuidados paliativos se describió que los progresoshan sidodesiguales e insuficientes.

Después, en 2014 se adoptaron las medidas establecidas en la Asamblea Mundial de la Salud
sobre el fortalecimiento de los cuidados paliativos, con el fin de garantizar e integrar estos servicios
a los sistemas de salud existentes. En 2018 el Consejo de SalubridadGeneral declaróque eranobliga‐
torios los esquemasde tratamiento señalados en laGuía delManejo Integral deCuidadosPaliativos,
los cuales representan una necesidad que forma parte fundamental del derecho a la salud tutelado
en el artículo 4 de la Constitución Política de los Estados Unidos Mexicanos: Toda persona tiene
derecho a la protección de la salud. La ley definirá las bases y las modalidades para el acceso a los
servicios de saludy establecerá la concurrenciade laFederación y las entidades federativas enmate‐
ria de salubridad general, conforme a lo dispuesto en la fracción XVI del artículo 73 de esta Consti‐
tución.

El 5 de enero de 2009 se publicó en el Diario Oficial de la Federación el Decreto por el que se
reforma y adiciona la Ley General de Salud.

Enmateria de cuidados paliativos destacó el artículo 27 fracción III, referente a “La atenciónmé‐
dica integral, que comprende actividades preventivas, curativas, paliativas y de rehabilitación, in‐
cluyendo la atención de urgencias”.

Por otra parte, el artículo 33 fracción IV agrega que entre las actividades de atención médica las
paliativas incluyen el cuidado general para preservar la calidad de vida del paciente a través de la
prevención, el tratamiento y el control del dolor, además de otros síntomas físicos y emocionales,
por parte de un equipo profesional multidisciplinario.
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Además de esto, existe un artículo 2 que crea un título octavo bis, denominado “De los cuidados
paliativos a los enfermos en situación terminal”; además, están las Disposiciones Comunes, que en
el artículo 166 bis 1, fracción III establecen que “los cuidados paliativos se entienden como el cui‐
dado activo y total de las enfermedades que no responden a tratamiento curativo; incluye además
el control del dolor y de otros síntomas, así como la atención de aspectos psicológicos, sociales y
espirituales”.

El 1 de noviembre de 2013 un nuevo decreto reformó la citada ley en el artículo 138 bis 2, especifi‐
cando el plan de cuidados paliativos como:

“El conjunto de acciones indicadas, programadas y organizadas por el médico tratante, complementadas y
supervisadas por el equipomultidisciplinario, las cuales deben proporcionarse en función del padecimiento
específico del enfermo, otorgando de manera completa y permanente la posibilidad del control de los sínto‐
mas asociados a su padecimiento. Puede incluir la participación de familiares y personal voluntario”.

El artículo 47 especifica que las dependencias y entidades del Sector Salud y el gobierno de las enti‐
dades federativas promoverán y apoyarán la formación de grupos, asociaciones y demás institucio‐
nes que tengan por objeto participar de manera organizada en los programas de mejoramiento de
la salud individual y colectiva, así como en los de prevenciónde enfermedades, accidentes, rehabili‐
tación y cuidados paliativos.

El Consejo de Salubridad General fue creado para que el EstadoMexicano tuviera un órgano eje‐
cutivo capaz de prevenir y reaccionar demanera rápida y eficazmente a los distintos problemas que
en materia de salud se pudieran suscitar en el país.

Es un órgano con carácter de autoridad sanitaria que depende de manera directa del presidente
de la RepúblicaMexicana, dado que la unidaddemandoydedirección es la baseprincipal del éxito,
destacando así la importancia del carácter ejecutivo de sus decisiones, que deben ser acatadas por
las autoridades administrativas de todo el país.

Fue así que más adelante surgió el Acuerdo por el que el Consejo de Salubridad General declaró
la obligatoriedad de los Esquemas deManejo Integral deCuidados Paliativos, así como los procesos
señalados en la Guía de Manejo Integral de Cuidados Paliativos, publicada el 26 de diciembre de
2014, en laque se le encomiendan a laComisiónFederal para la ProtecciónContra RiesgosSanitarios
dos tareas principales:

1. Dar a conocer las reglas generales para el uso de recetarios especiales para la prescripción de
estupefacientes y libros de control electrónicos para medicamentos.

2. Establecer medidas para agilizar y garantizar la disponibilidad de dichos medicamentos.

Se menciona el resto del fundamento legal para proporcionar los cuidados paliativos con base en
algunos artículos de la Ley General de Salud.

Que en virtud de las anteriores consideraciones, y a fin de garantizar que las actividades de aten‐
ciónmédica paliativas que se brindan amenores de edad, sean acordes a las necesidades específicas
de dicho segmento de la población.9

El Consejo de Salubridad General aprobó en su segunda sesión ordinaria celebrada el 8 de
diciembre de 2021 el siguiente Acuerdo.

ACUERDO

Único. Semodifica el anexo único del Acuerdo, por lo que se declara la obligatoriedad de los esque‐
mas de manejo integral de los cuidados paliativos en el paciente pediátrico, publicado en elDiario
Oficial de la Federación de 2016.
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TRANSITORIO

Único. El presente Acuerdo entrará en vigor al día siguiente de su publicación en el Diario Oficial
de la Federación.

Dado en la Ciudad de México, a los 31 días del mes de agosto de 2022.
S El presidente del Consejo de Salubridad General y secretario de salud, Jorge Carlos Alcocer

Varela. Rúbrica.

ANEXO ÚNICO

Guía del manejo integral de cuidados
paliativos en el paciente pediátrico
Consejo de Salubridad General. Manejo Integral de Cuidados Paliativos. México, 2017.10

Los derechos humanos de niñas, niños y adolescentes estánprevistos en la ConstituciónPolítica
de los Estados Unidos Mexicanos, en los tratados internacionales y en las demás leyes aplicables,
esencialmente en la Convención sobre los Derechos del Niño y en la Ley General de los Derechos
de Niñas, Niños y Adolescentes, ordenamientos en los que se les reconoce como titulares de dere‐
chos. Estos cuidados deben ser proporcionados por los profesionales de la salud en cualquier nivel
de atención y a cualquier edad, citando los cuidados específicos por edades:

Cuidados paliativos en pediatría
Son los cuidados activos totales del cuerpo, la mente y el espíritu del niño, incluyendo también el
apoyo a la familia. Comienzan cuando se diagnostica una enfermedad amenazante para la vida y
continúan independientemente de que el niño reciba o no tratamiento de la propia enfermedad.11

LaAssociation forChildrenwithLife‐threateningorTerminalConditions and their Familiesclasifi‐
có a los niños y sus padecimientos en cuatro grupos principales:
S Grupo 1: niños con enfermedad que amenaza la vida y en los que el tratamiento curativo es

posible, pero puede fracasar, y para los cuales el acceso a los cuidados paliativos puede ser
necesario almismo tiempo que las opciones terapéuticas curativas o si el tratamiento fracasa,
o ambos.

S Grupo2: niños en situaciones en las que lamuerte prematura es inevitable, pero que pueden
pasar largos periodos de tratamiento intensivo dirigido a prolongar la vida y tener la posibili‐
dad de participar en actividades normales.

S Grupo 3:niños conprogresiónde la enfermedad, sin opciones de tratamiento curativo, en los
que el control es exclusivamente paliativo y se puede prolongar incluso durante varios años

S Grupo4:niños encondicionesdediscapacidad severano progresiva, con complejasnecesida‐
des de salud que con frecuencia producen complicaciones y aumentan la probabilidad de una
muerte prematura.

Los pacientes de los grupos 3 y 4 deben ser integrados a cuidados paliativos tan pronto como se
tenga el diagnóstico. Los niños con padecimiento oncológico pueden ser ingresados desde el diag‐
nóstico, y si esto no es posible, cuando se reconoce que la respuesta terapéutica no es adecuada o
existen recaídas o progresión de la enfermedad.

ANTECEDENTES DE LA ESPECIALIDAD Y DEL SERVICIO EN LA UNIDAD
MÉDICA DE ALTA ESPECIALIDAD HOSPITAL DE PEDIATRÍA, CENTRO
MÉDICO NACIONAL “SIGLO XXI“

Laclínicadecuidadospaliativos (CCP)nació comounproyecto enmayo de2016 en laUMAEHospi‐
tal Pediatría “Dr. Silvestre Frenk Freund” del CentroMédico Nacional “Siglo XXI”, ante la necesidad
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del abordaje interdisciplinario deuna enfermedadque amenaza la viday el incremento deenferme‐
dades que no responden al tratamiento curativo, cuya evolución progresa a una enfermedad limi‐
tante para la vida, pudiendo beneficiar a lospacientes conatenciónpaliativa, con el objetivo decon‐
trolar los síntomas, disminuir el sufrimiento físico y emocional, evitar la futilidad terapéutica y
lograr la ortotanasia.

Objetivos
S Recibir desde la consulta externa o la interconsulta hospitalaria a los pacientes con enferme‐

dad amenazante para la vida que requieran un control sintomático desde el momento del
diagnóstico (o que tengan un factor de riesgo para unamala respuesta terapéutica inicial, co‐
mo un padecimiento oncológico metastásico desde el momento del diagnóstico o múltiples
comorbilidades que ocasionen una muerte prematura).

S Llevar a sesión los casos particulares de niños con enfermedad limitante para la vida, ya sea
en una etapa incurable inicial o avanzada, que pudieran ser beneficiados por el programa de
cuidados paliativos.

S Cada servicio tratante decide el momento de la interconsulta.
S La enfermedad amenazante sólo recibe control sintomático.
S Laenfermedad limitantepara la vida, incurable, inicial y conbuenacalidad devida recibe con‐

trol sintomático y abordaje interdisciplinario; la enfermedadamenazante para la vida, incura‐
ble avanzada y con calidad de vida limitada recibe abordaje interdisciplinario control sinto‐
mático y junta de inclusión para plan terapéutico, en el que se determinan las acciones a
realizar y se habla de las directrices anticipadas conbase en lasdisposiciones de la LeyGeneral
de Salud. Para poder tomar decisiones éticas adecuadas los padres o tutores legales reciben
toda la información de las condiciones del niño, incluyendo el tratamiento de acuerdo con
la estadificación de la enfermedad, así como las alternativas que están a su disposición.

S Unificar criterios para el tratamiento del paciente en situación de enfermedad limitante para
la vida, incurable, avanzada, terminal y asistencia de la agonía.

S Normar los criterios de referencia y contrarreferencia de los pacientes.
S Crear modelos educativos y docentes en la enseñanza de los cuidados paliativos.
S Difundir la experienciaque seobtenga enel tratamiento integral del paciente conenfermedad

amenazante o limitante para la vida y cuidados paliativos desde su ingreso al programa hasta
su deceso.

S Ofrecer cursos de capacitación a personalmédico y paramédico enmateria de cuidadospalia‐
tivos pediátricos.

S Establecer los criterios para el egreso del paciente con enfermedad limitante para la vida y
capacitar al cuidador principal o familiar para el tratamiento domiciliario.

S Promover conductas de respeto y fortalecimiento de la autonomía del menor y su familia.
S Identificar las necesidades físicas, emocionales, sociales y espirituales del menor y su familia

o entorno significativo (familia ampliada).
S Brindar información diagnóstica y pronóstica, veraz, progresiva y soportable al menor, adap‐

tándola a su nivel de desarrollo cognitivo y emocional, y hacerla extensiva a su familia o
entorno significativo.

S Capacitar a la familia para el cuidado del paciente, el reconocimiento de síntomas y el control
del dolor, los cuidados generales, la vía subcutánea, etc.

MISIÓN

Atender con calidad y calidez al paciente con enfermedad amenazante o limitante para la vida en
todo su entorno, tratando los síntomas físicos y emocionales, así como los de su familia.
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Evitar la futilidad terapéutica, desarrollar los medios para formar profesionales mediante el
desarrollo de conocimientos, habilidades, destrezas y el intercambio de experiencias que se obten‐
gan a través de la difusión constante de ellas.

VISIÓN

Constituirse como lamejor clínica o servicio a nivel nacional enmateria de cuidados paliativos pe‐
diátricos, que realice actividades asistenciales dirigidas a las personas menores de 18 años de edad
con enfermedades progresivas o que no respondan al tratamiento curativo, o ambos, ofreciendo en
algunos casos tratamiento curativo‐paliativo y en otros solamente paliativo.

El plan de este programa se inició en mayo de 2016, con el Dr. Javier Enrique López Aguilar en
la Dirección Médica; la Dra. Rocío Cárdenas Navarrete en la División de Pediatría, sustituida des‐
puéspor elDr.AlfredoSimentalToba; laDra. Juana Serret en la jefatura deEscolares yAdolescentes,
con transición de la jefatura al Dr. Jesús Bonilla Rojas, quien fungió como coordinador de la Clínica
de Cuidados Paliativos desde su inicio hasta su transición a la DirecciónMédica, y en la actualidad
la Dra. Anayatzin Boheler Reyes.

En ese entonces las titulares de la clínica fueron laDra. VirginiaGordillo Álvarez (anestesióloga‐
algóloga pediatra), laLic. enEnfermería SaraAguirreOtero y laDra. AlejandraLauraNavaMartínez
(médica pediatra paliativista). Se ha considerado la imperiosa permanencia de esta clínica ante las
necesidades y el incremento de enfermedades que amenazan la vida, como las enfermedades onco‐
lógicas y las enfermedades crónico‐degenerativas, y que no le permitirán al niño llegar a una edad
adulta, de tratamiento curativo y paliativo, de enfermedad limitante para la vida sin adecuada res‐
puesta al tratamiento curativo y de atención integral paliativa.

ORGANIGRAMA

La CCP depende directamente del Servicio de Escolares y Adolescentes, en el quinto piso de hospi‐
talización. La jefa actual del servicio es la Dra. Anayatzin Boheler Reyes, y se encuentra ubicada en
la Unidad de Acompañamiento. La titular de la CCP reporta directamente a la jefatura del quinto
piso y ésta, a su vez, rinde cuentas a la División de PediatríaMédica, la cual depende directamente
de laDirecciónMédica, que informa a laDirecciónGeneral de laUMAEHospital de Pediatría, CMN
“Siglo XXI”.

La CCP inició sus funciones sin un espacio físico establecido y sin un área definida para otorgar
consulta, por lo que inmediatamente se realizó elManual deOrganizaciónde laClínica en cuestión
y se asignarondos consultorios, uno para un día de consulta de la CCP los díasmiércoles y otro para
laClínicadelDolor concita abierta; asimismo, seutilizó unaula para sesionar casos y realizar juntas
de inclusión y firma de documentos oficiales que le dan sustento legal al ingreso de los pacientes
al programa de cuidados paliativos pediátricos.

Con el paso del tiempo laDirecciónGeneral y laDirecciónMédica de la UMAEcrearon laUnidad
de Acompañamiento y Cuidados Paliativos, que es la única unidad a nivel nacional que ofrece una
estanciamás confortable tanto para el paciente como para su familia con unambiente de tranquili‐
dad y que se conforma por cuatro cubículos aislados para ofrecer alivio de los síntomas, manejo del
dolor de forma transitoria y asistencia al final de la vida, mediante tratamiento farmacológico, prin‐
cipalmente infusión de opioides para el dolor de difícil control y sedaciones paliativas o terminales
hasta el deceso del paciente, el cual llega de una forma tranquila, en un espacio reservado e íntimo,
siempre en acompañamiento de familiares y personal capacitado (figura VIII‐1).

En relación con el personal, en 2016 se inició conunmédico pediatra con formación en cuidados
paliativos, unmédico anestesiólogo/algólogo, una licenciada en enfermería con formación en clíni‐
ca del dolor, una tanatóloga (voluntaria) y los servicios de apoyo, como Salud Mental, Trabajo
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Figura VIII-1.Organigrama. Tomado delManual de organización clínica de cuidados paliativos. UMAE HPCMN SXXI: Uni
dad Médica de Alta Especialidad Hospital de Pediatría, Centro Médico Nacional “Siglo XXI”.

Dirección General

Dirección Médica

División de

Hospitalización quinto Clínica de Cuidados

UMAE HP CMN SXXI

UMAE HP
CMN SXXI

Pediatría Médica

piso “Escolares y
Adolescentes”

Paliativos y Unidad de
Acompañamiento

Social, Servicio Jurídico yVoluntariado IMSS, todos ellos coordinadospor el jefe deHospitalización
del Quinto Piso “Escolares y Adolescentes” (figuras VIII‐2 y VIII‐3).

ABORDAJE DEL PACIENTE

Losmédicos tratantes de las subespecialidades solicitan una interconsulta a la Clínica de Cuidados
Paliativos Pediátricos (CCPP) por una enfermedad amenazante o por una enfermedad limitante.
La médica paliativista acude a valorar al paciente, lo clasifica de acuerdo con el grupo en el cual se
encuentra y estadifica la enfermedad: si es una enfermedad amenazante para la vida, se inicia el
tratamiento sintomático al mismo tiempo que el tratamiento curativo. En el caso de una enferme‐
dad limitante para la vida se convoca a una junta de inclusión con el servicio tratante y el equipo
interdisciplinario que participa en laCCPP. El objetivo de la clínica es establecer el plan terapéutico:
en caso de una enfermedad limitante para la vida, incurable, inicial y conuna buena calidad de vida
el control es sintomático, conuna atenciónholística de las comorbilidades; en casode unaenferme‐
dad limitante para la vida, en una etapa incurable, avanzada y con una calidad de vida limitada el
plan terapéutico consiste en el control sintomático, con atenciónde las comorbilidades conadecua‐
ción del esfuerzo terapéutico en la etapa final de vida (etapa preagónica o agónica); se acuerdan las
directrices anticipadas y del respeto del final de la vida. Todo esto y la aceptación del uso de opioi‐
des en caso de requerirlos quedan plasmados en el consentimiento bajo información de ingreso a
la CCPP. Cada uno de los expertos les explica claramente a los padres, tutores legales o cuidadores
primarios las generalidades acerca de su participación en el tratamiento del paciente y la familia,
reiterando que en el acompañamiento también participa el médico tratante.

El paciente es atendido en Consulta Externa para control sintomático, capacitación y asesoría
telefónica la 24hde todos losdíasdel añoporparte de lamédicapaliativista, siemprecon el objetivo
de que el tratamiento paliativo se otorgue en el domicilio.

Cuando existe descontrol o refractariedad de los síntomas o una urgencia paliativa los pacientes
son atendidos enAdmisión Continua, y en caso necesario ingresan a laUnidad deAcompañamien‐
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Figura VIII-2. Area de acompañamiento. Tomada del Archivo de la Clínica de Cuidados Paliativos.
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to, que es el espacio físico en el que se brinda atención holística con pericia, humanismo, calidez
y dignidad.

Conel acompañamientoporpartedeexpertos y de susmédicos tratantes decada unade las espe‐
cialidades que atienden almenor, lamédica pediatrapaliativista, laDra. AlejandraLauraNavaMar‐
tínez, otorga el tratamiento paliativo a lospacientes, conmanejo sintomático y la asistencia del final
de vida en caso de que éste se encuentre cercano.

En la Unidad de Acompañamiento se cuenta con el Servicio de Vinculación, representado por
la Lic.María FernandaGutiérrez Peniche, quien apoya a trámites administrativos, enlace de familia
con tratantes, autoridades y voluntariado, además de asistir en actividades del servicio con el obje‐
tivo de hacer más confortable la estancia de los pacientes y su familia.

De acuerdo con el registro estadístico de la CCP, durante los seis años de existencia de la CCPP
se han atendido más de 480 interconsultas; se han firmado 377 consentimientos informados con
directrices anticipadas; se ha otorgado acompañamiento hasta el final de la vida por vía telefónica
a 101 decesos en domicilio por parte de la paliativista del área, con un ahorro día/cama de 20,001
días y un ahorro aproximado de 164’804,660 pesos, determinado por los días transcurridos desde
el ingresodel pacienteal programahasta el deceso enel domicilio; se hanhecho 278 ingresos alÁrea
deAcompañamiento yCuidados Paliativos para el control sintomático del dolor, la disnea, las crisis
convulsivas, etc.; y se ha brindado asistencia del final de la vida cuando ésta no es posible en el
domicilio.

A lo largo de seis años de labores de la CCP y cuatro años de contar con un espacio físico para
la atención de estos pacientes se ha tenido la posibilidad de ayudar a muchos niños y familias, y
de proporcionar el acompañamiento para lograr la ortotanasia, pero tambiénde regresar a casades‐
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Figura VIII--3. Equipo interdisciplinario. Tomada del Archivo de la Clínica de Cuidados Paliativos.
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pués de una situación crítica en la que se demuestra que los cuidados paliativos tienen el objetivo
del control sintomático, que no precipitan ni retrasan el proceso de morir, que respetan la integri‐
dad humana y velan por el interés superior del menor, tal y como se describe en el siguiente caso.

Los síndromes de supresión secundarios a la suspensión de benzodiazepinas, opioides y propo‐
fol son frecuentes en la unidad de terapia intensiva y pueden complicar y retardar la recuperación
de los pacientes, ya que se incrementan sus demandas hemodinámicas,metabólicas y respiratorias.
Se tiene el caso de una niña de dos años de edad procedente de un hospital de segundo nivel, con
múltiples complicaciones después de una gastrostomía y una funduplicatura, infección concomi‐
tante por SARS‐CoV‐2, ventilación mecánica prolongada que requirió traqueostomía y múltiples
tratamientos farmacológicos para sedación y analgesia durante tres meses, que mostraron dificul‐
tad para su retiro. De Oaxaca fue enviada a la UMAE Hospital de Pediatría CMN “Siglo XXI”, con
una enfermedad limitante para la vida en una etapa incurable y avanzada, y síndrome de supresión
de opioides y benzodiazepinas, por lo que requirió una disminución paulatina de las dosis de fár‐
macos y tratamiento específico con α2‐agonista, clonidina intravenosa y metadona por vía enteral.
Con ajustes y monitoreo, una estancia hospitalaria en la UMAE de casi seis meses, intervenciones
interdisciplinarias y tratamiento de las causas reversibles pudo regresar a casa conun absoluto des‐
tete de los medicamentos y con tratamiento para mejorar su calidad de vida (figura VIII‐4).

CONCLUSIONES

Los cuidados paliativos pediátricos consisten en la asistencia activa y holística de personas con un
sufrimiento severo relacionado con la pérdidade la salud, debido a unaenfermedad grave, especial‐
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Figura VIII-4. Caso clínico. Tomada del Archivo de la Clínica de Cuidados Paliativos Pediátricos.
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mente de las que están cerca del final de la vida, con el objetivo de mejorar la calidad de vida de
los pacientes y sus familiares y cuidadores.

Es una especialidad humana y generosa que brinda la oportunidad de que los médicos tratantes
ofrezcan una atención integral a los pacientes que cursan con una enfermedad amenazante o limi‐
tante para la vida, con un enfoque humanista en todas las esferas: biológica, psicológica, social y
espiritual.

Los tratamientos curativos se pueden complementar con la paliación de las enfermedades ame‐
nazantes.

El soporte para la calidad de vidaes unode losprincipales objetivosdel equipo interdisciplinario
decuidadospaliativos; la atenciónmédica siempreestará encaminadaal beneficiodel paciente, con
respeto a sus derechos y a la dignidad humana desde antes del nacimiento hasta la muerte. Las
medidas de sostén de vida sonobligadasmientras exista una esperanza; el control sintomático pro‐
veerá confort para el paciente y la familia.

Sin embargo, cuando el tratamiento no logra el resultado esperado y la enfermedad progresa con
criterios de una enfermedad limitante para la vida enuna etapa incurable avanzada se debe admitir
que las intervencionesmédicas son limitadas, aceptar que la obstinación terapéutica puede ocasio‐
nar maleficencia y un mayor sufrimiento para el paciente y la familia, que la vida tiene un punto
de inflexión y que la finitud de la misma debe ser respetada.
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Con base en la complejidad de la situación se pueden emitir recomendaciones gracias al funda‐
mento legal de los cuidados paliativos pediátricos y de los resultados obtenidos en seis años deacti‐
vidades de la CCP, siempre respetando el bien superior del menor.

1. Lospadreso tutores legales son losprincipales responsables de la tomade decisiones, siempre
en compañía del médico tratante y el equipo interdisciplinario.

2. Todos los niños que cursen con una enfermedad limitante para la vida tienen valores y dere‐
chos que deben ser respetados, y siempre deben ser abordados por un equipo interdisciplina‐
rio de cuidados paliativos.

3. La primera obligación moral de los médicos es con el menor afectado por una enfermedad
que le está causando sufrimiento; la decisión de no aplicar o retirar un tratamiento intensivo
sólo se justifica cuando sirve a los mejores intereses del menor, cuando su futuro cercano es
desalentador, lleno de sufrimiento físico, emocional, social y religioso, y este sufrimiento
equivale a dolor total, y cuando todo el tratamiento genera unmayor riesgo para la integridad
y la dignidad del paciente.

4. La toma de decisiones se basa en la éticamédica y el modelo bioético, como el principalísimo
(autonomía, beneficencia, no maleficencia y justicia), y pueden ayudar a tomar las mejores
decisiones, lo que implica que todas las decisiones y todas las acciones son en beneficio del
niño y la familia.

5. La atención se debe centrar en el paciente y su familia como una unidad. El principal objetivo
de los cuidados paliativos es la asistencia holística y el logro de la ortotanasia.

El presente texto culmina conuna frase que engloba el quehacer del pediatra yel equipomultidisci‐
plinario que acompañan al niño y la familia meritorios de cuidados paliativos:

“Cuando a un niño quiere entrar en una habitación oscura se pueden hacer dos cosas: encender la luz o
tomarlo de la mano y entrar con él. La ciencia médica aporta la luz necesaria cuando el médico hace todo lo
posible por curar. Cuando no es posible aportar la luz a la oscuridad, se toma al niño de la mano y se le acom‐
paña: juntos se tiene menos miedo.”

Anónimo
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l Hospital de Pediatría de la UnidadMédica de Alta Especialidad del Centro Médico Nacional
“Siglo XXI” ha sido un baluarte y es, por tradición, la piedra angular del manejo del paciente
pediátrico enMéxico. Conscientes de este gran compromiso, el personal se esfuerza día a día

en la conformación de clínicas de excelencia, en las que la suma de las competencias de los diferen‐
tes especialistas tiene el objetivo primordial de darle el mayor beneficio posible al paciente. De ahí
surgió la idea de conformar y protocolizar la Clínica de Cirugía Craneofacial y Base de Cráneo del
hospital, en la cual son atendidos pacientes menores de 18 años de edad con problemas complejos
de la región craneonasomaxilar y el cuello. Esta actividad se ha llevado a cabo más de 20 años, y en
los últimos seis años se encuentra perfectamente conformada (figuras IX‐1 y IX‐2).

El presente capítulo tiene el objeto de describir la estructura de la clínica y el manejo de las dife‐
rentes patologías atendidas con éxito. Se describen brevemente algunos puntos de interés de cada
una de las áreas que se manejan en la clínica. Asimismo, se reportan las estadísticas, los resultados
y las conclusiones de los últimos seis años.

La cirugía craneofacial ha evolucionado desde el innovador trabajo de Tessier en el decenio de
1960. El desarrollo del enfoque de equipo ha ayudado mucho a ese progreso. Los avances técnicos
de la osteosíntesis y los mejores estudios de radiodiagnóstico hanmejorado aúnmás la previsibili‐
dad y la estabilidad; la transferencia de tejido libremicrovascular, la distracciónosteogénica, la uti‐
lización de predicciones en tercera dimensión, las esterolitografías, la embolización selectiva den‐
tro de otros estudios y los manejos innovadores están jugando un papel cada vez más importante
en la resolución de ciertas malformaciones.

INTRODUCCIÓN

Haymucha evidencia de que ya en el año 10000 a. C. los antiguos habitantes practicaban la trepana‐
ción de la bóveda craneal. En un lugar de entierro en Francia, que data de 6500 a. C., se encontró
que 40 de 120 cráneos prehistóricos tenían agujeros debido a los procedimientos de trepanación.1
Este procedimiento se ha realizado durante gran parte del tiempo registrado y continúa hoy como
un método para reducir la presión intracraneal. Si bien en la antigüedad se realizaban ocasional‐
mente prácticas quirúrgicas del esqueleto craneal, conmayor frecuencia se hacían procedimientos
craneofaciales reconstructivos de los tejidos blandos, como la nariz o las orejas.
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Figura IX-1. Servicios que integran la Clínica de Cirugía Craneofacial y Base de Cráneo.
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Sushruta, un médico indio, describió operaciones para reconstruir la nariz y los lóbulos de las
orejas en el año 600 a. C.2 En India, durante la época de Sushruta, era una práctica común que a
las personas criminales y cautivas de guerra les amputaran la nariz, porque la nariz se consideraba
un símbolo de reputación y respeto. Por lo tanto, un grupo de alfareros, conocido como koomas,
desarrolló la reconstrucción nasal para ayudar a remediar este problema.3 Su método involucró el
uso de colgajos de lamejilla y la frente, que son elementos básicos de reconstrucción de deformida‐
des nasales hasta el día de hoy.

Durante el Imperio Romano el cirujano Paulus Aengineta (de 625 a 690 d.C.) describió técnicas
para corregir deformidades nasales y fracturas de mandíbula. Sus procedimientos fueron innova‐
dores en ese momento y han demostrado ser fundamentales en la historia de la cirugía plástica.4

El Renacimiento (siglos XIV al XVII) fue una época relativamente desprovista de avances en la
cirugía plástica craneofacial. Sin embargo, durante este tiempo hubo un médico destacado que
muchos consideran el padre de la cirugía plásticamoderna:Gaspar Tagliacozzi (1545‐1599), deBolo‐
nia. También se especializó en la reconstrucción de la nariz, y detalló sus enfoques en su publica‐
ción de 1597:De curtorum chirurgia per insitionem. Para la reconstrucción nasal de tejidos blandos
describió la elevación de un colgajo pediculado del brazo, la fijación del colgajo a la deformidad
nasal, 14 días de inmovilización del brazo pegado a la cara y la subsiguiente división e inserción del
colgajo del brazo.5 Fue, por supuesto, Tagliacozzi quien en 1597 escribió la frasemás importante de
la cirugía plástica: “Restauramos, reparamos y completamos aquellas partes... que la naturaleza ha
dado, pero que la fortuna ha quitado, no tanto para que puedandeleitar al ojo, sino para que refuer‐
cen el espíritu y ayuden la mente de los afligidos”.

En octubre de 1814 Joseph Carpue describió un método para la reconstrucción nasal, utilizando
un colgajo de avance de rotación frontal como Sushruta y los koomas habían estado realizando
durante siglos en India. Por esamisma época,Dieffenbachdescribió en 1845 la utilidadde losproce‐
dimientos de rinoplastia secundaria para corregir y refinar la forma de la nariz después del primer
procedimiento.6 Siguiendo a Dieffenbach, von Langenbeck hizo importantes contribuciones a los
enfoques modernos para corregir las deformidades congénitas del labio/paladar hendido y de la
mandíbula.
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Los antecedentes históricos de la cirugía craneofacial suelen dividirse arbitrariamente en cuatro
periodos:
S El primero comprende desde fines del siglo XIX y principios del siglo XX hasta el momento

de la Primera Guerra Mundial.
S El segundo periodo comenzó después de la Primera GuerraMundial conun rápido desarrollo

y avance de la cirugía facial.
S El tercer periodo se extiende de la Segunda Guerra Mundial a cerca de 1970; también marcó

un paso adelante en la historia de la cirugía craneofacial y maxilofacial.
S El cuarto periodo incluye de 1970 al presente, y es reconocido como la eramoderna de la ciru‐

gía craneofacial; simplemente podría ser denominado como la era de Tessier.

El origen de la cirugía craneofacial moderna se encuentra en la evolución de muchas disciplinas
médicas y quirúrgicas, y utiliza los abordajes transcraneales a la órbita y al tercio medio facial; sus
raíces se basan en el traslape y el desarrollo simultáneo de la neurocirugía, la cirugía maxilofacial,
la oftalmología y la cirugía plástica y reconstructiva. Evidentemente, se trata de una cirugía que se
realiza en equipo.

El complejo mosaico de la morfogénesis de la cara es el resultado final de una serie de eventos,
cada uno esencial, como son la informacióngenética, ladiferenciación celular, la proliferacióncelu‐
lar, la degeneración celular y la remodelación tisular, y todos jueganunpapel importantepor símis‐
mos. Lacara se formaentre la cuarta y la octava semanas del periodo embrionario gracias al desarro‐
llo de cinco mamelones o procesos faciales:
S El proceso cefálico.
S Los procesos maxilares se advierten lateralmente.
S Los procesos mandibulares.

La cara del ser humano es su ventana al mundo, además de que contiene los órganos de la respira‐
ción, la visión, la audición, la alimentación y la fonación, con los cuales se comunica con el medio
ambiente y refleja su estado de salud, emoción y carácter. Es la fachada por la cual otros perciben
y juzgan al individuo. Por tanto, es la tarjeta de presentación de cada persona, por lo que cualquier
alteración en ella va a ocasionar serias repercusiones clínicas y psicológicas, de ahí que el objetivo
primordial es devolver la función en la mayor medida posible para el buen desenvolvimiento del
niño. Las malformaciones craneofaciales han sido de las patologías más desconocidas y temidas a
lo largo de la historia de lamedicina, pues fue hastamediados del pasado siglo XX cuando empeza‐
ron a comprenderse las bases genéticas de la transmisión de estos síndromes.

Generalmente las grandes deformidades craneofaciales afectan al recién nacido e implican un
tratamiento multidisciplinario, que en ocasiones dura toda la vida. En el decenio de 1950 algunos
eminentes cirujanos se atrevieron a tratar quirúrgicamente estasmalformaciones. En esosmomen‐
tos la evolución de la medicina había desarrollado un material quirúrgico adecuado, las técnicas
anestésicas y neuroquirúrgicas posibilitaban cirugías muy importantes y las unidades de cuidados
intensivos permitían la recuperación satisfactoria de estos pacientes.

La corrección de las malformaciones craneofaciales impone una disciplina quirúrgica especial‐
mente exigente, que debe combinar una formación quirúrgica de base con unaprendizaje de técni‐
cas específicas del territorio craneofacial y un conocimiento amplio de la patología malformativa.

La exploraciónquirúrgica de las regiones comunes al cráneo y a la cara requiere una elección cui‐
dadosa de los accesos, con el fin de limitar el perjuicio cicatricial, sin que ello restrinja la seguridad
que confiere un campo quirúrgico correctamente expuesto. El acceso debe respetar las estructuras
y sus envolturas, debe ser extradural para preservar el encéfalo, subperióstico para exponer ymovi‐
lizar las estructuras óseas, y extramucoso a nivel de las fosas nasales para prevenir la contaminación
intraoperatoria y posoperatoria. Se aplica al niño o al recién nacido, por lo que se requiere un



COLECCIÓN MEDICINA DE EXCELENCIA 105

entorno pediátrico. Es una cirugía de riesgo, y dicho riesgo nunca debe ser subestimado, de modo
que todo el equipo debe estar preparado para afrontarlo, sabiendo que el factor tiempo es vital.

Desde un punto de vistamás amplio se define como cirugía craneoorbitomaxilofacial. Las pato‐
logías atendidas son:

1. Craneosinostosis sindrómicas.
2. Fisuras faciales.
3. Traumatismos craneofaciales complejos.
4. Distracción osteogénica.
5. Tumores craneofaciales y de la base del cráneo.

CRANEOSINOSTOSIS

Es una anomalía congénita grave, secundaria al cierre prematuro de una o más suturas craneales
por sinostosis, que funcionalmente podría estar definida como la conversión de una región diná‐
mica de crecimiento y reabsorción entre dos huesos adyacentes de la bóveda del cráneo en una
región estática de unión de hueso.

Virchow (1851)mencionó que hay una detención del crecimiento perpendicular a la sutura afec‐
tada y que el crecimiento prosigue en una dirección paralela.

Esta estenosis de la bóveda craneal provoca:
1. Disminución del volumen craneal.
2. Hipertensión intracraneal.
3. Compresión del cerebro y sus nervios craneales.
4. Deformidad compensatoria en las áreas libres del cráneo y en los puntos débiles de la base

craneal.

Epidemiología
La tasa de incidencia es de 1/1,400 a 1,900 a nacimientos.

Los síndromes más comunes y clínicamente significativos que incluyen craneosinostosis son el
de Apert, el de Crouzon, el de Saethre‐Chotzen, el de Pfeiffer, el de Carpenter y el síndrome de
Muenke; la sinostosis bilateral se encuentra en las suturas de la base del cráneo y de la sutura coro‐
nal, pero en ocasiones pueden estar involucradas todas las suturas; la anomalía llamada cráneo en
forma de trébol es probablemente la más impresionante, pues la patogénesis es compleja, usual‐
mente heterogénea y patogenéticamente variable.

Las llamadas craneosinostosis sindrómicas son atendidas en la Clínica de Cirugía Craneofacial
y Base de Cráneo.

FISURAS FACIALES

La hendidura craneofacial es una malformación congénita rara con un espectro de severidad
diverso que causa un deterioro funcional, estético facial y problemas psicosociales significativos
tanto para los pacientes como para sus familiares. Puede ocurrir en los tejidos tanto blandos como
duros de la región craneofacial, por lo que el examen clínico completo y la evaluación radiológica
son necesarios para valorar el grado y la ruta de las hendiduras craneofaciales.

Las hendiduras faciales típicas son muy raras y afectan a 1/400,000 recién nacidos.
Paul Tessier consideró que una hendidura es una interrupción de la continuidad de alguna

estructura anatómica, como los tejidos blandos, la línea del cabello, las cejas, los párpados, las nari‐
nas, los labios, los oídos o cualquier parte del esqueleto.

Estas hendiduras pueden ser unilaterales o bilaterales, e incluso coexistir diferentes tipos en el
lado opuesto de la cara.
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ElDr. Tessier propuso en 1976unanuevaclasificaciónde las fisuras craneofaciales en la que tomó
como estructura de referencia primaria la órbita; pudo identificar un total de15 localizaciones de
fisuras, las cuales permitían eliminar terminología confusa, facilitar la comunicación, mejorar la
comprensión espacial de estas deformidades y, por tanto, mejorar la calidad del tratamiento. En la
Clínica de Cirugía Craneofacial y Base deCráneo delHospital de Pediatría se atiende esta patología
con base en esta clasificación.

TRAUMATISMOS CRANEOFACIALES COMPLEJOS

El trauma craneofacial pediátrico se beneficiade unenfoque deequipo que incluye evaluaciónneu‐
roquirúrgica, estudios neurorradiológicos, evaluación neurooftalmológica y evaluación quirúrgica
craneofacial.

Los patrones frecuentes de fracturas craneofaciales pediátricas que requieren un abordaje com‐
binado neuroquirúrgico y craneofacial incluyen las fracturas frontales y las orbitarias superiores
unilaterales con afectación del techo de la órbita, las fracturas nasoorbitoetmoidales con lesiones
cerebrales y durales asociadas, y las fracturas del hueso frontal y de la base del cráneo anterior con
afectación del techo de la órbita.

Aunque el Hospital de Pediatría no es un centro de atención para traumatología, la necesidad
que tienen algunos pacientes con traumatismo craneofacial grave de recibir atención en la unidad
decuidados intensivospediátricos llevaa suabordaje de forma integral a travésde la clínica deaten‐
ción interdisciplinaria.

DISTRACCIÓN OSTEOGÉNICA

Los procesos de distracción ósea de aparición reciente se describen como la alternativa del futuro.
Aunque la cirugía ortognática y la reconstrucción craneofacial han ganadouna aceptacióngenerali‐
zada y han experimentado éxitos difundidos, hay muchas limitaciones que se asocian al agudo
avance en la osteotomía de segmentos óseos.

Una de las mayores limitaciones es la imposibilidad de que los tejidos blandos puedan tener un
estiramiento agudo; de hecho, muchas de las deformidades congénitas requieren estosmovimien‐
tos esqueléticos largos que el tejido blando que los rodea no puede hacer en su nueva posición, lo
que resulta en cambios degenerativos recaídas, función comprometida y falta de estética.

A la luz de estas limitaciones, muchas aproximaciones nuevas han sido desarrolladas para corre‐
gir varias deformaciones anteroposteriores, transversales y verticales del esqueleto craneofacial.

Una de estas alternativas es el método de distracción gradual ósea, conocida como distracción
osteogénica. Es un proceso biológico de formación nueva de hueso entre las superficies de los seg‐
mentos óseos que son separados gradualmente por incremento de la tracción; estas fuerzas de trac‐
ción en turno generan tensióndentro de los tejidos que conectan a los segmentos óseos, lo que esti‐
mula nueva formación ósea, paralela al vector de distracción.

TUMORES DE LA REGIÓN CRANEOFACIAL

Losgrandes avances encirugía craneofacial hanpermitido el accesodirecto a los tumores y suvisua‐
lización, lo que en el pasado habría sido imposible, y considerarlos como fuera de tratamiento qui‐
rúrgico. La aplicación de los principios de cirugía craneofacial establecidos por Paul Tessier ha per‐
mitido que hoy sea posible tener acceso a la bóveda craneal y manejar su patología.

El entendimiento de la anatomía y la fisiología, el establecimiento de los abordajes, el concepto
de la resección en bloque y la reconstrucción de los espaciosmuertos con tejido vascularizado han
minimizado la morbilidad asociada a este tipo de procedimientos.
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Figura IX-3. Casuística en seis años.
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En el plan demanejo el cirujano debe tener en cuenta los siguientes puntos de vista: una exposi‐
ción adecuada, con resección radical de la lesión con márgenes negativos y un método de recons‐
trucción seguro que aunque no logre un resultado estético perfecto lleve a una cicatrización rápida
con un buen soporte vascular (figura IX‐3).

Por ello se utilizan los abordajes transfaciales para la base del cráneo:
S Nivel I: transfrontal.
S Nivel II: transfrontonasal.
S Nivel III: transfrontonasoorbital.
S Nivel IV: transnasomaxilar.
S Nivel V: transmaxilar.
S Nivel VI: transpalatino.

Se han empleado los diferentes tipos de abordajes, dependiendo de la localización de los tumores
benignos o malignos que se han presentado en la clínica. Principalmente en el nasoangiofibroma,
el rabdomiosarcoma, el carcinoma epidermoide, la displasia fibrosa, etcétera.

Se atendieron un total de 123 pacientes, de los cuales 54 casos correspondieron a craneosinosto‐
sis, haciendo énfasis en las primeras etapas de la vida para evaluar el desarrollo neurológico y las
funciones ocular, auditiva y de las vías respiratorias, por lo que es fundamental el diagnóstico de
otras malformaciones asociadas distantes de la cabeza y el cuello. A medida que el niño continúa
creciendo la evaluación del lenguaje y la oclusión dental se vuelve cada vez más importante. Los
efectos sobre el crecimiento facial varían según el tipo de síndrome y la expresividad del gen. El
enfoque utilizado consiste inicialmente en realizar la estadificación para la reconstrucción de los
síndromes de Crouzon y de Apert, llevando a cabo una descompresión primaria de la bóveda cra‐
neal y la órbita en su pared superior, dándole seguimiento amediano y largo plazos. Se utilizan téc‐
nicas convencionales y algunasmodificaciones desarrolladas por el personal de la clínica para com‐
plementar la reconstrucción completa. Cuando se requirió, se realizó una craneoplastia completa
más osteotomía total en monobloc más distracción osteogénica, seguida del control y el manejo
ortodóntico en la adolescencia para luego realizar la cirugía ortognática y finalmente la rinoplastia
estética funcional (figura IX‐4).
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A diferencia de los adultos, los tumores de cabeza y cuello son raros en los niños y representan
un grupo heterogéneo de condiciones. Menos de 5% de los tumores pediátricos se localizan en la
cabezayel cuello; sinembargo, se encuentran lesiones quevandesdecrecimientos congénitoshasta
neoplasias benignas y malignas. Las neoplasias malignas son evaluadas por las áreas de cirugía
oncológica, oncología médica y radioterapia para individualizar el mejor tratamiento en cada caso
y la cirugía más quimioterapia o radioterapia, o ambas. El mayor número de casos tratados en la
clínica corresponden anasoangiofibroma en los hombres adolescentes, conun total de 17 casos. Co‐
mo se trata de uno de los tumores más vascularizados que existen, se han establecido protocolos
para la embolizaciónprevia conónix y coils, con el objetivo de disminuir el flujo sanguíneo al inter‐
ior del tumor en un plazo nomayor de 48 h para reducir el sangrado esperado y facilitar la escisión
tumoral durante el tratamiento quirúrgico; los pacientes captados en la clínica son casos que en
otras unidades habían sido considerados fuera de tratamiento. En este rubro se ha implementado
el manejo a través de cirugía vascular cerebral, con el fin de evitar la isquemia y el infarto cerebral.
Cuando el nasoangiofibroma involucra la arteria carótida internaa nivel del seno cavernoso se reali‐
za un bypass de alto flujo mediante la utilización de injertos arteriales para derivar el flujo sanguí‐
neo desde la arteria carótida extracraneal hasta la arteria cerebral media.

En relación con las fisuras faciales, el adecuadomanejo de los tejidos blandos y óseos ha permi‐
tido reconstruir a nueve pacientes, con resultados favorables, así como mantenerlos bajo control,
considerando la cuarta dimensión, que es el crecimiento. Es necesario darles seguimiento a largo
plazo para que en su momento se beneficien de cirugías complementarias.

Los nueve pacientes de traumatismo craneofacial pediátrico fueronbeneficiados por el abordaje
en equipo, aunado a los estudios estereolitográficos para una mejor planeación y a la utilización
de placas absorbibles para evitar interferir con el crecimiento craneofacial. Sólo resta agradecer a
todos y cadauno de los integrantesde la clínica por su compromiso y profesionalismo, sin los cuales
no se hubieran obtenido resultados óptimos.

CONCLUSIONES

Lacirugía craneofacial haexperimentadouna importanteevolución en los últimosdos siglos.Dedi‐
cada a la restauración de la anatomía facial y craneal normal, los cirujanos craneofaciales deben
navegar por el equilibrio entre los estados patológicos de exceso y el déficit óseo. Si bien las técnicas
actualmente empleadas se basan en las lecciones aprendidas del éxito y el fracaso de los pioneros,
la cirugía craneofacial continúa evolucionando y, sin duda, surgirán nuevasmodalidades que inte‐
gren las experienciaspasadas ypresentes con lapromesa futurade tratardemaneraefectiva los tras‐
tornos craneofaciales
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INTRODUCCIÓN

os errores innatos delmetabolismo sonungrupo de trastornos debidos a defectos funcionales
en una o más vías metabólicas intermedias que originan deficiencia en una o más enzimas,
transportadores, chaperonas o déficit de transcripción.1

La primera descripción de los errores innatos del metabolismo fue realizada en 1902 por Sir
Archibald Garrod en pacientes con alcaptonuria, albinismo, cistinuria y pentosuria, en quienes de‐
dujo que un pasometabólico único con actividad enzimática reducida o ausente originaba la apari‐
ción de estas enfermedades.2

Aunque la incidenciadecadaenfermedadesbaja, demanera global los errores innatos sepueden
presentar en uno de cada 800 recién nacidos vivos.3 Se estima que causan lamuerte de 3.2 por cada
100,000 recién nacidos vivos en EUA.4 En México se reportaron 1.621 millones de nacimientos en
2020, por lo que se estimaría que originaron más de 50 muertes en ese año.5

Durantemucho tiempo se consideraron enfermedadesmuy raras, sin posibilidad de diagnóstico
definitivo ni de tratamiento; sin embargo, se trata de un grupo de enfermedades en constante estu‐
dio, por lo que actualmente se están desarrollando medicamentos que modifican su historia natu‐
ral dado que su tratamiento es posible.

DESARROLLO

Apartir de la creación del papel filtro por parte de Guthrie en 1961 se inició la era del tamizmetabó‐
lico neonatal, inicialmente para la detección de fenilcetonuria con el primer programa en 1963, y
posteriormente se agregaroncada vezmás enfermedades, como galactosemia, enfermedad deorina
con olor a jarabe de maple e hipotiroidismo. En 1970, 45 estados de la Unión Americana contaban
con leyes que establecían la obligatoriedad del tamiz metabólico neonatal. Al inicio de la década
de 1990, con la llegada de la tecnología de espectrometría de masas, fue posible detectar más de
60 enfermedades, pero en el nuevo siglo ya se cuenta con estudios de secuenciación de genoma,
lo cual ha ampliado el número de patologías que pueden ser detectadas.6,7

Uno de los inconvenientes de los programas de tamizaje es su heterogeneidad. En EUA hay 50
programasmanejados por agencias de salud pública estatales diferentes, con coberturas distintas.6
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EnMéxico, a pesar de que Velázquez y col. hicieron un primer esfuerzo en 1974 para la realización
de un programa de tamiz neonatal,8 éste desafortunadamente no continuó. Igual que en EUA, no
existe un programa de tamizaje homogéneo en todas las instituciones públicas que conforman el
sistema de salud de México.9 En el Instituto Mexicano del Seguro Social se inició el programa de
tamizaje neonatal para hipotiroidismo congénito mediante la determinación de TSH en muestra
de sangre de talón con el apoyo de laboratorios de la Secretaría de Salud. El programa inicialmente
tuvo coberturas muy bajas que no permitieron identificar la frecuencia real de la enfermedad. En
1998 se amplió la cobertura gracias a la implementación de 11 laboratorios de detección y la toma
de sangre de cordón umbilical a todos los pacientes al nacer, alcanzando 95% de cobertura para
2001. En 2005 el IMSS fue pionero enofrecer un tamizmetabólico ampliado a cuatro enfermedades,
conformado por hipotiroidismo congénito, hiperplasia suprarrenal congénita, fenilcetonuria y
deficiencia de biotinidasa. En 2012 se incorporó la detección de galactosemia.10

El descubrimiento de que el exceso de fenilalanina originabadaño neurológico en la fenilcetonu‐
ria y que su restricción dietética temprana generaba un desarrollo normal abrió la puerta para pro‐
cesamiento de alimentosmédicos específicos. Hasta 1972 las fórmulasmetabólicas fueron conside‐
radas fármacos. A partir de 1988 se aceptó el termino de alimento médico, lo que facilitó su
comercialización. Actualmente, incluso en EUA, no existe un acceso universal para todos los
pacientes afectados.11 EnMéxico siguen siendo alimentosmédicos de alto costo y escasa cobertura,
lo que dificulta su acceso a gran parte de los pacientes afectados. La clasificación internacional de
enfermedades metabólicas congénitas del año 2021 incluye 1,450 enfermedades distribuidas en 24
categorías y 124 grupos12 (cuadro X‐1).

Cuadro X-1. Clasificación internacional de enfermedades metabólicas congénitas12

1. Trastornos del metabolismo de aminoácidos
2. Trastornos del metabolismo de péptidos y aminas
3. Trastornos del metabolismo de carbohidratos
4. Trastornos del metabolismo de ácidos grasos y de cuerpos cetónicos
5. Trastornos del metabolismo del sustrato energético
6. Trastornos relacionados con DNA mitocondrial
7. Trastornos de la fosforilación oxidativa codificados en el núcleo
8. Trastornos de biosíntesis de cofactores mitocondriales
9. Trastornos del mantenimiento y la replicación del DNA
10. Trastornos de la expresión de genes mitocondriales
11. Otros trastornos de la función mitocondrial
12. Trastornos de la reparación o corrección de metabolitos
13. Trastornos misceláneos del metabolismo intermedio
14. Trastornos del metabolismo de lípidos
15. Trastornos del metabolismo de lipoproteínas
16. Trastornos del metabolismo de nucleobases, nucleótidos y ácido nucleico
17. Trastornos del metabolismo de tetrapirrol
18. Trastornos congénitos de glucosilación
19. Trastornos de la biogénesis, dinámica e interacciones de organelos
20. Trastornos de la degradación de moléculas complejas
21. Trastornos del metabolismo de vitaminas y cofactores
22. Trastornos de los metales y los elementos traza
23. Trastornos de los neurotransmisores
24. Trastornos endocrinológicos
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Cuadro X-2. Recomendaciones para abordar las
necesidades de los pacientes con enfermedades raras14

1. Los pacientes con enfermedades raras sin diagnóstico deben ser reconocidos como una población
distinta con necesidades especiales por las autoridades nacionales

2. Deben existir programas nacionales sostenibles dedicados específicamente a pacientes con enferme
dades no diagnosticadas

3. Estructurar y coordinar la información y el conocimiento a niveles nacional e internacional para opti
mizar el uso de recursos y facilitar el acceso a los pacientes con enfermedades no diagnosticadas

4. Los pacientes se deben involucrar en los programas y las redes internacionales dirigidos a los pacientes
con enfermedades raras no diagnosticadas

5. Se debe promover un intercambio internacional de datos ético y responsable para aumentar la cola
boración, mejorar el diagnóstico, facilitar la investigación y acelerar el tratamiento de condiciones raras
no diagnosticadas

Laúltimadécada se ha caracterizadopor cambios revolucionarios enel áreade las enfermedades
metabólicas congénitas, no sólo con avances en la tecnología para el diagnóstico, sino con el desa‐
rrollo de nuevos tratamientos.13 Una nueva era se inició con la facilidad de adquisición de estudios
genéticos a bajo costo, cada día al alcance de más población.

A pesar del avance en el diagnóstico, hasta 25%de los pacientes afectados por este tipo de enfer‐
medades pueden pasar entre 5 y 30 años para llegar a un diagnóstico definitivo, y entre 40 y 50%
pueden recibir un diagnóstico incorrecto.14 En 2016 un grupo de organizaciones de pacientes con
enfermedades raras realizaron cinco recomendaciones para abordar las necesidades específicas de
los pacientes sin un diagnóstico definitivo14 (cuadro X‐2).

Como resultado de la necesidad de ofrecerle a la población derechohabiente del InstitutoMexi‐
cano del Seguro Social afectada por errores innatos del metabolismo una atenciónmédica de cali‐
dad y de alta especialidad, a partir de 1997 se creó la Clínica de Errores Innatos del Metabolismo
en el Hospital de Pediatría, del Centro Médico Nacional “Siglo XXI”. La Dra. Elba Elisa Delgado
González, con el apoyo del Dr. Juan Antonio Trejo y Pérez, crearon la primera consulta dedicada
a atender a pacientes con este tipo de afecciones. Debido a la escasa información fue necesario
adiestrar a un médico pediatra en el Instituto Nacional de Pediatría, que en ese momento era el
único lugar en el país que tenía experiencia enel estudio y el tratamiento deestos pacientes, además
de contar con la tecnología para la detección de posibles casos a través del tamizmetabólico, la cro‐
matografía de azúcares y aminoácidos en placa fina, y algunos recursos para el diagnóstico de cer‐
teza a través de la cromatografía de líquidos de alta precisión y la cromatografía de gases por espec‐
trometría de masas. Se adiestró a un químico para trabajar con un cromatógrafo de líquido
adquirido en el hospital paraapoyo a laClínicade Enfermedadespor Error Innato delMetabolismo.

El trabajo se inició en abril de 1997 para la detección de pacientes con datos clínicos o bioquími‐
cos sugestivos de algún error innato del metabolismo a través de las entregas de guardia y las inter‐
consultas; los primeros dos pacientes fuerondiagnosticadosmediante el apoyo que ofreció el Insti‐
tuto Nacional de Pediatría; sin embargo, por falta de insumos en ese hospital, se inició la
subrogación de estudios en otras instituciones. Los primeros niños atendidos en la clínica fueron
pacientes con trastornos del ciclo de la urea (deficiencias de ornitina transcarbamilasa), acidemias
orgánicas y fenilcetonurias.

Con el trabajo de la Dra. Elba Delgado se impulsó el ingreso de los alimentos médicos para
pacientes con este tipo de enfermedades al cuadro básico institucional, así como el ingreso de la
levocarnitina, un medicamento necesario en muchos de estos pacientes.

Ante lamayor demanda de atención de los pacientes, se realizaron gestiones para contar con los
estudios necesarios para la confirmación del diagnóstico de las patologías más frecuentes; entre
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ellos destacan el tamizmetabólico ampliado, los aminoácidos enplasma, las acilcarnitinas y los áci‐
dos orgánicos en orina.

A partir de 2021, con el apoyo del Servicio de Genética Médica, se ha logrado la confirmación de
algunas patologías a través de estudios genéticos, con lo cual se amplió la capacidad de diagnóstico
de la clínica.

Desde su creación, la clínica de errores innatos atendía a pacientes correspondientes a la región
centro‐sur del país, pero a partir de 2018 se realizan evaluaciones de pacientes derechohabientes
de todos los estados de la República Mexicana. Los padecimientos que se atienden con mayor fre‐
cuencia son los siguientes.

Trastornos del ciclo de la urea
Los trastornos del ciclo de la urea son causados por disminución de la actividad de una de las seis
enzimas que componen el ciclo de la urea o sus transportadores. Su característica bioquímica prin‐
cipal es la hiperamonemia. Las manifestaciones clínicas son variables, pero la mayoría comparten
la presencia de vómito, trastornos del estado de conciencia en grado variable, hepatomegalia y ele‐
vación de las enzimas hepáticas.15

La prevalencia estimada es de 1/35,000 recién nacidos vivos. La deficiencia enzimática más fre‐
cuente es la deficiencia de ornitina transcarbamilasa, correspondiente a más de 50%de los casos.16

Se manifiesta como crisis de hiperamonemia, la mayoría de las veces precipitada por eventos
como infecciones o la ingestiónexcesiva deproteínas.17 Enmuchas ocasionespuede pasar inadverti‐
da o ser confundida con una infección del sistema nervioso central.

La edad de debut, el número de crisis de hiperamonemia y los niveles de amonio en elmomento
del diagnóstico son factores pronósticos de la enfermedad.18

El diagnóstico se sospecha con niveles de amonio elevados. Para confirmar el tipo de deficiencia
se requieren niveles de aminoácidos en plasma (arginina y citrulina) y ácidos orgánicos en orina
(ácidos orótico y argininosuccínico).

El tratamiento consta de tres puntos clave:
1. Tratamiento farmacológico con acarreadores de nitrógeno (benzoato de sodio).
2. Suplemento nutricional con aminoácidos L‐citrulina o L‐arginina.
3. Dieta con restricción proteica.19

El principal reto eneste tipodepatologías es el diagnóstico temprano. Sonpocas las unidadesmédi‐
cas que cuentan con estudio de los niveles de amonio, que es la principal característica bioquímica
que origina la sospecha diagnóstica.

Fenilcetonuria
Es un error innato del metabolismo causado por deficiencia de la enzima fenilalanina hidroxilasa,
responsable de la conversión de fenilalanina en tirosina. La deficiencia enzimática origina eleva‐
ción de la concentración de fenilalanina en sangre y el sistema nervioso central, originando daño
neurológico, epilepsia y trastornos del comportamiento.

Sin tratamiento, la fenilcetonuria se caracteriza por daño neurológico irreversible, microcefalia,
déficit motor, dermatitis eccematosa, crisis convulsivas, trastornos del desarrollo y síntomas psi‐
quiátricos.20 Clásicamente se ha descrito que los pacientes pueden cursar asintomáticos los prime‐
rosmeses de vida; sin embargo, se observan datos inespecíficos, como eccema y temblores finos de
las extremidades, así como un olor característico desde las primeras semanas, por lo que se debe
tener un alto índice de sospecha. La prevalencia es de aproximadamente 1:10,000 recién nacidos en
Europa.21 En México se ha estimado que es de 1:27,546 recién nacidos.22

A nivel mundial se han descrito más de 1,200 mutaciones patogénicas de la enzima fenilalanina
hidroxilasa. En México el grupo del Instituto Nacional de Pediatría ha reportado más de 60.23
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El diagnóstico se realiza a través de la medición de los niveles de fenilalanina en la sangre. La
fenilcetonuria se encuentra incluida en el tamiz neonatal de todas las instituciones de salud en
México. Una vez que se detectan pacientes con sospecha se deben realizar pruebas confirmatorias
con niveles de fenilalanina y tirosina, y una relación > 3.

El tratamiento consiste en tres aspectos:
1. Restricción de la ingesta de proteína natural.
2. Consumo de alimento médico libre de fenilalanina.
3. Consumo de alimentos bajos en proteína en los niños mayores y en la población adulta.24

El principal reto en la fenilcetonuria es el inicio temprano de tratamiento. A pesar de encontrarse
dentro del cuadro básico, el acceso a la fórmula libre de fenilalanina es difícil para muchos pacien‐
tes. No se cuenta con personal con capacitación adecuada para el cálculo correcto de los requeri‐
mientos de nutrición de estos pacientes, por lo que se deben realizar mayores difusión y capacita‐
ción.

Galactosemia clásica
La galactosemia clásica es un error innato delmetabolismo de los carbohidratos, originado por una
deficiencia de la enzima galactosa‐1‐fosfato uridiltransferasa (GALT).25

Lasmanifestaciones clínicas se presentan en el periodo neonatal tras la exposición a la galactosa
contenida en la leche humana o la fórmula láctea, originando trastornos de la deglución, falla para
crecer, hipotonía, falla hepática manifestada con colestasis, elevación de las enzimas hepáticas,
tubulopatía proximal y presencia de cataratas.26 Es potencialmente letal cuando no es reconocida,
por lo que se requiere un alto índice de sospecha en los neonatos con fallahepática, síndromecoles‐
tásico y datos de sepsis neonatal.

La galactosemia es una de las enfermedades incluidas en el tamiz de todas las instituciones de
salud del país. A pesar de estar incluida en la mayoría de los tamices de muchos países, una gran
cantidad de pacientes aún no son diagnosticados a través del tamiz neonatal. En 2018 se reportó
una serie demás de 500 pacientes en la quemás de 50% no fueron diagnosticados por tamizmeta‐
bólico.25 El diagnóstico se realiza a través de la medición de galactosa total o sus metabolitos
mediante diferentesmétodos. La regla de oro es lamedición de la actividad de la enzimaGALT. Los
pacientes con galactosemia clásica presentan niveles indetectables omenores de 1% de la actividad
de la GALT.27

El tratamiento consiste en la restricción dietética permanente de galactosa. Ante la sospecha de
galactosemia se debe realizar la restricciónde galactosa aun en espera de los resultados para confir‐
mar la enfermedad. Es una contraindicación absoluta para la alimentación con leche materna. Las
fórmulas apropiadas para su manejo son la fórmula de proteína aislada de soya y las fórmulas ele‐
mentales. En la mayoría de los pacientes se prefieren las fórmulas de proteína aislada de soya,
excepto en los pacientes prematuros, que sería preferible alimentar con fórmula elemental.28 Al
introducir la alimentación complementaria se deben restringir todos los productos lácteos. Existe
debate acerca de la posibilidad de consumo de quesosmaduros. La galactosa también se encuentra
en cantidades considerables en los cereales, las carnes, las frutas y los vegetales, por lo que requiere
evaluación por parte de un nutriólogo experimentado en el manejo de estos pacientes.29

El principal reto en la galactosemia es el diagnóstico temprano. A pesar de estar contemplada
en los tamices de todas las instituciones, aún existen pacientes que no son detectados en la etapa
neonatal. Una vez que se diagnostica el reto es brindar una nutrición adecuada con la restricción
de los alimentos que contienen una gran cantidad de galactosa. En los pacientes con una adecuada
restricción la producción endógena de galactosa produce dañoneurológico a largo plazo, por loque
se debe brindar un seguimiento médico estrecho de por vida.
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Enfermedades del depósito lisosomal
Las enzimas lisosomales juegan un rol importante en numerosos procesos celulares, incluyendo la
nutrición, el reciclaje, la señalización, la defensa y la muerte celular.30

Las enfermedades de depósito lisosomal son un conjunto demás de 50 desórdenesmetabólicos
que presentan un almacenamiento anormal, crónico y progresivo de sustancias no degradadas en
las células afectadas, que pueden llegar a ser fatales.31,32

Las enfermedades de depósito lisosomal son poco frecuentes de manera individual; sin
embargo, como grupo tienen una prevalencia de 1 en 2,000 a 5,000 recién nacidos vivos.33

Todas las enfermedades de depósito lisosomal son defectos monogénicos con herencia autosó‐
mico recesiva, excepto la enfermedad de Fabry y la mucopolisacaridosis tipo II, que se heredan de
forma recesiva ligada al cromosoma X, y la enfermedad de Danon, que se hereda de forma domi‐
nante ligada al cromosoma X.31

Dependiendo de la víametabólica afectada por cada deficiencia dependerá el tipode célula afec‐
tada. Estas enfermedades generalmente sonmultisistémicas, incluyendo las presentaciones neuro‐
lógicas y las no neurológicas. Las manifestaciones no neurológicas pueden incluir hidropesía fetal
no inmunitaria (enfermedad deGaucher,mucopolisacaridosis tipoVII), facies infiltrada (gangliosi‐
dosis,mucopolisacaridosis), hipotonía, espasticidad (enfermedad deKrabbe), cardiomiopatía (en‐
fermedad de Pompe), hepatoesplenomegalia (enfermedad de Gaucher, enfermedad de Niemann‐
Pick), leucodistrofia (leucodistrofia metacromática, enfermedad de Krabbe), talla baja
(mucopolisacaridosis), rigidez articular (mucopolisacaridosis) y citopenias (enfermedad de Gau‐
cher, enfermedad de Niemann‐Pick).34

Entre las manifestaciones neurológicas se incluyen estridor, estrabismo, parálisis de losmúscu‐
los oculares, disfagia, afección del tracto piramidal, espasticidad y opistótonos (enfermedad de
Gaucher) e hidrocefalia (mucopolisacaridosis).35

Pocas enfermedadesdel depósito lisosomal se encuentran incluidas dentrodel tamizmetabólico
en las instituciones de salud. El diagnóstico se realiza con la sospecha clínica y la medición de la
concentración de la enzima específica.

El tratamiento en todos los casos es sintomático y depende de lasmanifestaciones que presente
cada enfermedad. En sólo ocho de lasmás de 50 enfermedades de depósito lisosomal se cuenta con
terapia enzimática de reemplazo. Actualmente se cuenta con terapia lisosomal de reemplazo para
las siguientes entidades clínicas: enfermedad de Gaucher, enfermedad de Fabry, enfermedad de
Pompe, mucopolisacaridosis tipos I, II, IVA y VI, y deficiencia de lipasa ácida lisosomal.33 Este tipo
de tratamientos no son curativos y la respuesta a los mismos es variable en cada enfermedad.

Los retos en las enfermedades de depósito lisosomal son el diagnóstico temprano y el acceso al
tratamiento en caso de que se encuentre disponible.Ha sido ampliamente debatido si sonenferme‐
dades que deban ser incluidas dentro del tamiz metabólico neonatal. En la actualidad podrían ser
incluidas las enfermedades que cuentan con un tratamiento.

Las manifestaciones son tan diversas e inespecíficas que el diagnóstico se retrasa en práctica‐
mente todos los pacientes del país. Una vez que son diagnosticados se debe impulsar el acceso a
las terapias existentes. El Instituto Mexicano del Seguro Social cuenta con tratamiento enzimático
de reemplazo para la enfermedad de Gaucher, la enfermedad de Fabry, la enfermedad de Pompe
y lamucopolisacaridosis tipos I, II y IV; una de ellas cuenta con indicaciones específicas para el ini‐
cio del tratamiento en casa.

Acidemias metilmalónica y propiónica
Son errores innatos del metabolismo de aminoácidos de cadena ramificada. Se manifiestan en las
primeras horas de vida mediante dificultades para la alimentación, pancitopenia y encefalopatía;
pueden progresar a coma y a la muerte.36



COLECCIÓN MEDICINA DE EXCELENCIA 119

La acidemiametilmalónica es originada pormutación en lametilmalonil‐CoAmutasay la acide‐
mia propiónica por mutación en la propionil‐CoA carboxilasa.37

Las características bioquímicasdistintivas son la presencia enunneonato enfermo, que luce sép‐
tico y presenta acidosis con anion gap elevado, cetoacidosis, acidosis láctica, hiperamonemia e
hipoglucemia. Se debe realizar el diagnóstico diferencial con sepsis, encefalopatía hipóxico‐isqué‐
mica e intoxicación por fármacos.38

El diagnóstico se basa en la presentación clínica y el análisis de laboratorio que incluya lapresen‐
cia de acidosis metabólica, cetoacidosis, acidosis láctica, hiperamonemia, hipoglucemia, pancito‐
penia, elevaciónde la acilcarnitinaC3y ácidosorgánicos en lamuestrade orina.39Una pequeñapor‐
ción de pacientes pueden ser diagnosticados mediante tamiz metabólico neonatal antes del inicio
de la sintomatología, disponible en algunas instituciones de salud;40 sin embargo, muchos de ellos
pueden presentar síntomas antes de recibir el resultado del tamiz.

El tratamiento en la fase de descompensación consiste en revertir el catabolismo con el aporte
elevado de glucosa a una velocidad mínima de 6 a 8 mg/kg/min, el aporte de lípidos a razón de 2
a 3 g/kg/día, la suspensión del aporte de proteína de manera temporal, el manejo agresivo de las
infecciones y el manejo de la hiperamonemia con acarreadores de nitrógeno (benzoato de sodio).38

El tratamiento una vez que se logra la estabilidad consiste en una dieta con restricción proteica,
alimento médico libre de metionina y valina, una dieta baja en isoleucina y treonina, suplemento
de carnitina y tratamiento crónico de la hiperamonemia. La enfermedad se caracteriza por descom‐
pensaciones de acidosis del anion gap frecuentes ante eventos de estrés, como infecciones virales
o procedimientos quirúrgicos.36

El reto principal en las acidemias orgánicas es el diagnóstico temprano. No son diagnosticadas
debido a que sonpatologías dedebut en lamayoríade los casos enel periodoneonatal, sepresentan
con sintomatología inespecífica y no se cuenta con un alto índice de sospecha. En las unidades de
neonatología ante un recién nacido enfermo, que luce séptico y con cultivos negativos que no
mejora con el tratamiento habitual se debe disponer de la tomade gasometría y amonio para iniciar
la sospecha y después referirlo a un centro de atención metabólica para confirmarla. Una vez que
se realiza el diagnóstico se debemejorar el acceso de los pacientes a los alimentosmédicos con res‐
tricción de aminoácidos específicos.

CONCLUSIONES

En 2012 la Dra. Elba Delgado estableció los retos a los que se enfrentaba el Instituto en materia de
enfermedades metabólicas congénitas:
S La capacitación continua y la actualización del equipo multidisciplinario.
S La gestión oportuna de los estudios de confirmación.
S El fortalecimiento del sistema de información.
S La consolidación del equipo multidisciplinario para promoción, detección, vigilancia epide‐

miológica y atención integral.
S El establecimiento del diagnóstico definitivo de los pacientes con hipotiroidismo congénito,

fenilcetonuria, deficiencia de biotinidasa y galactosemia clásica.
S La modernización en los procesos de laboratorio.10

Desde entonces mucho se ha trabajado para lograr avances significativos en dichos retos. El Insti‐
tuto cuenta con un programa de tamizmetabólico que cada díamejora en cuanto a calidad y tiem‐
pos de detección de pacientes. Lamejora de este programa ha llevado a detectar un númeromayor
de pacientes y a enfrentar a nuevos retos, sobre todo en relación con el tratamiento. Los errores
innatos del metabolismo siguen siendo enfermedades poco conocidas, consideradas poco frecuen‐
tes y de poco interés en la mayoría de los médicos de primer contacto.



RETOS ACTUALES EN PEDIATRÍA120

Los nuevos retos que enfrenta el Instituto son:
S Capacitación continua y creación de centros de atención especializados para el seguimiento

de los pacientes detectados.
S Creación de programas educativos específicos para la formación de personal para tratar con

calidad a este grupo de pacientes.
S Ampliación de la cobertura de pruebas para confirmar la sospecha de errores innatos del

metabolismo (amonio, aminoácidos en plasma, ácidos orgánicos en orina).
S La garantía del tratamiento de las enfermedades incluidas en el tamiz metabólico neonatal

institucional, comprendiendo la formación de médicos y nutriólogos para realizar prescrip‐
ciones nutricionales adecuadas.

S La ampliación futura del número de enfermedades a tamizar en la etapa neonatal.
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INTRODUCCIÓN

l cáncer engloba muchas enfermedades que se caracterizan por la proliferación indiscrimi‐
nada de células que contienen alteraciones que les confieren la capacidad de escapar de la
apoptosis ymodificar su función, además de su capacidad para desplazarse a otras partes del

cuerpo, generando metástasis. Según GLOBOCAN 2018, cada año se diagnostican 18 millones de
casos nuevos de cáncer en todo el mundo, de los cuales más de 200,000 ocurren en niños y adoles‐
centes.1

El cáncer infantil enMéxico es unproblema de salud pública y requiere una atenciónprioritaria,
ya que es la primera causa de muerte en los pacientes de entre 5 y 14 años, y la sexta en losmenores
de cinco años de edad; a pesar de que el cáncer infantil representa 5%de todos los cánceres, enestos
pacientes implica undeterioro en la calidad de vida y constituye un cambio significativo en el estilo
de vida y las relaciones familiares y sociales tanto para el paciente como para la familia.1

Los tumores malignos del sistema nervioso central (SNC) representan la neoplasia sólida más
frecuente en los pacientes pediátricos, 26%del cáncer infantil y la tercera causa demuerte por cán‐
cer en la niñez.1

El diagnóstico y el tratamiento de los tumores del SNCes complejo, ya que se requiere tecnología
de punta y grupos multidisciplinarios para tener éxito. La Unidad Médica de Alta Especialidad
(UMAE) Hospital de Pediatría (HP) Centro Médico Nacional “Siglo XXI” (CMN SXXI), pertene‐
ciente al InstitutoMexicano del Seguro Social, es unCentro deReferenciaNacional para el diagnós‐
tico y el tratamiento de estas neoplasias. El diagnóstico en muchos de los pacientes que ingresan
en la unidad suele ser tardío, debido a su gran complejidad y a la poca accesibilidad a la atención
médica con la que cuentan algunas familias en diferentes estados de la República Mexicana; en la
actualidad, con el programa de los Centros de Referencia Estatal de Atención a Niñas y Niños con
Cáncer (OncoCREAN) se ha incrementado el acceso de los pacientes pediátricos a los servicios
médicos; sin embargo, los pacientes con tumores del SNC siguen siendo considerados de alta com‐
plejidad, con una importante necesidad de recursos para su abordaje integral, tanto diagnóstico
como terapéutico, por lo que deben ser atendidos en los Centros de Referencia Nacional.2

El Servicio de Oncología Pediátrica de la UMAE HP CMN SXXI inició sus labores el 27 de abril
de 1992 para el tratamiento de múltiples tipos de cáncer infantil incluidos los tumores del SNC. Se
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puede considerar que durante estos 30 años la UMAEha ido a la par demuchos avances internacio‐
nales, gracias a lo cual brinda una atención de calidad a los pacientes con dicha patología por el
trabajo multidisciplinario, con lo que se ha logrado un incremento tanto de la supervivencia como
de la calidad de vida de los pacientes.3

GENERALIDADES

El sistema nervioso central está conformado por el cerebro y la médula espinal, y se divide de
manera global en tres regiones: supratentorial (hemisferios cerebrales, tálamo, ganglios basales,
diencéfalo, tractos ópticos y quiasma, hipotálamo e hipófisis), infratentorial (cerebelo y tallo cere‐
bral) y médula espinal.3

Los factores de riesgo para su desarrollo incluyen los ambientales, entre los cuales solamente
está bien identificada la radiación ionizante, y los genéticos, los cuales se detectan en 10% de los
pacientes con neoplasias del SNC. La importancia de conocer estos síndromes y la asociación con
cada tumor tiene la finalidad de vigilarlos, debido a la predisposición; se puedenmencionar el reti‐
noblastoma hereditario (gliomas, pineoblastoma), el síndrome de Turcot (meduloblastomaWNT
tipo 2, gliomas tipo 1), el síndrome de Li‐Fraumeni (tumores embrionarios y astrocitoma), el sín‐
drome de neurofibromatosis tipo 1 (glioma del nervio óptico 30%) y 2 (schwannoma, meningioma
y ependimoma espinal), síndrome de Gorlin (meduloblastoma subgrupo SHH), síndrome de Ru‐
benstein‐Taybi (meduloblastoma, oligodendroglioma), esclerosis tuberosa (astrocitoma subepen‐
dimario de células gigantes) y síndrome de von Hippel‐Lindau (gangliocitoma anaplásico).4,5

Los tumores del sistema nervioso central se caracterizan por sus diversas histologías, grados
tumorales, respuesta al tratamiento y localización. De acuerdo con su histología, el grupo de tumo‐
res del SNCmás frecuentes son el astrocitoma (de 45 a 80%), elmeduloblastoma (20%) y el ependi‐
moma (de 5 a 10%); algunos otros tipos tumorales se presentan en niños conmenor frecuencia. La
localización más frecuente en los pacientes de 4 a 10 años incluye el cerebelo, con predominio de
los astrocitomas debajo grado (de 15 a 20%), seguidos delmeduloblastoma (20%)y los astrocitomas
supratentoriales de alto grado, con predominio en los menores de tres años de edad (de 10 a 15%);
el tallo cerebral (de 10 a 20%); la fosa posterior (de 5 a 10%), en la que se presenta el ependimoma;
y la región pineal, que se ve afectada en un bajo porcentaje, siendo los tumores germinales losmás
frecuentes (de 0.5 a 25).3,4,6

En el diagnóstico de los tumores cerebrales es de suma importancia hacer una buena anamnesis
y una excelente exploraciónneurológica; sin embargo, debido a lo inespecíficode sus signos y sínto‐
mas, pueden confundirse conotras patologíasmás frecuentes, retrasando el diagnóstico; enMéxico
existe un promedio de hasta seis meses después del inicio de los síntomas para iniciar el trata‐
miento. La sintomatología de los tumores cerebrales depende de la localización del tumor, la infil‐
tración de estructuras adyacentes cerebrales y la edad del paciente.3,4,7

La hipertensión intracraneal se manifiesta con frecuencia con hidrocefalia o efecto de masa del
tumor; el inicio de los síntomas es insidioso, inespecífico y no localizado; en los lactantes se puede
presentar irritabilidad, llanto neurogénico, falla de medro, regresión del desarrollo, macrocefalia,
abombamiento de la fontanela y ojos de sol naciente; en los pacientesmayores se puedenpresentar
cambios de personalidad, disminución del aprovechamiento académico y fatiga.

Al inicio la cefalea es intermitente y de baja intensidad, pero con el tiempo se presentará cefalea
intensa que puede despertar al paciente por la noche o ser de predominio matutino, y que dismi‐
nuye conforme pasa el día; es holocraneana de predominio frontal y occipital, empeora con las
maniobras de Valsalva ymejora con el vómito; también se presenta vómito, el cual puede estar pre‐
cedido de arqueos y ser posterior a los alimentos, lo cual confunde a losmédicosde primer contacto
en el diagnóstico, así como anisocoria, problemas visuales y papiledema, que se presenta en el pa‐
ciente con larga evolución. La tríada de Cushing (hipertensión arterial, bradicardia y bradipnea) se
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presenta en los pacientes en los que el incremento de la presión intracraneana surge de forma
abrupta.3‐5,7

En los pacientes con tumores supratentoriales se aprecianhemiparesia, pérdidamotora o senso‐
rial, hiperreflexia y quejas visuales, dependiendo del sitio de afección de la vía óptica: pérdida
monocular de la visión en el nervio óptico, pérdida del campo visual y disminución de la agudeza
visual en el quiasma.3‐5,7

Las crisis convulsivas, a diferencia de los adultos, se presentan en 1% de los pacientes con tumor
supratentorial y hasta 15% de los pacientes pueden desarrollar crisis convulsivas a lo largo de su
enfermedad. Déficit del lenguaje en los tumores frontoparietotemporales, en el área de Broca o en
el área de Wernicke.3‐5,7

Los tumores supraselares y pineales causan desórdenes endocrinológicos, con predominio de
diabetes insípida (34.5%). En la glándula pineal se desarrolla síndrome de Parinaud (parálisis de
lamirada conjugada hacia arriba);muchos pacientes con tumor pineal desarrollan fotofobia. En los
lactantes con tumores talámicos puede existir síndrome diencefálico (emaciación, falta del creci‐
miento, estado de hiperalerta, hiperfagia).3‐5,7

Los tumores infratentoriales (cerebelo y tallo cerebral) se presentan con ataxia, neuropatías cra‐
neales y disfunciónmotora fina, lo cual se puede presentar de forma insidiosa con torpeza, dificul‐
tad para la escritura, dificultad al correr o saltar, bradilalia; los tumores de los hemisferios cerebelo‐
sos comúnmente causan lateralización de la marcha, dismetría y nistagmus, y pueden ocasionar
incrementode lapresión intracraneal. Los tumores del tallo cerebral presentanparálisis de lospares
craneales.3‐5,7

Una vez que se sospecha un tumor cerebral se realizan estudios de neuroimagen: la tomografía
computarizada casi siempre es el primer estudio, ya que es una herramienta que resulta accesible
enmuchos hospitales y se puede realizar en los pacientes inestables con una urgencia neurológica;
resulta útil para confirmar la presencia de un tumor y detectar su localización, hidrocefalia, edema
cerebral, lesiones óseas, detección de calcificaciones y hemorragia.4,5

La imagen por resonancia magnética ofrece ventajas sobre la tomografía computarizada, pues
define la extensión y la diseminación tumoral, ya que tiene unamejor resolución. En ella se pueden
realizar diferentes secuencias que permitirán definir características del tumor sin exponer al
paciente a rayos X, como la secuencia FLAIR, que apoya en la definición del edema, la metástasis
y el campo a radiar; es una secuencia de difusión que sirve para delimitar de una forma precisa el
tumor; la espectroscopia es una forma no invasiva que provee información metabólica de los teji‐
dos.4‐7 La tomografía por emisión de positrones conmetionina, relacionada con la sobreexpresión
del sistema transportador de tipo L y la vía principal para la captación celular de aminoácidos, que
en los tumores cerebrales muestra una correlación con la proliferación celular in vitro, la cantidad
demicrovasos, la presencia de antígeno nuclear y la expresión deKi67, es un estudio útil para valo‐
rar los tumores de bajo grado residual posquirúrgico, la planeación quirúrgica y la radioterapia, ya
que capta las partes con más actividad metabólica, la respuesta al tratamiento y la progresión de
la enfermedad, proporcionando datosmetabólicos que predicen la actividad tumoral con altas sen‐
sibilidad y especificidad.8

Se realizan pruebas como punción lumbar en los pacientes con riesgo de diseminación, como
meduloblastomas, ependimomas y tumores germinales; en estos últimos se realizan marcadores
tumorales como alfafetoproteína y fracción beta de la hormona gonadotrofina coriónica, lo que
permite realizar el diagnóstico de estos últimos sin necesidad de someter a cirugía a los pacientes
con tumores germinales, dado que puede condicionar complicaciones principalmente endocrino‐
lógicas posquirúrgicas, disminuyendo la morbilidad y acelerando el diagnóstico y el tratamiento.

Los tumores del sistema nervioso central representan una de las primeras causas de muerte por
cáncer enMéxico; en las últimas décadas se han hecho avances científicos significativos en el diag‐
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nóstico, la clasificación y el tratamiento de ellos, con lo que se ha logradomejorar el entendimiento
de su comportamiento clínico, dando pauta a la realización de modificaciones en los protocolos
internacionales, los cuales han mejorado la supervivencia en algunos tumores, como el medulo‐
blastoma y los gliomas de bajo grado, mediante la disminución de la toxicidad por quimioterapia
o radioterapia. Sin embargo, en los tumores de alto grado no se ha logrado aún una mejoría en la
supervivencia, pero sí en la calidad de vida.6,9,10

En la UMAE HP CMN SXXI todo esto se logra gracias al trabajo multidisciplinario de la Clínica
de Tumores del Sistema Nervioso Central, en la cual se inició el tratamiento neoadyuvante que
intentaba disminuir el volumen tumoral previo a la radioterapia y la radiosensibilizaciónde los teji‐
dos tumorales, e incrementar la supervivencia de los pacientes, principalmente con meduloblas‐
toma.12

De manera concomitante con las modificaciones de los tratamientos existía el Laboratorio de
Tumores Cerebrales, en el que se realizaba un cultivo celular, que es un conjunto de técnicas que
permiten el mantenimiento de las células in vitro,manteniendo al máximo sus propiedades fisioló‐
gicas, bioquímicas y genéticas, así como varios estudios moleculares, entre los cuales se menciona
la supervivencia asociada a varios marcadores tumorales, como Ki67 (marcador de proliferación
tumoral), p53 (marcador de mal pronóstico al permitir a la célula maligna escapar de la apoptosis
en el ciclo celular), protooncogén Bcl2 (linfoma de células B2 implicado igualmente en el bloqueo
de lamuerte celular) yCD133 (expresadoen las célulasmadre neuronales y de las célulasmalignas).12

En los últimos cinco años la ClínicadeTumoresdel SistemaNervioso Central no sólo incrementó
la supervivencia, sino que se realizó un estudio que incluyó a 198 pacientes con diferentes subtipos
de tumores del sistemanervioso central, logrando disminuir las secuelas asociadas al padecimiento
y mejorando la calidad de vida de los niños mexicanos con este tipo de tumores.

Los pacientes son referidos de las unidades de primero y segundo niveles con sospecha de neo‐
plasias del sistema nervioso central; en el momento de su ingreso por admisión continua se inicia
elmanejo de soporte del paciente y se determina la necesidad de cuidados intensivos; se realiza una
tomografía computarizada para descartar las condiciones de urgencia, como hipertensión intracra‐
neal, edema cerebral secundario e hidrocefalia; y se realiza una resonancia magnética de cráneo y
en casos específicos del neuroeje para corroborar la presencia de una lesión del SNC. Si el paciente
tiene una situación de urgencia, como hipertensión intracraneal, el Servicio de Neurocirugía reali‐
zará de forma urgente la colocación de una válvula de derivación ventriculoperitoneal y posterior‐
mente se llevan a cabo los cuidados intensivos o pediátricos, dependiendo de sus condiciones, y se
programa la cirugía para la toma de biopsia o resección tumoral, para lo que se requieren de nueva
cuenta los cuidados intensivos pediátricos.

En los pacientes hospitalizados se cuenta con la atención del Servicio de Enfermería; además de
la puntual administración de medicamentos, cuidados de soporte y una vigilancia estrecha de los
pacientes con tumores de sistema nervioso central, en ellos se detectande forma temprana las con‐
diciones críticas que requieren atención inmediata, lo cual ha disminuido de forma considerable
lamorbilidaden estospacientes. Unavez realizada la biopsiao resecciónde la tumoración, o ambas,
lamuestra de tumor se envía al Servicio de Patología para realizar el diagnóstico y la estadificación
necesarios para que el paciente reciba un tratamiento dirigido de acuerdo con el subtipo de tumor
mediante las guías internacionales.

Al contar con un reporte histopatológico y la realización de pruebas moleculares y de inmuno‐
histoquímica, el paciente es captado por el Servicio de Oncología para dirigir el manejo integral.
Se solicitan valoraciones para el manejo integral por parte de diversos servicios: Audiología, para
la prevención de secuelas auditivas; Nefrología, para la valoración de la función renal para el inicio
de quimioterapia y brindar manejo de las tubulopatías esperadas con el uso de platinos, que son
parte esencial del tratamiento farmacológico; Endocrinología, para el abordaje y el tratamiento de
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enfermedades y síndromes neuroendocrinos secundarios a algunos subtipos tumorales; Rehabili‐
tación y Salud Física, para el manejo de secuelas motoras; Salud Mental, para el abordaje del
paciente, la familia e incluso el equipo médico en el manejo psicológico y psiquiátrico, así como
en la forma de brindar informes y juntas multidisciplinarias; Trabajo Social, que interviene en los
procesos administrativos y en el estudio familiar esencial paraque el paciente pueda recibir el trata‐
miento, sobre todo en los casos en los que se requieren albergues para que el paciente connecesida‐
des especiales y los familiares permanezcan en la ciudad; 15%de los pacientes con tumores del SNC
desarrollan crisis convulsivas en algúnmomento de su evolución, para lo cual se solicitará el apoyo
de Neurología y para algunas otras secuelas; Cirugía de Tumores, que interviene en el manejo qui‐
rúrgico de algunas complicaciones secundarias al tratamiento y en la colocación de catéteres; e
Infectología, paramanejar las infecciones asociadas al tratamiento, sea quirúrgico u oncológico. En
algunos casos de meduloblastoma y tumor rabdoide teratoide atípico se ha realizado trasplante
autólogo de células hematopoyéticas logrando un incremento de la supervivencia de20 a40%ados
años. La Clínica de Cuidados Paliativos interviene en el manejo de soporte y acompañamiento de
todos los pacientes con enfermedades limitantes para la vida, incurables y terminales, y se ha
logrado la asistencia a 51 pacientes con este diagnóstico, mejorando su calidad de vida de una
manera significativa.

Con excepciónde lospacientes congliomas difusosde puente (quienes se envían al diagnóstico),
todos los pacientes son enviados al Servicio de Radioterapia en el tercer curso de quimioterapia.

Una vez que el paciente termina su tratamiento farmacológico y de radioterapia permanece en
vigilancia cinco años, ya que durante este tiempo el riesgo de recidiva es elevado. En este tiempo
se realizan vigilancia neurológica, estudios de imagen y control de las secuelas; a los cinco años de
vigilancia el paciente es egresado y continúan el seguimiento y el tratamiento de los efectos a largo
plazo secundarios o de secuelas.

En la Clasificación de los tumores cerebrales, quinta edición, de la Organización Mundial de la
Salud, se introdujeron grandes cambios para crear una nomenclatura basada en la histología, las
característicasultraestructurales y la inmunohistoquímica, introduciendo22 tiposúnicos de tumo‐
res con alteraciones moleculares específicas, con base en las cuales se hacen las adecuaciones del
tratamiento de cada paciente.9,10,13

GLIOMAS Y TUMORES GLIONEURONALES Y NEURONALES

Gliomas de bajo grado
Los gliomas de bajo grado son los tumoresmás comunes en la edad pediátrica y rara vez, a diferen‐
cia de los adultos, se transforman en tumores de alto grado (debido a que es poco comúnencontrar
en ellos mutaciones de IDH1 e IDH2); sin embargo, hay ciertas características que pueden influir
en los niños en esta transformación, como son la edad (cuanto menor es, mayor es el riesgo), la
resección incompleta, la histología fibrilar y las localizaciones profundas de la línea media, como
sucede en el hipotálamo y el nervio óptico.

Comprenden varios subtipos, como el pilocítico, que es el más frecuente, 20% de los tumores
cerebrales enniños, en su localizaciónde fosa posterior endonde encontramos hasta en90%fusión
de KIAA 1549‐BRAF; otras alteraciones son las mutaciones puntuales de BRAF V600E. También se
incluyen en los subtipos el astrocitoma pilomixoide, el astrocitoma subependimario de células
gigantes y el astrocitomadifuso debajo grado, y el gangliom. Lacomprensiónde su biología implica
agentes de terapia dirigidos específicamente a la alteración molecular. En México se han utilizado
radioterapia y varios agentes de quimioterapia (vinblastina, vincristina‐carboplatino) en los tumo‐
res residuales recidivantes de la línea media o de la vía óptica, en los cuales la resección quirúrgica
es difícil y no se puede llevar a cabo. Se ha reportado una supervivencia libre de enfermedad de 69
a 85% y una supervivencia global de 95% a 10 años.9,10,13,14



RETOS ACTUALES EN PEDIATRÍA130

Figura XI-1. Astrocitomas de bajo y alto grado. A. Comparación de la supervivencia de los niños con astrocitomas de alto
(n = 18) y bajogrados (n =29).B.Evoluciónclínicadel astrocitomapilocítico supraselar.C.Cortehistológico con patrón tisular
bifásico con células piloides, fibras de Rosenthal y vasos hialinizados; tinción conHE 10X.D.Gliomadifuso de la líneamedia
H3K27 alterado. E. Inmunohistoquímica positiva para H3K27Mmutado y pérdida de retención de H3K27 m3.

Bajo grado
Número de defunciones: 3
Supervivencia: 89.7%
Tiempo de
supervivencia: 7.2 años
(IC 95% de 6.3 a 8.1 años

Alto grado
Número de defunciones: 9
Supervivencia: 50%
Tiempo de
supervivencia: 4.1 años
(IC 95 % de 2.5 a 5.6 años)
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Gliomas de alto grado
Tienen un pronóstico pobre, pues después de la quimioterapia y la radioterapia adyuvante entre
70 y 90%de los niñosmueren. En cuanto a lasmodificaciones de la nueva clasificación, el glioblas‐
tomamultiforme ha desaparecido en los niños; actualmente se debe identificar el gen de la familia
de remodelación de la cromatina histona 3 (H3), lo que disminuye la metilación y bloquea la dife‐
renciación glial, promoviendo la gliomagénesis.9,10,13,14

Hay cuatro subtipos de gliomas difusos identificados:
1. H3K27 alterado, que incluye el antes llamado glioma difuso intrínseco de puente y los tumo‐

res agresivos del tálamo y las estructuras de la línea media; está asociado a una baja supervi‐
vencia, y esta alteración es más predictiva del pronóstico que el grado histológico.

2. Glioma hemisférico difuso H3G34mutado, el cual se origina en los hemisferios cerebrales en
las poblaciones escolar y adulta e incluye otras alteraciones genéticas (mutaciones de P53,
ATRX, MGMT).

3. Astrocitoma difuso de la línea media H3 nativo IDH nativo, que es un tumor agresivo de los
hemisferios cerebrales con pobre pronóstico.

4. Glioma hemisférico de los recién nacidos y los lactantes con fusiones de ALK, NTRK1/2/3,
ROS1 yMET4. En todos los casos el tratamiento espaliativo conradioterapia; laquimioterapia
tiene utilidad limitada en estos casos9,10,13,14 (figura XI‐1).

TUMORES EPENDIMARIOS

El ependimoma es el tercer tumor del SNCmás frecuente de los tumores del SNC, cuya localización
más frecuente es la fosa posterior (90%), pero tambiénpuede presentarse en lamédula espinal.Hay
nueve subtipos, y su evolución es muy variable; aproximadamente 40% son incurables.9,10,13‐15

Los ependimomas supratentoriales se categorizan por dos fusiones: C11or f95‐RELA, que ocurre
en 70% de los casos, activa el factor kB e infiere un peor pronóstico; y la fusión que implica al gen
YAP con una evolución aún no clara.

Los ependimomas de la fosa posterior tienen dos subgrupos principales: PFA (pacientes meno‐
res, localización lateral y peor pronóstico), que tienen una pérdida deH3K27, y PFB (niñosmayores
con mejor pronóstico)9,10,13‐15 (figura XI‐2).
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Figura XI-2. Tumores del tallo cerebral y ependimoma.A. Supervivencia global de niños con glioma del tallo (n = 31). B. Su-
pervivencia global de niños con ependimoma (n = 33).C. Evolución clínica del tumor del tallo cerebral en vigilancia.D. Evo-
lución clínica del ependimoma. E.Neoplasia glial con fondo fibrilar y formación de abundantes seudorrosetas; tinción con
hematoxilina eosina.
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TUMORES EMBRIONARIOS

Existen dos subtipos: los meduloblastomas y los tumores embrionarios. El meduloblastoma es el
tumor maligno del SNC más frecuente, junto con los gliomas de bajo grado, con una presencia de
20% en el cerebelo; representa más de 60% de los tumores embrionarios, y 70% ocurren en los pa‐
cientes mayores de 10 años de edad. Sus factores de mal pronóstico son el tumor residual mayor
de 1.5 cm, la edad menor de tres años y la diseminación. Se reconocen dos subtipos:

1. Meduloblastoma molecularmente definido, el cual contiene cuatro subgrupos:
S WNTactivado: constituye 10%de losmeduloblastomas; se presenta en pacientes escolares

o adolescentes, se localiza en la líneamedia cerebelar conhistología clásica y está asociado
a la sobreexpresión de β‐catenina codificada por CTNNB1, cuya mutación se presenta en
90% de los casos. Tienen buen pronóstico y una excelente sobrevida de 95% a 10 años.

S SHH activado: constituye 30%de losmeduloblastomas; afecta a niñosmenores y se locali‐
za en los hemisferios cerebelosos; muestra deleción omutación del gen supresor de tumo‐
res PTCH1 (43%de los casos),mutaciones activadas del protooncogénSMO(9%) yamplifi‐
caciones de los oncogenes GLI1 y GLI2 (9%); en éstos las mutaciones de p53 ocurren hasta
en 9% de los casos, lo que conlleva a un mal pronóstico.

S Sin activación deWNT, sin activación de SHH: incluye los subtipos 3 y 4; es frecuente que
se encuentren metastásicos en el momento del diagnóstico; se localizan en la línea media
y usualmente son de histología clásica o anaplásicos de células grandes. El grupo 3 se pre‐
senta en 25%, tienen una supervivencia de 50% a cinco años y se asocian a anormalidades
como isocromosoma 17q (50%). El grupo 4 es el más común de losmeduloblastomas (35%)
y tienen un pronóstico intermedio con una supervivencia a cinco años de 70%; sus altera‐
ciones genéticas incluyen la amplificación de NMYC (6%) y CDK6 (de 5 a 10%).

2. Meduloblastoma histológicamente definido: clásico, anaplásico de células grandes y desmo‐
plásico‐nodular, y meduloblastoma con nodularidad extensa9,10,11‐15 (figura XI‐3).
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Figura XI-3. Meduloblastoma. A. Supervivencia global de los niños con meduloblastoma (n = 54). B. Evolución clínica del
meduloblastoma bajo vigilancia.C.Neoplasiamaligna embrionaria con patrón histológico sólido; las células son ovoideas,
medianas, con escaso citoplasma, moldeamiento celular y núcleos ovoideos de cromatina compacta hipercromática, y
cuerpos apoptósicos abundantes. Tinción con hematoxilina eosina.

Meduloblastoma
Total: 54
Número de defunciones: 24
Supervivencia global: 55.6%

Tiempo de supervivencia: 5.4 años (IC 95% de 4.1 a 6.7 años)
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TUMORES GERMINALES INTRACRANEALES

Son tumores raros del SNC en la edad pediátrica que se presentan en 0.4 a 2% de los casos; sin
embargo, debido a que la UMAE HP CMN SXXI es un Centro de Referencia Nacional, es posible
diagnosticar un número considerable de ellos; representan entre 40 y 65% de los tumores pineales
(47%), pero tambiénpueden ser supraselares (9%). Estos tumorespresentan trastornosneuroendo‐
crinos asociados, como la diabetes insípida, que se presenta hasta en 34.3%. Losmás frecuentes son
los germinomas (70%), seguidos de los tumores germinales mixtos y los teratomas; estos tumores
elevan los marcadores tumorales, como la alfafetoproteína, en el caso del componente de senos
endodérmicos y fracción de hormona gonadotropina coriónica humana β en el coriocarcinoma, de
los cuales se pueden hacer determinaciones en la sangre y el líquido cefalorraquídeo para el diag‐
nóstico16,17 (figura XI‐4).

CONCLUSIÓN

En los pacientes con tumores del SNCes de crucial importancia el diagnóstico oportuno, por lo que
es necesario encaminar los esfuerzos en la capacitación de personal médico de primer contacto, a
fin de optimizar el tiempo y los recursos para la referencia de este tipo de pacientes de forma opor‐
tuna, y así incrementar sus posibilidades de supervivencia.

Con el advenimiento de nuevas tecnologías y la adquisición de ellas en los diferentes centros de
atención del paciente pediátrico, como la UMAE HP CMN SXXI, se han podido establecer las co‐
rrectas estadificación e identificación de las características clínicas y moleculares de alto riesgo, lo
cual permite establecer un tratamiento individualizado y de vanguardia basado en la colaboración
de múltiples servicios, con el fin de reducir la mortalidad y mejorar la calidad de vida de los niños
con estas patologías, para integrarlos de forma eficiente a la sociedad como individuos funcionales.

En este sentido, es imprescindible mantener los esfuerzos encaminados a la investigación en
tumores de alto grado, ya que en lamedida en que se incremente el conocimiento acerca de la biolo‐
gía molecular y el comportamiento biológico de estos tumores se podrán otorgar tratamientos de
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Figura XI-4. Tumores germinales del sistema nervioso central (SNC).A. Supervivencia global de los niños con tumores ger-
minalesdel SNC (n = 32).B. Evoluciónclínica del tumor germinalde la glándula pineal.C.Neoplasiamaligna germinal com-
puesta por doble población celular; la predominante corresponde a células ovales con citoplasma de escaso a moderado
y núcleos redondos decromatina abierta con elnucleolo evidente; la población restante correspondea linfocitosmaduros.
Tinción con hematoxilina eosina.
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precisión que permitan incrementar la supervivencia y disminuir los efectos adversos del trata‐
miento citotóxico.

El compromiso de todos los involucrados en el manejo de la salud de los niños mexicanos son
la prevención y el tratamiento oportuno que brinden oportunidades para una vida plena.
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INTRODUCCIÓN

l trasplante renal, en comparación con la terapia dialítica, mejora la calidad de vida de los
niños con enfermedad renal crónica terminal (ERCT). Lamortalidad a largo plazo en las per‐
sonas receptoras de trasplante es de 49 a 82%menor que en los pacientes que se encuentran

en terapias con diálisis, dependiendo de las comorbilidades y las condiciones médicas.1 El primer
paso importante para el desarrollo científico de los trasplantes tuvo lugar a inicios del siglo XX, y
se relaciona con el descubrimiento de la sutura vascular por parte del investigador francés Alexis
Carrel. Por tanto, el origen de los trasplantes de órganos está muy ligado al desarrollo de la cirugía
vascular. Con este avance, entre 1900 y 1915 se realizaron los primeros trasplantes en animales. El
animal elegido fue el perro y el órgano fue el riñón.2

En 1906 Mathieu Jaboulay publicó el primer trasplante realizado en un ser humano. Se trató de
un injerto renal de un cerdo, implantado en el codo izquierdo de una mujer de 50 años con insufi‐
ciencia renal terminal. El fracaso del intento, en relación con la incompatibilidad entre especies,
no desanimó a los investigadores, demodo que en 1910 Unger, profesor de cirugía en Berlín, comu‐
nicó haber realizado más de 100 trasplantes de riñón de perros fox terrier a perros bóxer. Al mismo
tiempo, Carrell realizó trasplantes experimentales de riñones, tiroides, paratiroides, corazón y ova‐
rios, y su trabajo fue reconocido con el premio Nobel de Medicina y Fisiología en 1912.2

En las décadas siguientes, distintos investigadores rusos, franceses y estadounidenses realizaron
diferentes experimentos con animales, y en 1933 se tuvo noticia del primer trasplante de un riñón
humano l un hombre, practicado en Ucrania por Voronoy, realizado con el riñón de un donante
grupo sanguíneoO enuna receptora del grupo sanguíneo B. Tal incompatibilidad determinó el fra‐
caso del intento y el fallecimiento de la receptora a las 48 h.2 El 24 de diciembre de 1952 en elHospi‐
tal Necker de París tuvo lugar el primer trasplante de riñón entre personas emparentadas: un joven
carpintero de 16 años cayó un andamio y sufrió una rotura del riñón derecho, el cual tuvo que ser
extraído. Después de la intervención quedó anúrico y se descubrió que el riñón extraído era único.
Seisdíasdespués se le trasplantó el riñón izquierdode sumadre. El riñón funcionó inmediatamente
y la situación clínica y biológica del receptor mejoró rápidamente. Pero a los 22 días del trasplante
la función del injerto fracasó por un episodio de rechazo y pocos días después el receptor falleció:
no había posibilidades de diálisis y no se conocían tratamientos para solucionar el rechazo.2
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Figura XII-1. Trasplantes renales realizados en la UnidadMédica de Alta Especialidad Hospital de Pediatría, CentroMédico
Nacional de Occidente, al 3 de noviembre de 2022. DVR: donante vivo relacionado; DME: donantes por muerte encefálica.
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El primer trasplante renal con supervivencia a largo plazo tuvo lugar en el Hospital Brigham, de
Boston, en 1954, de lamano deMurray,Merril yHarrison. El donante y el receptor eran dos gemelos
homocigóticos, lo que garantizaba la ausencia de rechazo inmunitario. El trasplante se realizóme‐
diante la técnica de Kuss.2 En México el primer trasplante renal fue realizado por los doctores
Manuel Quijano, Gilberto Flores y Federico Ortiz Quezada en el CentroMédico Nacional del Insti‐
tuto Mexicano del Seguro Social, en 1963; desde entonces se han construidomás de 300 centros de
trasplante en diferentes estados del país.3

En noviembre de 1989, en la Unidad Médica de Alta Especialidad (UMAE)Hospital de Pediatría
(HP) del Centro Médico Nacional de Occidente (CMNO), el Dr. Ernesto Gómez Hernández llevó
a cabo el primer trasplante renal de un donante vivo relacionado (madre), que le donó un riñón a
su hija de 15 años, el cual fue exitoso. Desde entonces, con ayuda de un equipo multidisciplinario,
la UMAE ha realizado 1,509 trasplantes, de los cuales 85.1% (1,285) fueron de donante vivo relacio‐
nado y 24.9% (224) de donantes con muerte encefálica (figura XII‐1).

Descubrimiento de la inmunosupresión
En 1958 se describió el primer antígeno de histocompatibilidad y en 1962 se utilizó por primera vez
un esquema de azatioprina y glucocorticoides para el tratamiento en los pacientes que recibieron
trasplantes renales. La solución usada para preservar el injerto fue utilizada exitosamente por
Collins en 1969, y desde entonces lleva su nombre. Más adelante, en la década de 1980, losmédicos
de la Universidad deWisconsin desarrollaron una nueva solución preservadora quemejora la cali‐
dad de los injertos. En ese mismo año se comenzó a usar la ciclosporina y se obtuvo una mayor
sobrevida del injerto.2

En la década de 1970 Starlz demostró la eficacia de la combinación inmunosupresora predniso‐
na‐azatioprina, al lograr una sobrevida de tres años enun trasplante dedonante vivode unpaciente
de 12 años con el riñón de su madre. Diez años más tarde, en 1982, el mismo autor introdujo un
nuevo inmunosupresor —la ciclosporina— en el trasplante renal pediátrico, el cual implicó un
cambio radical en las curvas de sobrevida de los trasplantes.2
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En la década de 1980 se produjo un nuevo e importante avance con la introducción de los anti‐
cuerpos, entre los cuales el más usado fue el anticuerpomonoclonal OKT3, dirigido contra el com‐
plejo CD3 de los linfocitos humanos diferenciados. Después, en los últimos 10 años se introdujeron
medicamentos probadamente eficaces en el control del rechazo; en la fase de inducción se empleó
basiliximabo anticuerpos policlonales, como el suero antilinfocítico y la timoglobulina, con lo cual
se evidenciaronunamejoría en la recuperaciónde los rechazos agudos yuna significativadiferencia
en la sobrevida a tres años de los riñones trasplantados; en la fase demantenimiento se emplearon
medicamentos como el micofenolato de mofetilo, el tacrolimus, la prednisona y el sirolimus, que
en los estudios tricontinentales mostraron una reducción del rechazo agudo de hasta 30% en los
primeros seismeses de trasplante.2 Durante las últimas dos décadas laUMAEHPCMNOhautiliza‐
do la terapia inmunosupresora deúltima generación tanto para inducción comopara el tratamiento
de mantenimiento.

INICIOS DEL TRASPLANTE RENAL PEDIÁTRICO, UNIDAD
MÉDICA DE ALTA ESPECIALIDAD HOSPITAL DE PEDIATRÍA
DEL CENTRO MÉDICO NACIONAL DE OCCIDENTE

El Hospital de Pediatría del Centro Médico Nacional de Occidente inició actividades el 1 de agosto
de 1967, comoparte de laUnidadMédica deOblatos, con 150 camas, las cuales en 1970 seduplicaron
con base en la epidemiología prevalente en esa década, en la que las enfermedades respiratorias y
gastrointestinales constituían las principales causas de atención. Poco tiempo después, con la difu‐
sión de los programas de hidratación oral aconteció un cambio epidemiológico significativo que
implicó, entre otras, una modificación del modelo inicial de atención por grupos etarios a un
modelo por especialidades. Así, en 1980 surgió unmodelo de “especialidades” yunamayorprepara‐
ción de pediatras en “adiestramiento” en áreas específicas, como gastroenterología, nefrología, he‐
matología, oncología, neonatología, infectología y cirugía pediátrica.

Hacia 1980 se incrementó exponencialmente el número de pacientes con enfermedad renal cró‐
nica progresiva, lo cual demandó una mayor atención a los programas sustitutivos de la función
renal (diálisis peritoneal y hemodiálisis). Así, para 1983 el Área de Nefrología estaba liderada por
el Dr. Juan Rodríguez Vázquez y equipada con cinco camas adscritas al Servicio de Medicina
Interna, unamáquina de hemodiálisis y un total de 15 pacientes en programa de diálisis peritoneal.
En 1985 el programa sufrió incremento importante de la demandade atención, hasta llegar a la inte‐
gración de más de 150 pacientes a fines de 1995.

El terremoto de la ciudad de México en
1985 y la fuga de médicos subespecialistas
El Dr. SimónAlfonso OjedaDurán, nefrólogo pediatra egresado del CentroMédico Nacional “Siglo
XXI” del InstitutoMexicano del Seguro Social, conposgrado endiálisis y trasplante renal en elChil‐
dren’s Hospital, Los Ángeles, EUA, vivió en carne propia la tragedia ocurrida por el terremoto de
septiembrede 1985. Esto fueunparteaguaspara queel Dr.Ojeda, quienen esemomento eramédico
nefrólogo adscrito alHospital dePediatría delCentroMédicoNacional “SigloXXI”, decidiera solici‐
tar un cambio de adscripción a la UMAE HP CMNO, en Guadalajara.

Con sus conocimientos y preparación, el Dr.Ojeda fue el primer jefe del Área deNefrología,Uro‐
logía yTrasplantedel hospital. Después, en conjunto con elDr. ErnestoGómezHernández, cirujano
de trasplante renal pediátrico, fueron los impulsores para que el hospital hiciera historia al realizar
el primer trasplante renal pediátrico el 28 de noviembre de 1989, con el principal objetivo demejo‐
rar la calidad de vida de los niños con enfermedad renal crónica terminal. Se realizó con una
donante viva relacionada (madre) para su hija, una paciente pediátrica de 15 años. Se organizó el
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equipo multidisciplinario, y el resto del grupo médico lo integraron tres nefrólogos, un urólogo y
un anestesiólogo. El espacio físico constaba dedos camas, y se realizaban enpromedio dos trasplan‐
tes almes. Actualmente se cuenta conunárea aisladaexclusiva, con 10 camas, tres deellas de terapia
intensiva.

Después de la jubilación del Dr. Simón Ojeda Durán, en 2010, ocupó la jefatura el Dr. Germán
Patiño hasta 2014, y de 2015 a 2016 dicha encomienda fue realizada por laDra.Araceli CisnerosVilla‐
señor, para ser relevada de 2016 a 2021 por laDra. SantaRamírezGodínez. Actualmente está alman‐
do la Dra. Yuridia Lissette Plascencia Gamboa.

El equipo quirúrgico de Trasplante Renal se encuentra liderado por el Dr. Eduardo Angulo
López, cirujanopediatra de trasplante yprofesor titulardeAdiestramientoQuirúrgico enTrasplan‐
te Renal, en conjunto con el Dr. Alfonso Navarro González, cirujano urólogo de trasplante renal;
ambosmédicos han realizadomás de 1,000 trasplantes pediátricos. Desde 2015 el equipo se fortale‐
ció con la incorporación de otros dos cirujanos pediatras con adiestramiento en trasplante en el
Hospital Universitario La Paz, en Madrid, España: la Dra. Nidia de Monserrat Arreola Gutiérrez y
el Dr. José Manuel Zertuche Coindreau.

El equipo clínico actual cuenta con siete nefrólogos pediatras. La Dra. Soledad Zárate Ramírez
es actualmente la profesora titular del Curso de Adiestramiento Clínico en Trasplante Renal y de
la Subespecialidad enNefrología Pediátrica, la cual tieneun reconocimientouniversitario porparte
de la Universidad Nacional Autónoma de México.

El programa de trasplante renal continua con éxito y prosperidad; hasta la fecha se han realizado
1,509 trasplantes, lo cual colocaal hospital con lamayor productividady experiencia en el trasplante
renal pediátrico no sólo del país, sino también de la comunidad internacional latinoamericana.

Sede formadora
Actualmente la UMAEHP CMNO es una sede formadora desde 1987 y ha proporcionado adiestra‐
miento en nefrología y trasplante renal, del cual han egresado 15 generaciones, con un total de 16
cirujanos adiestrados en trasplante renal. Desde 2005 se inició la subespecialidad en nefrología
pediátrica, de la que han surgido 17 generaciones con 43médicos egresados. Un total de 16médicos
subespecialistas en nefrología han recibido adiestramiento clínico en trasplante renal.

Indicadores de éxito de trasplante
En el Hospital de Pediatría la sobrevida postrasplante anual del injerto‐paciente es mayor de 95%.

El modelo de atención que sigue la UMAE HP CMNO, y que es una parte fundamental de los
resultados exitosos de nuestro programa de trasplante, es el nefrólogo pediatra, quien es el médico
tratante desde el inicio de la enfermedad; realiza el protocolo de trasplante y una vez terminado
lo presenta al Comité Interno de Trasplante para su aceptación o rechazo. Si el paciente cuenta con
donantevivo relacionadoy es aceptado, seprogramapara trasplante (actualmenteno contamoscon
diferimiento). Si el paciente no cuenta con un donante, es registrado ante el Centro Nacional de
Trasplantes para que sea incluido en la lista de espera del hospital para un donante demuerte ence‐
fálica.

El nefrólogo pediatra es quien brinda atención al paciente postrasplantado en las unidades de
terapia intensiva que se encuentran ubicadas dentro del Área de Trasplantes; por esta razón no hay
una dependencia del área física de terapia intensiva pediátrica para la asignación de camas. En el
área de trasplantes se cuenta conpersonal de todas las categorías completamente capacitado y cali‐
ficado para la atención del paciente postrasplantado.

Una vez dado de alta, el seguimiento en la consulta externa es puntual y estricto mediante prue‐
bas de laboratorio completas y niveles de inmunosupresores; en el primermes postrasplante se ha‐
cenuna vez por semana, entre dos y tresmeses postrasplante se hacen cada dos semanas, y después
cada mes.
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Este seguimiento estricto y puntual ofrece la detección temprana de:
S Disfunción del injerto.
S Infecciones oportunistas que pueden llegar a ser graves en el receptor.
S Inicio de tratamientos oportunos.
S Ajuste de la inmunosupresión y detección de efectos adversos asociados a losmedicamentos.

La atención multidisciplinaria, que incluye el seguimiento del cirujano de trasplante y del nefró‐
logo pediatra, es la clave del éxito en la calidad de la atención ofrecida al paciente antes, durante
y después del trasplante renal en esta UMAE.

TRASPLANTE RENAL PEDIÁTRICO

El trasplante de órganos ha sido, sin duda, una de las innovaciones más importantes de la práctica
de la medicina en los últimos 100 años. En 1952, en París, Michon y col. realizaron el primer tras‐
plante renal pediátrico en un paciente de 16 años de edad, cuya donante fue su madre; hubo una
excelente evoluciónhasta el vigésimo primerdía postrasplante, enque se instalóuna anuria irrever‐
sible y el paciente falleció pocos días después. Esto constituyó la primera indicación respecto a que
el principal problema en el futuro sería controlar el rechazo del injerto.4

EnMéxico, por cada 10 personasque padecenenfermedad renal crónica (ERC)y ameritandiálisis
al menos 5 sonmenores de edad, y se estimaque en la población general 1 de cada 10 personas sufre
daño renal permanente. En 2010 había alrededor de dos millones de niños con ERC en China, de
los cuales entre 5 y 10% desarrollaron enfermedad renal crónica terminal. En México no existe un
registro único que contenga las estadísticas de incidencia y prevalencia real de la ERCT en adultos
o niños.4 En pediatría lamayoría de las veces no se puede realizar el diagnóstico preciso de la causa
que ocasionó la ERC, ya quemuchas ocasiones acuden tardíamente con el especialista. En laUMAE
HP CMNO se atiende en promedio al año a 100 niños en los programas de diálisis peritoneal y
hemodiálisis.4

El trasplante renal fue reconocido en la última década como la modalidad terapéutica óptima
en el paciente pediátrico con ERCT, pues puede revertir las alteraciones del desarrollo cognitivo e
intelectual si se realiza prediálisis o precozmente tras iniciar la diálisis, favoreciendo el desarrollo
cognitivo, el estado nutricional, la vida académica y la calidad de vida en la edad adulta del niño
con ERCT.5

En las últimas tres décadas, gracias a los avances tecnológicos y de la inmunosupresión, hamejo‐
rado significativamente la sobrevida del paciente y del injerto. Sin embargo, en el trasplante renal
pediátrico existen factores técnicos, inmunitarios, metabólicos y psicológicos que implican diver‐
sos problemas ymayor riesgo que en la poblaciónadulta, por lo que se requiereun equipo especiali‐
zado y multidisciplinario para lograr óptimos resultados.1

EVALUACIÓN DEL RECEPTOR DE TRASPLANTE RENAL PEDIÁTRICO

El trasplante renal se realiza en niños con insuficiencia renal crónica, inclusive si no se encuentran
en estado terminal, de forma preventiva antes de requerir diálisis o en los que ya la recibieron
(hemodiálisis o diálisis peritoneal).3

En el hospital se realizan trasplantes renales de preferencia en los pacientes que pesan más de
10 kg, debido a la complejidad del acto quirúrgico.

Historia clínica
Igual que en cualquier evaluación de los pacientes, se debe realizar una adecuada historia clínica
que permita prever las posibles complicaciones y el éxito del trasplante. En los antecedentes es de
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vital importancia indagar la presenciade enfermedades renales recurrentes, síndromenefróticopor
esclerosis focal y segmentaria, y glomerulonefritis membranoproliferativa, las cuales pueden recu‐
rrir y causar la pérdida del injerto, por lo que se debe informar a la familia y al paciente acerca de
dicho riesgo.

Trasplantes previos
Se eleva la sensibilización. Es importante saber la causa de la pérdida anterior, ya que ello permite
establecer los riesgos del nuevo trasplante.6

En el examen físico se debe enfatizar el descarte de enfermedades que puedan agravarse con la
inmunosupresión, como tuberculosis, úlcera péptica, discrasias sanguíneas, VIH, hepatitis B o C,
y neoplasias.

Es posible encontrar retardo del desarrollo pondoestatural como consecuenciade la enfermedad
de base, pero se ha observado que puede ocurrir mejoría o persistir este retraso por el empleo de
corticoides postrasplante. Se deben realizar las siguientes valoraciones:

1. Urológicas:es importante conocer el estadode las víasurinarias para realizar las correcciones
previamente o durante el acto quirúrgico del trasplante. Se debe realizar una cistografíamic‐
cional para descartar reflujo vesicoureteral y corregirlo.

2. Otorrinolaringología:enel estudiodel receptorhay quedescartar infecciones como la sinu‐
sitis mediante una tomografía de senos paranasales.

3. Infección urinaria: contar con urocultivos negativos.
4. Caries dentales: someterlas a evaluación odontológica y tratamiento si es necesario.
5. Perfil viral: se debe investigar lapresencia previadeVIHyhepatitisB yC, y realizar el estudio

de antígenos de hepatitis B y C, inmunoglobulina M contra citomegalovirus, toxoplasma,
virus de Epstein‐Barr y rubéola, y descartar la presencia de tuberculosis con bacilos acidorre‐
sistentes en la orina y la expectoración seriados. Los niños endiálisis peritoneal requierencul‐
tivos gramnegativos de líquido peritoneal dos semanas antes del trasplante.

6. Valoraciónpsiquiátrica y psicológica: se dirige a la identificaciónde factores de riesgo que
puedanafectar la saludmental, comodepresióny ansiedad, y brindarun tratamientodirigido.
El psiquiatra debe valorar las redes de apoyo familiar, porque la ausenciade ellaspone enries‐
go el trasplante, debido a la falta de adherencia al tratamiento inmunosupresor.

7. Oftalmología: valorar la agudeza visual, el fondo de ojo, los exudados y los datos de retino‐
patía hipertensiva.

8. Cardiología: se realizarán electrocardiograma, radiografía de tórax y ecocardiograma. Se de‐
be medir la fracción de eyección del ventrículo izquierdo, y con los resultados se valorará en
sesión conjunta el posible tratamiento inotrópico durante el trasplante y después de él.

9. Perfil inmunitario completo: realizar pruebas cruzadas a grupo, detección de anticuerpos
irregulares, panel reactivo de anticuerpos, antígeno sencillo, prueba cruzada de linfocitotoxi‐
cidad.1,6

Los pacientes que van a ser llevados a trasplante renal deben ser inmunizados con el esquemausual
ante hepatitis B, neumococo, varicela, citomegalovirus e influenza.6

EVALUACIÓN DEL DONANTE RENAL

El trasplante renal de donante es elmás frecuente enMéxico. En la edad pediátrica el donante suele
serunode losprogenitores. Este tipode donaciónno siemprees posible; las contraindicacionesmás
frecuentes son incompatibilidad ABO, sensibilización del receptor frente al potencial donante,
deteccióndealgunaenfermedadque limita ladonacióno inclusomotivos sociales. El objetivo gene‐
ral del estudio de la pareja donante‐receptor es garantizar razonablemente que ocurran las condi‐
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ciones de partida para obtener el fin perseguido, que es mejorar significativamente el pronóstico
de supervivencia y rehabilitación del receptor, con un perjuicio mínimo o nulo para el donante. El
principio predominante para el médico debe ser la protección del donante.5,6

Criterios de exclusión de un potencial donante

Criterios absolutos de exclusión
Serología positiva para VIH, infección por el virus linfotrópico T humano tipos I y II, infección
aguda por Tripanosoma cruzi (enfermedad de Chagas), enfermedad por priones (enfermedad de
Creutzfeldt‐Jacob, Kuru), sepsis o infección diseminada no controlada, coagulación extravascular
diseminada, enfermedad tumoral maligna con capacidad de metástasis (excepto ciertos tumores
del sistemanervioso central, cáncer cutáneo nomelanoma de bajo grado y carcinoma in situ de cér‐
vix), enfermedad renal crónica o nefropatía establecida con daño estructural, enfermedades hema‐
tológicas de causa desconocida (anemia aplásica, agranulocitosis), encefalopatía o coma de origen
desconocido como causa de la muerte, colagenosis y vasculitis.6

Criterios relativos de exclusión
Edad del donante 55 años, hipertensión arterial mantenida, obesidad con índice de masa corporal
> 30 kg/m2, diabetes mellitus, síndrome metabólico, enfermedad cardiovascular: coronariopatía,
vasculopatía periférica, neoplasias no curadas, serología positiva para virus de las hepatitis B y C
(salvo si el receptor obtuvo reacción en cadena de la polimerasa viral positiva), serología positiva
para VIH, alteraciones estructurales renales o vasculares que imposibiliten la cirugía, enfermedad
renal crónica, enfermedades sistémicas con riesgo de afectación renal —lupus eritematoso sisté‐
mico— e infecciones activas, como tuberculosis, enfermedad de Chagas, paludismo, etcétera.6

Etapas de estudio de un potencial donante vivo

Primera fase
Anamnesis (peso, talla e índice demasa corporal)obligatoria. Antecedentespersonales y familiares,
exploración física completa. Pruebas de laboratorio: bioquímica general sanguínea con metabo‐
lismo de hierro y lipograma, bioquímica de orina con aclaramiento de creatinina y valoración de
la proteinuria, sedimento de orina y urinocultivo. Estudio de coagulación, serologías para virus de
las hepatitis B y C, VIH, citomegalovirus, virus de Epstein‐Barr, toxoplasma, sífilis, virus T linfotró‐
pico T humano tipos I y II, HbA1c y, si procede, prueba de tolerancia a la glucosa oral. Grupo ABO
y tipaje para antígeno leucocitario humano. Prueba cruzada donante/receptor. Radiografía de
tórax, ecografía abdominal, electrocardiograma, ecocardiograma. Angioto‐
mografía computarizadaabdominal, ultrasonido renal. En lasmujeres: citología vaginal,mamogra‐
fía y prueba de embarazo si procede. En los hombres: valorar los estudios de autoinmunidad según
la enfermedad del receptor.6

Segunda fase
Repetición del análisis general de sangre y orina de fase previa, gammagrama renal, pruebas opcio‐
nales según los riesgos específicos: ecocardiograma de estrés, monitoreo ambulatorio de la presión
arterial, espirometría ante tabaquismo y colonoscopia. Valoraciones de especialidades: psicólogo
(riesgo psicológico y afectivo, riesgo social y aspectos legales), nefrólogo (verificación de la idonei‐
dad médica por parte de un médico externo al equipo de trasplante), urólogo (verificación de la
idoneidad quirúrgica), y anestesista (valoración del riesgo y estrategia anestésica).6

Tanto el donante como el receptor deben contar con prueba de reacción en cadena de la polime‐
rasa para COVID‐19 negativa antes del trasplante.
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COMPLEJIDAD DEL TRASPLANTE RENAL PEDIÁTRICO EN LA
UNIDAD MÉDICA DE ALTA ESPECIALIDAD HOSPITAL DE PEDIATRÍA,
CENTRO MÉDICO NACIONAL DE OCCIDENTE

En los últimos años la epidemiología y las comorbilidades de la población pediátrica con ERCT ha
cambiado. La UMAE HP CMNO es un centro de referencia de toda la población menor de 18 años
con ERCT de todo el centro y el noroccidente del país. Los pacientes llegan cada vez más tardía‐
mente, con comorbilidadesmás complejas que sonun reto para el ofrecimiento lomás pronto posi‐
ble de un trasplante con posibilidades de éxito. Lo ideal es que el paciente sea trasplantado en la
etapa previa a la diálisis, lo que ocurre en una menor parte de los casos.

Esta situación ha sido un área de oportunidad para poder actualizar el protocolo de manejo y
tener procesosmás seguros. En general, el tiempo para realizar el protocolo de trasplante renal con
todas las valoraciones, estudios de radioimagen y pruebas laboratoriales es de tres a seis meses en
promedio, pero se necesita un gran compromiso de los padres para poder concluirlo. Los tipos de
padecimientos son los siguientes:

1. Trasplante renal con variantes anatómicas vasculares: existen diversas variantes anató‐
micas en los riñones; lasmás comunes son las que afectan el sistema colector y las que se loca‐
lizan en el sistema vascular; éstas son lasmás frecuentes, pues se ha reportado que se presen‐
tan en 35%de los casos. De estas variantes vasculares, lamás comúnes la presencia de arterias
renales múltiples, que tiene una incidencia de manera unilateral en 18 a 30% de la población
ybilateral en 15%de los casos. Esta detecciónse realiza en el donante vivomediante unaangio‐
tomografía dentro del protocolo de trasplante y del donante conmuerte encefálica en la ciru‐
gía de banco previa al trasplante. Pese a estos resultados favorables, el uso de injertos comple‐
jos representa aún un gran reto técnico para el cirujano de trasplantes, quien no está exento
de complicaciones quemodifiquen el funcionamiento y la supervivencia del injerto. Durante
el transoperatorio las complicaciones más asociadas al uso de estos injertos son el mayor
tiempo quirúrgico requerido para la reparación vascular y un riesgo elevado de sangrado. Las
complicaciones que se pueden presentar en el posoperatorio son las trombosis vasculares, un
tiempo de hospitalización prolongado, la infección de la herida quirúrgica y el retraso en la
función del injerto, lo que puede inducir a la necesidad de un reemplazo renal mediante
hemodiálisis.7

2. Trasplante en los pacientes con uropatía compleja: entre las causas de ERC en la pobla‐
ción pediátrica, la uropatía representa un porcentaje importante de ellas. Existe una amplia
gamade estudios para el diagnóstico oportuno de padecimientos urológicos, incluso in utero,
así como una variedad de técnicas quirúrgicas para su corrección a fin de evitar el daño renal.
La uropatía que ocasiona la ERCT debe ser corregida antes del trasplante renal con manejo
médico o quirúrgico, a fin de rehabilitar el tracto urinario y garantizar el éxito del trasplante.
Antes y después del trasplante este tipo de pacientes requieren un manejo interdisciplinario
(trasplantólogo, urólogo y nefrólogo) para favorecer la adecuada sobrevida del injerto, ya que
tienenmayor riesgo de infección de las vías urinarias recurrente, y en algunos de ellos puede
ser necesaria una o varias cirugías correctivas antes y después del trasplante. Por esta causa,
los pacientes conuropatía compleja erandescartados comocandidatos a trasplante renal; aun
en la actualidad algunos centros lo consideran demasiado riesgoso. El Hospital de Pediatría
tiene una casuística de hasta 30% de receptores de riñón secundarios a malformaciones de
las vías urinarias. La sobrevida del injerto y del paciente es similar a la reportada en la litera‐
tura, en comparación con los receptores que no tienen patología urológica asociada; sólo se
ha reportado una mayor frecuencia de hospitalizaciones por infecciones de vías urinarias.8
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3. Trasplante en pacientes con agotamiento vascular: El agotamiento del árbol vascular en
el paciente con enfermedad renal crónica terminal es una condición grave, secundaria al
empleo de múltiples catéteres venosos centrales como vías de acceso para hemodiálisis ante
la imposibilidad de realización o disfunción de una fístula arteriovenosa o pérdida de la cavi‐
dad peritoneal. Se produce con mayor frecuencia cuando se utilizan catéteres venosos no
tunelizados y las venas subclavias como vasos de elección. Se diagnostica con la realización
de una angiotomografía, la cual es útil para poder identificar si existe un sitio vascular ade‐
cuadoparapoder realizar las anastomosis vasculares deun riñóndonado. Cuandoya noexiste
unavía deacceso vascularpara realizar la hemodiálisis se tieneque garantizaruna vía vascular
transitoria como “terapia puente” para la “priorización de un trasplante”, la cual ocurre
mediante la colocación de un catéter intraatrial. La enfermedad trombótica es una complica‐
ción bien conocida tras el trasplante renal; la estenosis de la arteria renal y la trombosis de
la vena renal representan de 0.5 a 6% de las complicaciones posoperatorias. Los trastornos
trombofílicos pueden ser hereditarios o adquiridos; sondeficiencias genéticas de los anticoa‐
gulantes naturales (antitrombina, proteína C reactiva y proteína S) y los polimorfismos gené‐
ticos.8,9 A todos los pacientes conmúltiples accesos vasculares o con agotamiento vascular se
les realiza un perfil de trombofilia y un estudio genético en el Centro de InvestigaciónBiomé‐
dica de Occidente y son valorados por el personal de Hematología Pediátrica. Esto permite
brindar un tratamiento dirigidomediante la administraciónde anticoagulantesorales debajo
pesomolecular y ácido folínico, para así minimizar el riesgo de trombosismediante la identi‐
ficación de mutaciones o polimorfismos que pueden aumentar la morbimortalidad después
del trasplante.

4. Trasplante renal en bloque: dada la disparidad entre la oferta y la creciente demanda de
órganos para trasplante, el mayor desafío es ampliar el acceso y el beneficio a la población
pediátrica que se encuentra en espera de trasplante renal. Un número creciente de médicos
especialistas que colaboran en la unidad de trasplante de órganos incluyen en sus programas
la realizaciónde trasplante de riñón enbloque de donantes cadavéricos pediátricos. Los órga‐
nos pequeños de este tipo de donantes sonunpotencial recurso subutilizado. En el trasplante
renal en bloque un solo paciente recibe ambos riñones de un donante cadavérico pediátrico.
En el pasado los riñones de los donantes infantiles fallecidos eran descartados y se asociaban
a un alto riesgo de complicaciones vasculares y urinarias, rechazo hiperagudo y función retar‐
dada del injerto. La técnica quirúrgica se realiza mediante la identificación del segmento de
la aorta proximal del donante y la anastomosis en sentido terminolateral a la arteria iliaca
externa derecha del receptor. La vena cava inferior del donante se anastomosa terminolateral
a la vena iliaca externa derecha del receptor.4 En el posquirúrgico se realizan ultrasonidos
Doppler de control para vigilar la adecuada perfusión de los injertos. En la UMAEHPCMNO
se han realizado 18 trasplantes en bloque con buena evolución y supervivencia injerto‐pa‐
ciente, con resultados equiparables a los injertos trasplantados únicosde donantevivo o cada‐
vérico.

5. Trasplante renal enpacientesmenoresde 15kg:no existe un consenso en cuanto a la edad
o el peso mínimos para realizar un trasplante renal en el niño con ERCT. Se considera el niño
con ERCT como posible receptor cuando alcanza los 7.8 kg. En caso de que el paciente pre‐
sente dificultades para ganar peso o complicaciones relacionadas con la diálisis, el trasplante
se realizará antes. La vía de acceso para la ejecución del trasplante también es controvertida.
Las anastomosis vasculares se realizan preferentemente en los vasos iliacos comunes, y en
casodequeel calibredeestos vasos seademasiado pequeño se realizanen lavena cava inferior
y la aorta. En la literatura haymúltiples referencias de la mayor incidencia de complicaciones
relacionadas con la cirugía en los trasplantes renales enel niñopequeño. Enotras seriespubli‐
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cadas de trasplantes en los niños menores de 15 kg se ha visto una incidencia de trombosis
vasculares de entre 0 y 6.9%, además de que han resultado ser más severas, conduciendo a la
pérdida del injerto en prácticamente la totalidad de los casos. También se ha descrito un
aumento de la incidencia de complicaciones urológicas, como fugas, estenosis ureterales o
reflujo; la incidencia reportada por los diferentes grupos va de 3 a 30%.10

En la UMAE HP CMNO hay una serie reportada de 33 pacientes con trasplante menores
de 15 kg en los últimos 13 años. El paciente más pequeño de la serie pesaba 8.5 kg. Se reporta
la presencia de trombosis del injerto en tres pacientes (9%)queameritaron reinicio inmediato
de terapia dialítica. La prevalencia es igual a la reportada a nivel mundial.

6. Trasplante renal enpacientes condisfunciónmiocárdica severa: las enfermedades car‐
diovasculares son prevalentes en los pacientes con ERC, y la insuficiencia cardiaca congestiva
es una de susmanifestacionesmás frecuentes. Hay factores como la edad, el sexo, la hiperten‐
sión arterial, la sobrecarga de volumen, la cardiopatía isquémica, la anemia y la hipoalbumi‐
nemia, quehandemostradoquedeterminan el desarrollo de insuficiencia cardiaca congestiva
en la ERC, que se acompaña a su vez de cambios morfológicos y funcionales cardiacos, sobre
todo del ventrículo izquierdo, como son la hipertrofia o la dilatación ventricular, o ambas, y
la disfunción sistólica o diastólica.11 Entre 50 y 60% de los fallecimientos ocurren con injerto
renal funcionante.12 Ante esta situación detectada en la UMAE HP CMNO, en los pacientes
con fracción de eyección del ventrículo izquierdo menor de 40% se inició desde hace 10 años
el usode levosimendán, unestimulante cardiacoquepotencia la sensibilidad al calcio del apa‐
rato contráctil delmiocardio, lo que provoca un aumento del desarrollo de la tensión delmio‐
filamento y la contractilidad del miocardio. Es de uso temporal y su administración se inicia
entre 24 y 48 h previas al trasplante. Inicialmente su uso fue para los pacientes candidatos a
trasplante cardiaco,13 pero los resultados han sido exponencialmente buenos, se ve favorecido
el manejo hemodinámico tanto en el transquirúrgico como el posquirúrgico inmediato, favo‐
reciendo la extubación temprana y el manejo de líquidos postrasplante, disminuyendo así la
mortalidad del paciente con injerto funcionante. Se tiene experiencia en el manejo de la frac‐
ción de eyección del ventrículo izquierdo de hasta 25%. La función ventricular, una vez reali‐
zado el trasplante, mejora considerablemente a los tres meses.

7. Manejo del paciente altamente sensibilizado: el proceso de desensibilización del Pro‐
grama de Trasplante del Hospital de Pediatría utiliza inmunosupresores y plasmaféresis para
remover los anticuerpos circulantes que pueden provocar disfunción temprana del injerto.
Este proceso se lleva a cabo antes y después del trasplante, lo que permitequemuchospacien‐
tes reciban el trasplante con éxito, que de otro modo rechazarían el riñón trasplantado.

Los pacientes considerados de “alto riesgo inmunitario” que son candidatos a formar parte de un
protocolo de desensibilización son los siguientes:
S Multitransfundidos.
S Panel reactivo de anticuerpos mayor de 30%.
S Segundos trasplantes.
S El que cuenta condonantevivo no relacionado (antígeno leucocitario humano incompatible).
S Antigen single/anticuerpos específicos contra donante, intensidad de fluorescencia media >

2,500.
S Etiología de la insuficiencia renal crónica considerada como “altamente recidivante”.

El proceso de remoción de anticuerpos circulantes se hace mediante un tratamiento denominado
plasmaféresis, y es similar a la hemodiálisis. Una vez identificados y protocolizados este tipo de
pacientes, en una sesión del Comité de Trasplantes se decide si los pacientes son candidatos a for‐
marpartededichoprotocolo. Incluyecinco sesiones deplasmaféresis pretrasplantey cincopostras‐
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plante renal. En cada sesión se realizan 1.5 recambios plasmáticos con albúmina a 5%; cinco días
previos al trasplante se administra la primera dosis de rituximab y al terminar las cinco sesiones
de plasmaféresis postrasplante se administra la segunda dosis de rituximab.14

CONCLUSIONES

Elprogramade trasplante renal sigue aprendiendoy conpaso firmecamina conéxito yprosperidad.
Hasta la fecha se han realizado 1,509 trasplantes, lo cual ubica alHospital de Pediatría con en el sitio
de mayor productividad y experiencia en el trasplante renal pediátrico no sólo del país, sino tam‐
bién en la comunidad internacional latinoamericana.
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CAPÍTULO XIII
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INTRODUCCIÓN

e acuerdo con la OrganizaciónMundial de la Salud, la epilepsia es una afección crónica de
etiología diversa que se caracteriza por crisis recurrentes por una descarga excesiva de neu‐
ronas.1 A nivel mundial hay cerca de 70 millones de personas con epilepsia, con una preva‐

lencia de 4 a 10 por 1,000 habitantes y una incidencia de 20 a 70 por 100,000 habitantes/año.
Esta incidencia esmás elevada en el primer año de vida, llegando a ser de 100 casos por 100,000,

pero disminuye de acuerdo con la edad hasta una tasa aproximada de 20 casos por cada 100,000
en la adolescencia.2 Aunque 80%de los pacientes se encuentran en los países en vías de desarrollo,
82% de los fármacos antiepilépticos son utilizados en los países desarrollados.3

El control de la epilepsia es siempre la meta, pero no siempre es posible. La primera línea de
manejo en pacientes con epilepsia siempre son los fármacos antiepilépticos.3 Actualmente existen
más de 30 fármacos de este tipo, gracias a los cuales 60% de los pacientes quedan libres de crisis,
en 20% disminuye la frecuencia y entre 20 y 30% presentan refractariedad al tratamiento.4,5

La epilepsia refractaria o resistente se asocia a disminución de la calidad de vida, aumento de
la depresión, ansiedad, suicidio y mortalidad a largo plazo.6,7 También provoca un aumento de los
costos de los servicios de salud de hasta80%, por lo quees importanteencontrar otros tratamientos
para llegar al control de crisis.8

El Hospital de Pediatría del Centro Médico Nacional de Occidente es un centro de referencia de
ochoestadosdel país queconcentra unagran cantidadde pacientes con epilepsia refractaria. El pre‐
sente capítulo reporta la experiencia obtenida en el manejo de estos pacientes con otras formas de
tratamiento, como inmunoterapia, dieta cetogénica, cirugía de epilepsia y colocación de estimula‐
dor del nervio vago (ENV).

EPILEPSIA REFRACTARIA

Desde 2010 la Liga Internacional contra la Epilepsia (ILAE, por sus siglas en inglés) define la epilep‐
sia refractaria como el fracaso para alcanzar una libertad sostenida de crisis, tras el ensayo terapéu‐
tico de dos fármacos antiepilépticos escogidos apropiadamente para el tipo de epilepsia, en la dosis
adecuada y que sean bien tolerados por el paciente.2,5
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Tambiénes importantediferenciar el término “epilepsia refractaria” y el de “epilepsia intratable”,
debido a que la forma intratable se refiere a la condición imposible de ser tratada de cualquiernatu‐
raleza omodalidad, mientras que el término de “refractariedad” hace referencia a los pacientes con
epilepsia en los que no se observa una respuesta adecuada al manejo farmacológico.5

En general es difícil poder predecir qué pacientes serán resistentes almanejo farmacológico. En‐
tre los factores asociados a la refractariedad están la epilepsia estructural, la epilepsia del lóbulo
temporal, la epilepsia de inicio temprano (antes del año de edad) y ciertos síndromes epilépticos.9

En los pacientes con epilepsia refractaria se ha reportado una tasa demortalidad cinco vecesmás
elevadaqueen lapoblacióngeneral, además deuna baja calidad devida, debido al bajo rendimiento
académico, el declive cognitivo y el aislamiento social. Las complicaciones de la epilepsia refracta‐
ria también se pueden asociar a los efectos de la toxicidad de los fármacos yotros factorespsicológi‐
cos relacionados que incluyendepresión, ansiedad, psicosis y dependencia excesiva del cuidador.6‐8

Ante esta evidencia se realizó un estudio situacional en el occidente del país y el análisis de su
universo; el total de niños de 5 a 12 años en el occidente deMéxico es de 12’225,213 según el Instituto
Nacional de Estadística yGeografía, de los cuales 51% tienen cobertura del InstitutoMexicano del
Seguro Social, lo que equivale a 6’234,858 niños. Considerando que 1.5% de la poblaciónpediátrica
padece epilepsia, serían 93,522 pacientes, de los cuales 20% son refractarios al tratamiento, dando
un total de 18,704 pacientes. En el Servicio de Neurología y Neurocirugía de la Unidad Médica de
Alta Especialidad Hospital de Pediatría, Centro Médico Nacional de Occidente del Instituto Mexi‐
cano del Seguro Social, se atienden 15,000 consultas y hospitalizaciones cada año; si la epilepsia
equivale a50%de las consultas y hospitalizaciones, entonces sonatendidos 7,500pacientes conepi‐
lepsia por año. En el trabajo de tesis de la Dra. Lina Beatriz Morales Pérez se determinaron las
comorbilidades de los pacientes con epilepsia en una muestra de 170 pacientes, 45.3% fueron del
sexo femeninoy55.7%del sexomasculino conunaedad parael diagnósticode epilepsiade 4.9 años.
Los grupos etarios se desglosan en el cuadro XIII‐1.10

La epilepsiamás frecuente fue la estructural (59%); de lasmalformaciones cerebrales lamás fre‐
cuente es la hipoplasia del cuerpo calloso (21.2%), seguida de la displasia silviana (12.4%) y del tras‐
torno de la migración neuronal. Las enfermedades neurocutáneas encontradas en estos pacientes
fueron de 5.4% del total de la muestra; en primer lugar estaba la esclerosis tuberosa, seguida de la
neurofibromatosis. En 25.8% de los pacientes se presentó algún síndrome epiléptico, de los cuales
el más frecuente fue el síndrome de West, seguido del síndrome de Lennox‐Gastaut (SLG).10

Entre las comorbilidades se identificaron retraso global del desarrollo en 61.8% (n = 105), tras‐
torno de lenguaje en 5.3% (n = 9), trastornos psiquiátricos en 29%, afecciones endocrinológicas en
12% y enfermedades gastrointestinales en 11%. Respecto a la escolaridad de los pacientes, resalta
38.2% en rango de asistir a la escuela, es decir, de los 3 a los 15 años no asisten a una escuela regular;
22.4% de la muestra no están en ningún sistema educativo y 15.9% requieren una escuela especial
(cuadro XIII‐2).10

Cuadro XIII-1. Distribución por grupos de edad y sexo en pacientes con
epilepsia, Unidad Médica de Alta Especialidad Hospital de Pediatría, Centro

Médico Nacional de Occidente del Instituto Mexicano del Seguro Social

Lactante
n (%)

Preescolar
n (%)

Escolar
n (%)

Adolescente
n (%)

Femenino (n = 77) 21 (12.3%) 23 (13.5%) 18 (10.6%) 15 (8.8%)
Masculino (n = 93) 25 (14.7%) 21 (12.3%) 28 (16.5%) 19 (11.2%)
Total 170 46 (27.05%) 44 (25.9%) 46 (27.1%) 34 (20.%)

Tomado de la referencia 10.
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Cuadro XIII-2. Escolaridad de los pacientes con epilepsia de la Unidad Médica de Alta Especialidad
Hospital de Pediatría, Centro Médico Nacional de Occidente del Instituto Mexicano del Seguro Social

Lactante
n (%)

Preescolar
n (%)

Escolar
n (%)

Adolescente
n (%)

No asisten a la escuela 46 (27.1%) 21 (12.4%) 13 (7.6%) 4 (2.4%)
Escuela especial _ 6 (3.5%) 12 (7.1%) 9 (5.3%)
Preescolar _ 17 (10%) 3 (1.7%) _
Primaria _ _ 18 (10.6%) 12 (7.1%)
Secundaria _ _ _ 9 (5.3%)

Tomado de la referencia 10.

La Dra. Sindy Adriana García Calderón realizó un trabajo de investigación en 2010 en busca de
una asociación de factores metabólicos, como la elevación de amonio y la epilepsia de difícil con‐
trol. Se revisaron 150 expedientes de niños de tres meses a 15 años que acudieron a la consulta
externa del hospital durante un periodo de 10 meses; se les realizaron la determinación de amonio
sérico y pruebas de función hepática. Fueron excluidos 25 pacientes. Los 95 pacientes que incluyó
el estudio fueron divididos en dos grupos: 46 correspondieron a la clasificación clínica de epilepsia
controlada y 49 cumplieron la definición de epilepsia refractaria. En el grupo de epilepsia contro‐
lada el promedio de amonio sérico fue de 20.3 mMol/L; seis de los 46 pacientes (13%) presentaron
cifras elevadas de amonio. En el grupo de epilepsia refractaria la cifra promedio de amonio sérico
fue de 45.1 mMol/L, con un rango de 9 a 151. En 61% (n = 30) se presentó elevación de amonio sérico
con una diferencia estadísticamente significativa (p = 0.0000013). Se requieren más estudios para
comprobar que el control de la epilepsia mejora al disminuir los niveles séricos de amonio.11

ALTERNATIVAS DE TRATAMIENTO

Enmúltiples ocasiones, a pesar de la obtención certera del diagnóstico y de haber brindado un tra‐
tamiento oportuno en los pacientes con epilepsia, algunos de ellos continúan con crisis no contro‐
ladas, por lo que se deben considerar terapias alternativas.

Con base en los reportesmundiales, las principales terapias alternativas son la dieta cetogénica,
el cannabidiol, la corticoides, la inmunoglobulina, la cirugía de epilepsia y el ENV.12,13

Dieta cetogénica
La dieta cetogénica constituye una modalidad terapéutica para los pacientes con epilepsia que no
se logra controlar o es de primera elección en ciertos tipos de epilepsia. La dieta equilibrada diaria
recomendada consta de 40%de lípidos, 20%de proteínas y 40%de hidratos de carbono. Por el con‐
trario, la dieta cetogénica es alta en lípidos (de 60 a 70%) y baja en hidratos de carbono (menos de
10%), con un aporte adecuado de proteínas (30%). Hay diferentes tipos de dieta cetogénica, por lo
que es estrictamente controlada y calculada individualmente.14 Históricamente se remonta a tiem‐
pos de Hipócrates y a las referencias bíblicas; en 1920 se consideró para el tratamiento de la epilep‐
sia, con el objetivo demimetizar en el organismo las alteraciones bioquímicas que ocurrendurante
el ayuno, estado fisiológico en el cual los cuerpos cetónicos son la principal fuente energética del
sistemanervioso central. Sin embargo, cayó endesuso con el advenimiento de los fármacos antiepi‐
lépticas modernos.15,16

Debido a la necesidad de opciones terapéuticas se retomó su uso en 2015.Antes deesto se sugería
a partir de los dos años de edad, pero actualmente se puede iniciar desde la lactanciamediante for‐
mulaciones en polvo comercial en diferentes proporciones.16
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Figura XIII-1.Mediana y rango del número de crisis epilépticas en niños con epilepsia refractaria con tratamiento de dieta
cetogénica tipo Atkins modificada.
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Se reportan algunos síndromes y condiciones en los que la dieta cetogénica es especialmente
benéfica, algunos de ellos son deficiencia de proteína transportadora de glucosa tipo GLUT‐1, defi‐
ciencia de piruvato deshidrogenasa, epilepsia astático mioclónica (síndrome de Doose), complejo
de esclerosis tuberosa, síndrome de Rett, epilepsia mioclónica severa de la infancia (síndrome de
Dravet), espasmos infantiles refractarios a los corticosteroides, inclusive en los síndromes epilépti‐
cos catastróficos, como síndrome de Ohtahara y encefalopatía CDKL5.17,18

En 2016 la Dra. Laura Fabiola Pérez Rodríguez realizó el ensayo clínico abierto “Efectividad de
la dieta cetogénica tipo Atkinsmodificada en pacientes pediátricos con epilepsia refractaria” como
trabajo de tesis, que incluyó a los pacientes de ambos sexos entre los 2 y los 16 años de edad de la
consulta externa delHospital de Pediatría de octubrede 2015 a enero 2016. Seexcluyeron lospacien‐
tes previamente tratados con dieta cetogénica, con epilepsia de causa degenerativa, que recibieron
el tratamiento con esteroides o inmunoglobulina, o ambos, en menos de un mes, o en los que se
hubiera modificado el manejo con fármacos antiepilépticos durante el tratamiento con dieta ceto‐
génica. Fueron hospitalizados con ayuno transitorio y toma de exámenes de laboratorio basales
uno, dos y tres meses después de iniciada la dieta. Se realizó un electroencefalograma al inicio de
tratamiento y tres meses después.

La dieta se aplicó en 12 pacientes, de los cuales siete eran hombres y cinco eranmujeres, con una
mediana de nueve años y una mediana de uso de cuatro fármacos. Tres pacientes abandonaron la
dieta al mes y tres fueron excluidos, ninguno por efectos secundarios. Se obtuvo una reducción de
las crisis epilépticas de 58.5% al primer mes (p = 0.008), de 66% (p = 0.018) el segundo mes y de
58% (p = 0.027) el tercer mes (figura XIII‐1). Se obtuvo una mejoría electroencefalográfica en 83%
de los pacientes al tercer mes. Los efectos adversos fueron un incremento leve y transitorio del
colesterol (p = 0.005) y los triglicéridos (p = 0.038), y la presencia de estreñimiento. No se presentó
ningún caso de acidosismetabólica ni de hipoglucemia. La dieta cetogénica tipo Atkinsmodificada
es efectiva, bien tolerada y segura para el tratamiento de la epilepsia refractaria, yaque lospacientes
presentaron una mejoría clínica con disminución del número de crisis convulsivas con diferencia
significativa; también se apreció una mejoría electroencefalográfica (cuadro XIII‐3).19

Más adelante laDra. AngélicaA.GutiérrezRubio realizó el estudio de seguimiento de2016 a2018
para valorar la seguridad de la dieta a largo plazo, mediante el trabajo “Evaluación de parámetros
bioquímicos enpacientes conepilepsia refractaria tratados condieta cetogénica tipoAtkins”. Se
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Cuadro XIII-3. Número de crisis convulsivas en niños con epilepsia
refractaria con tratamiento de dieta cetogénica tipo Atkins modificada

n = 12 n = 11 n = 7 n = 6

Número de crisis mediana 70 32.5 40 49
Rango (De 6 a 600) (De 3 a 428) (De 2 a 176) (De 2 a 215)
Porcentaje de reducción de crisis, mediana

(rango)
58.5 66 58

Rango (De 23 a 73) (De 26 a 78) (De 10 a 80)

Prueba no paramétrica de Wilcoxon. Basal vs. primer mes (p = 0.008) vs. segundo mes (p = 0.018) vs. tercer
mes (p = 0.027).

incluyeron 17 pacientes, de los cuales 13 (76%) presentaron alteraciones del perfil lipídico leves y
transitorias, cuatro pacientes presentaron diarrea y dos pacientes con estado nutricional normal
presentaron desnutrición leve al iniciar la dieta. Otros dos pasaron de la desnutrición leve amode‐
rada. Tres recuperaron su peso. Ningún efecto adverso ocasionó la suspensión de la dieta. La dis‐
minución de peso al inicio de la dieta es esperada; sin embargo, se recupera después.20

Corticoides
Apesar de que el uso de esteroides para la epilepsia data de 1958, aún no es bien conocido sumeca‐
nismo de acción a nivel del sistema nervioso central. Se han realizado estudios fase 3 en los que se
ha corroborado su acción antiepiléptica a través de varios mecanismos:
S Existen receptores para los corticoides en diversas zonas del sistema nervioso central y este‐

roides producidos localmente en el cerebro (neuroesteroides), que intervienen en la regula‐
ción de la excitabilidad neuronal, por ejemplo, en el núcleo paraventricular del hipotálamo,
el hipocampo y la amígdala.

S Modulan la excitabilidad neuronal, almodificar los canales iónicos de los neurotransmisores,
como el GABAA, frenando la propagación de la descarga.

S Efecto antiinflamatorio por medio de la inhibición de la fosfolipasa A.
S La hormona adrenocorticotrópica (ACTH) inhibe el gen para el péptido hormonal liberador

de la corticotropina, el cual se asocia por sí mismo como un excitador de crisis epilépticas.21‐23
S Los receptores sigma 1 están presentes en lasmembranas neuronales plasmáticas, los organe‐

los intracelulares y el citoplasma; pueden regular las corrientesde influjode calcio y lamovili‐
zación de calcio intracelular, así como la liberación de neurotransmisores. Los esteroides son
efectores endógenos de estos receptores sigma 1.24

Entre los fármacos mejor descritos para el control de la epilepsia se encuentra la hormona adreno‐
corticotrópica (ACTH), principalmente en el síndrome de West; se han utilizado otros esteroides,
como la metilprednisolona, la prednisona, la dexametasona y la hidrocortisona, con el mismo enfo‐
que terapéutico. Es evidente la función del esteroide en las epilepsias autoinmunitarias, como la
encefalitis de Rasmussen; sin embargo, también se ha reportado su uso en las epilepsias farmaco‐
rresistentes y las encefalopatías epilépticas —síndrome de Landau‐Kleffner, SLG, epilepsia astáti‐
co‐mioclónica, síndrome de Ohtahara y síndrome de Dravet.25,26

El ACTH tiene un uso básico en el manejo de espasmos infantiles en el síndrome deWest obser‐
vado y establecido en el estudio The United Kingdom Infantile Spasms Study, en el que el uso de
ACTH logra un control total de las crisis en 70 a 75% de los niños.27

Tratamiento con bolos de metilprednisolona
En2009 se publicó en la revistaNeuropediatrics el estudio delDr. Sevilla en elHospital deEspeciali‐
dades Nº 25 “Dr. Bernardo Sepúlveda” del InstitutoMexicano del Seguro Social, en el que se utilizó
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metilprednisolona intravenosa en 14 pacientes, mostrando una disminución de la frecuencia de las
crisis hasta en 81% de los casos.24 Un estudio similar se realizó con laDra. Luz Elena Armejo Chávez
en 2013, el cual incluyó pacientes con epilepsia refractaria que recibieronmetilprednisolona en do‐
sis de 15 mg/kg/día cada 24 h, cinco días cada mes, durante tres meses. Se realizaron pruebas de
laboratorio antes, durante y después del tratamiento, así como electroencefalograma al término del
tratamiento.

Se incluyeron 46 pacientes con una mediana de edad de 7.7 meses (de 8 meses a 15.4 años), de
los cuales 17 (37%) eran mujeres y 29 (63%) eran hombres; 41 pacientes mostraban etiología sinto‐
mática (89.1%), cuatro estaban criptogénicos (8.7%) y uno idiopático (2.2%), de acuerdo con la cla‐
sificación previa de la ILAE. El modelo de crisis que predominó fue el de crisis generalizadas en 32
pacientes (69.6%).

Se observó mejoría clínica en 73.9% (n = 34). La mejoría electroencefalográfica se reportó en
60.86% (n = 28).

En 19 pacientes se apreció mejoría clínica y electroencefalográfica (41.3%). El valor de p para el
número de las crisis, utilizando la prueba de los rangos con signo deWilcoxon, al comparar la basal
con cada ciclo fue p = 0.000 y p = 0.235 p = 0.001, respectivamente a cada ciclo. Ocho pacientes
(17.39%) sufrieron efectos adversos, principalmente hiperglucemia y un caso de sepsis, en el cual
se suspendió el tratamiento con metilprednisolona.28

Niveles de CD20 como biomarcador en la epilepsia refractaria
En 2018 se realizó un estudio de investigación a cargo de la Dra. Martha Vidrio Becerra que evaluó
si los niveles de CD20 sirven como biomarcador demejoría clínica en los pacientes pediátricos con
epilepsia refractaria en tratamiento con metilprednisolona.

Esta pregunta de investigación surgió de los estudios publicados en el New England Journal of
Medicine de 2011, que indican que la epilepsia refractaria tiene un origen inmunitario al desencade‐
nar las múltiples crisis una respuesta inflamatoria local encefálica que contribuye a perpetuar la
hiperexcitabilidad neuronal.

Herrera y col. encontraron que los niños con síndrome deWest antes del tratamiento conACTH
presentaban un fenotipo linfocitario periférico particular, comparado con los sujetos control,
caracterizado por un aumento significativo de los linfocitos CD3+, CD25+, CD19+ y CD20. Por otra
parte, Morales y col. describieron que en los pacientes con epilepsia del lóbulo temporal refractaria
existe una alteración linfocítica con activación del complemento, lo que lleva a un incremento de
los marcadores, como CD20.

Se incluyeron 61 pacientes con epilepsia refractaria que recibieron tratamiento conmetilpredni‐
solona en el periodo de enero de 2015 a diciembre de 2016. Se tomó el nivel de CD20 antes y después
del ciclo con metilprednisolona. Se encontró una relación de 2.5:1 en cuanto al sexo; 72.1% eran
hombres y 27.9% eran mujeres.

La epilepsia más frecuente fue la del lóbulo frontal (31.1%, 19 pacientes), seguida de la epilepsia
del lóbulo temporal (26.2%, 16 pacientes), el SLG (18%, 11 pacientes), los síndromes deDoose yWest
(8.2%, cinco pacientes) y el síndrome de Dravet (4.9%, tres pacientes).

Se estudió la mejoría clínica, definida como la disminución de 50% de las crisis, y la mejoría de
los niveles de CD20, después de haber sometido a los pacientes a tratamiento con metilpredniso‐
lona, y se encontró que hay una disminución en ambos; 49 pacientes (80.3%)mejoraron la cantidad
de crisis respecto a la basal y 48 (78.6%) tuvieron mejoría de los niveles de CD20, con un valor de
p = 0.001, es decir, con significancia estadística. Se concluyó que los niveles de CD20 pueden ser
un biomarcador, con la certeza de que si un paciente con epilepsia refractaria tiene unCD20mayor
que el normal tendrámejoría clínica al someterlo a tratamiento conmetilprednisolona y, por consi‐
guiente, normalización de las cifras de CD20.29
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Inmunoglobulina
La inmunoglobulina intravenosa (IGIV) es un complejo extraído de sangre humana de múltiples
donantes. La presentación comercial usualmente contiene más de 95% de inmunoglobulina G no
modificada y algunas trazas de inmunoglobulina A o M.30

Se ha descrito que en la fisiopatología de la epilepsia se han encontrado pacientes con varios
tipos de anormalidades inmunitarias, como bajo nivel de inmunoglobulina A sérica, ausencia de
subclases de inmunoglobulina G e identificación de anticuerpos contra canales de potasio, calcio
dependiente del voltaje, descarboxilasa del ácido glutámico y contra el receptor N‐metil‐D‐aspar‐
tato. El mecanismo de acción de la IGIV se inicia en varios puntos de las vías del sistema inmunita‐
rio, incluyendo la modulación de los niveles de interferón e interleucinas 6 y 8. Se ha visto que el
tratamiento con IGIV muestra una reducción relevante de la frecuencia de crisis en los pacientes
con diagnóstico de síndrome deWest y SLG, incluso con reporte de control completo en 20 a 100%
de los casos.30

En 2008 laEuropeanFederationofNeurological Sciences recomendóel usode IGIVpara la epilep‐
sia refractaria, advirtiendo que, aunque se observó mejoría en la mitad de los casos, las recaídas
reportadas son frecuentes.30

Se ha visto que algunos síndromes epilépticos pueden tener cierto origen inmunitario, como la
encefalitis deRasmussen y otras encefalitis autoinmunitarias, por lo que van a responder a la inmu‐
noterapia con IGIV y corticosteroides.31,32

La Dra. Kenia Covarrubias Aceves investigó la respuesta a la terapia con IGIV en la epilepsia de
difícil control en un estudio descriptivo retrospectivo de enero de 2001 a diciembre de 2006, que
incluyó 87 pacientes con diagnóstico de epilepsia de difícil control que recibieron terapia con IGIV.
La edad promedio fue de 6.26 años, y fuemás frecuente el sexomasculino (55.17%; n = 48). La edad
promedio de inicio de la epilepsia fue de dos años. La etiología más frecuente fue sintomática en
60 casos (68.97%), criptogénica con 23 casos (26.44%) e idiopática en cuatro casos (4.6%)de la cla‐
sificación previa de la ILAE de epilepsia. La epilepsia del lóbulo frontal se presentó en 26 casos, el
SLG en 21 y el síndrome de West en 16 pacientes. Todos los pacientes habían recibido tratamiento
conantiepilépticos, y tres pacientesno respondierona la cirugía deepilepsia previa. En 79pacientes
se utilizaron tres omásmedicamentos antiepilépticos previos a la IGIV, y en 67 casos se emplearon
tres o más fármacos antiepilépticos simultáneamente.33

CIRUGÍA DE EPILEPSIA

El manejo quirúrgico como tratamiento de la epilepsia refractaria debe ser individualizado y elegir
el tipo de cirugía a criterio del centro de atención y de los recursos disponibles. La resección de la
zonaepileptogénicaes el tratamientomásefectivo para controlar la crisis ymejora la calidad devida
de los pacientes.34 Sin embargo, la tasa de ausencia de crisis varía entre 40 y 80%, debido amuchos
factores.35‐37

El primer paso es la evaluación prequirúrgica, pues es necesario identificar al paciente que debe
ser referidopara sumanejo concirugía.38 Laevidencia sugiereque sólouna fracciónde lospacientes
candidatos a cirugía recibenuna consulta formal y oportuna para su valoración.39,40 De acuerdo con
los epileptólogos Philippe Ryvlin y Sylvan Rheims,41 se debe considerar la cirugía de epilepsia
cuando se presentan las siguientes tres condiciones: el paciente o sus tutores entiendan el objetivo
de la evaluación prequirúrgica y el consentimiento de un tratamiento quirúrgico; el paciente sufre
crisis a pesar del adecuado manejo médico; y se cuenta con datos electroclínicos y de imagen que
sean consistentes en la posibilidad de la mejoría con el tratamiento quirúrgico.

Entre las guíasmexicanas delmanejo quirúrgico de la epilepsiapublicadas en2019 semencionan
los siguientes criterios: diagnóstico confirmado de epilepsia refractaria; existencia de lesiónestruc‐
tural única, unilateral, resecable; presencia de una zona epiléptica no resecable, pero se considera
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que la cirugía puede mejorar la epilepsia y las secuelas se consideran aceptables; y motivación del
paciente para aceptar los procedimientos de evaluación prequirúrgica.2 El paciente debe ser valo‐
radode forma integral porunequipomultidisciplinario experto enneurología, neurocirugía, radio‐
logía, neuropsicología y trabajo social, entre otros.41 El objetivo de esta valoración es distinguir los
tipos de tratamiento disponibles conbase en las valoraciones no invasivas y decidir si requiere valo‐
raciones especiales. En términos generales, existen diversos procedimientos indicados en el trata‐
miento de las epilepsias refractarias, los cuales se dividen en procedimientos curativos y procedi‐
mientos paliativos (callosotomía y neuromodulación, estimulador vagal, estimulación profunda).
S Lobectomía temporal anteromedial: es el procedimiento más común empleado para el

tratamiento de la epilepsia del lóbulo temporal refractaria. Tiene una tasa de ausencia de las
convulsiones hasta en 70%.42

S Amigdalohipocampectomía: se desarrolló para preservar al máximo el lóbulo temporal
conmejores resultados enel seguimientoneuropsicológico. Esuna técnicamás compleja. Tie‐
ne buenos resultados, similares a los de la lobectomía temporal anteromedial.43

S Lobectomía frontal: indicada en los pacientes con crisis de semiología frontal, comomani‐
festaciones motoras, generalización secundaria rápida, actividad motora clónica, postura
tónica asimétrica, automatismos motores complejos o bizarros, y status epilepticus en todos
los tipos.44

S Hemisferectomía/hemisferotomía: tiene cuatro objetivos, que son la resección de estruc‐
turasmediales, la interrupciónde las fibras formadas en la cápsula interna y la corona radiata,
la callosotomía transventricular y la interrupción de las fibras frontales horizontales.45

S Callosotomía: la desconexión del cuerpo calloso es una cirugía paliativa que tiene la inten‐
ción de reducir la frecuencia de las crisis y la mortalidad asociada. La desconexión puede ser
parcial o total, y se puede realizar por craniectomía estándaro endoscópica. Las crisis atónicas
sonmejor tratadas con esta técnica. La intervención tempranaestá asociadaamejores resulta‐
dos.46 El Dr. Víctor Basilio LunaMacías realizó un estudio acerca de los factores de riesgo aso‐
ciados a falla al tratamiento farmacológico y la necesidad de callosotomía en pacientes con
SLG. Fue un estudio de tipo casos y controles con pacientes con diagnóstico de SLGatendidos
en la consulta externa delHospital de Pediatría demarzo de 2008 a febrero de2013. Se recluta‐
ron 58 pacientes en total, divididos en 28 en el grupo de falla de respuesta al tratamiento y
30 en el grupo de buena respuesta al tratamiento; los factores de riesgo para falla al trata‐
miento y necesidad de callosotomía fueron la etiología criptogénica (p = 0.012) y el antece‐
dente de síndrome de West (p = 0.037).47 Como factor protector se encontró el antecedente
de encefalopatía hipóxico‐isquémica (p = 0.029)

Estimulación del nervio vago
La ENV puede ser un tratamiento eficaz para los pacientes con epilepsia refractaria y que no son
candidatos a cirugía resectiva odicho tratamientoha fallado. Fue aprobadacomo tratamiento alter‐
nativo y paliativo por la Food and Drug Administration en 1997.

El nervio vago o X par craneal sale del bulbo a través del agujero rasgado posterior y desciende
por el cuello y el tórax hasta el plexo esofágico, donde se une con el contralateral para formar los
troncos vagales anterior y posterior. Se sitúa entre la vena yugular interna y la arteria carótida,
situado en suvaina. El nervio vago izquierdo tiene fibras hacia los ventrículos e inervael nodoatrio‐
ventricular, y el derecho inerva al atrio carotídeo y el nodo sinoatrial, lo que podría inducir un
mayor riesgo de bradicardia y asistolia.

Mecanismo de acción
Engeneral se desconocecómo actúa la estimulacióndel nervio vago, pero se piensaque podría inhi‐
bir la sincronización de los distintos núcleos, lo que evita que se convierta en actividad epileptó‐
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gena. Puede seruna estimulacióncerebral retrógrada; hace variardirecta o indirectamente la excita‐
bilidad cortical y la del sistema límbico. Puede alterar los circuitos en diferentes niveles y aumentar
la hiperpolarización lenta en las neuronas corticales.47

La influencia positiva sobre el humor y la depresión se explicaría por la influencia en las proyec‐
ciones del núcleo del tracto solitario y el locus coeruleus hacia la amígdala, la estría terminal y otras
estructuras límbicas.48,49

La concentración de GABA y noradrenalina aumenta en el líquido cefalorraquídeo después de
tresmeses de tratamiento, y a los nuevemeses se observa disminucióndel glutamato y el aspartato,
así como un aumento de los niveles de serotonina.50

Cambios en el electroencefalograma
Dependiendo de la intensidad y la frecuencia de la estimulación se pueden provocar cambios de
sincronización o desincronización en el electroencefalograma. Después de un año se ha demos‐
trado reducción de las descargas epileptiformes, lo cual indicaría que produce efectos sobre excita‐
bilidad cortical.51

Estudios de imagen cerebral funcional
Se ha encontrado aumento del flujo sanguíneo cerebral en la tomografía computarizada por emi‐
sión de positrones durante las fases de estimulación del nervio vago, especialmente en el tálamo
derecho, la corteza temporal posterior bilateral, el putamen izquierdo y el hemisferio cerebeloso
inferior izquierdo.52

Indicaciones de la estimulación del nervio vago:
1. Edad mayor de cuatro años.
2. Pacientes no candidatos a cirugía resectiva cerebral
3. Mejor respuesta enpacientes con lesiónnovisible en la resonanciamagnética, epilepsiasmul‐

tifocales y temporales
4. SLG, ausencias de la infancia, síndromede Landau‐Kleffner, esclerosis tuberosa, hamartomas

hipotalámicos y síndrome de Rett.

Contraindicaciones
Apnea obstructiva del sueño, disfunciónde la conducción cardiaca, arritmias, alteraciones autóno‐
mas, síncopes vasovagales, úlcera gástrica y vagotomía cervical previa. Contraindicaciones relati‐
vas: enfermedad neurológica o sistémica progresiva, úlcera gástrica activa, diabetes insulinodepen‐
diente, asma grave y enfermedad pulmonar obstructiva crónica.

Técnica quirúrgica
El generador de impulsos se implanta en unbolsillo subcutáneo a nivel infraclavicular; el electrodo
helicoidal bipolar se dispone alrededor del tramo cervical del nervio vago izquierdo, el cual se
conecta con el generador. El generador produce una corriente alterna de ondas que pueden ser pro‐
gramadas de acuerdo con la intensidad, la frecuencia, el ancho de pulso y los tiempos de activación
y desactivación de la corriente (figura XIII‐2).

Complicaciones y efectos adversos
Infección, parálisis transitoria de las cuerdas vocales, hipoestesia, parálisis facial, disnea, disfagia,
ruptura de conexión y migración del generador.

Eficacia de la estimulación del nervio vago
Reduce las crisis algomás de 50% en un tercio de los pacientes y entre 30 y 50% enotro tercio; tiene
muy poco o nulo efecto en el tercio restante. El número de pacientes que pueden estar libres de
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Figura XIII-2.Corroboración y pruebade parámetrosde funcionamientode la estimulación delnervio vagoantes de finali-
zar el procedimiento quirúrgico.

crisis varía entre 2 y 6%después del primer año de tratamiento. Estos estudios sugierenque la efica‐
cia de la estimulación del nervio vago puede mejorar con el tiempo.53,54

En el hospital se colocan ENV desde enero de 2017. Se hace un estudio de la calidad de vida del
paciente con epilepsia de difícil control después de la colocación del estimulador del nervio vago
(ENV como trabajo de tesis del Dr. Víctor Alejandro del Real Padilla). Se describió la colocación de
24 ENV de enero de 2017 a agosto de 2021. De esos 24 casos se ha perdido el seguimiento de cuatro
de ellos, 12 hombres (60%) y ocho mujeres (40%). Para la evaluación de la calidad de vida se utilizó
la ya comentada escalaQOLIE3. El peor puntaje equivale a27.15 yelmejor a 89.39, conunpromedio
de54.10 yunamedianade53.25. Seobservómejoríaenelcontrol de la epilepsia, puestoqueen90%
de los pacientes se redujo≥ 50% el número de crisis, con un promedio de reducción de 83.57%;
unpaciente seencontró libredecrisis. De igual forma, se logró el descensode fármacos en 12pacien‐
tes (60%). Se considera que el ENV es una alternativa con efectos adversos leves y eficaz para el
manejo de la epilepsia farmacorresistente queno respondea otras alternativas demanejo ni tampo‐
co acepta el manejo quirúrgico.56

CONCLUSIONES

La presencia de epilepsia en los pacientes pediátricos representa un reto tanto para el equipo
médico como para los padres. A pesar del surgimiento de nuevos fármacos antiepilépticos, se en‐
frenta un alto porcentaje de epilepsia de difícil control. El trabajo no ha terminado, por lo que se
contemplan futuras líneas de investigación con otros tipos de neuromodulación, la mejora de las
técnicas de videoencefalografía, la realizaciónde electrocorticografía intraoperatoria y los estudios
funcionales para localizar la zona epileptógena, con el fin de ofrecer un manejo oportuno y ade‐
cuado. La finalidad siempre será beneficiar a la población infantil y a sus familiares.
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CAPÍTULO XIV
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INTRODUCCIÓN

a retinopatía del bebé prematuro es unaenfermedad queafecta las retinas de los lactantespre‐
maturos. El cambio anatomopatológico clave es la neovascularización retiniana; este tras‐
torno vascular retiniano proliferativo está asociado a la hipoxia local y a la consiguiente neo‐

vascularización.1
En la retinopatía del prematuro la enfermedad vascular sólo se encuentra en los lactantes con

retinas inmaduras vascularizadas de forma incompleta, porque está ligada al nacimiento prema‐
turo. El ámbito de resultados posibles de los pacientes con retinopatía del prematuro se extiende
de las secuelasmínimas, que no afectan la visión en los casos leves, a las bilaterales con una ceguera
irreversible y total en los casos más avanzados. La práctica de la neonatología contemporánea en
la sala de lactantes prematuros ha mejorado la supervivencia de los niños prematuros más peque‐
ños, que son también los que tienen un riesgo más alto de presentar retinopatía.1

La retinopatía del prematuro, identificada por primera vez por Terry en 1942, se convirtió enuna
década en la causa principal de ceguera en la infancia en EUA y una causa de ceguera en todo el
mundo desarrollado. En los estudios originales Terry llamó a esta enfermedad fibroplasia retrolen‐
tal, basándose en su impresión de que había una proliferación del sistema hialoideo embrionario,
pero Owens y Owens encontraron que el sistema hialoideo era normal en el nacimiento y que la
displasia retrolental aparecía después de éste.1

El descubrimiento de la relación entre el oxígeno complementario y la retinopatía del bebé pre‐
maturo en la década de 1950 llevó a la práctica de una reducción rígida de la concentración de oxí‐
geno en la sala de recién nacidos y una disminución espectacular de la incidencia de la retinopatía
del prematuro.1

A finales de 1960 y principios de 1970 el análisis de los gases de sangre arterial comenzó a ser de
uso general y se confirmaban mejor las necesidades de oxígeno de los lactantes prematuros con
síndrome de dificultad respiratoria.1

Después de la aparición y el progreso de la neonatología como una subespecialidad, más lactan‐
tes prematuros con un riesgo más alto de gestaciones extremadamente cortas sobreviven en la
actualidad. Son los lactantes con la mayor inmadurez de la vasculatura retiniana quienes tienen el
riesgomás alto de retinopatía del prematuro. En 1981 Phelps estimó la incidencia de retinopatía del
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prematuro, que estaba asociada a un incremento de la supervivencia de los lactantes que en el mo‐
mento de nacer pesaranmenos de 1,000 g; sólo 8%de estos lactantes conbajo peso al nacer habrían
sobrevivido en 1950, pero gracias a los ventiladores, las sustancias tensoactivas, la nutrición intrave‐
nosa y unmayor conocimiento alcanzaron una supervivencia de 37 a 72%. Está claro que los lactan‐
tes que sobrevivenhoyendía son losque nohabrían sobrevivido comoparapresentar una retinopa‐
tía del prematuro en los primeros años; estos supervivientes con un peso al nacer muy bajo son
responsables de la cantidad sustancial de casos nuevos de retinopatía del prematuro que aparecen
en los años recientes.1

Desde 1950 se descubrió que el oxígeno complementario era una causa principal de retinopatía
del prematuro, pero los intentos paraprecisar los valores críticosde oxígenoen la sangre queprodu‐
cen la retinopatía del prematuro no han sido fructíferos. Lucey y Dangmanhan indicado que el oxí‐
geno terapéutico, aunque es importante, se ha relacionado en exceso como causa de retinopatía del
prematuro bajo las prácticas de cuidado neonatal contemporáneas; asimismo, enfatizaron que
otros factores relacionados con el bajo peso en el momento de nacer sonmuy importantes. Kalina,
Johns y col. describieron que la retinopatía del prematuro en los lactantes se asocia a una cardiopa‐
tía congénita cianótica.1

El peso en el momento de nacer está inversamente relacionado con el riesgo de retinopatía del
prematuro; aproximadamente 65%de los reciénnacidos demenos de 1,250 g y 80%de los demenos
de 1,000 g desarrollan algún grado de retinopatía del prematuro.1

La retinopatía del prematuro se desarrolla con el primer efecto de la elevación del oxígeno en
la sangre en cualquier retina, que es la vasoconstricción retiniana, que si se mantiene, va seguida
de algún grado de oclusión vascular; cuando la hiperoxia se sostiene ocasiona lesión de las células
endoteliales de los vasos más inmaduros, al disminuir la perfusión local con hipoxia, ocasionando
neovascularización y tejido fibrovascular proliferativo, que genera hemorragias, exudación, trac‐
ciónde la retina, desprendimiento de retina y ceguera.1 Se handeterminado otros factores de riesgo
que intervienen en el desarrollo de esta enfermedad, como la prematuridad extrema, el bajo peso,
las concentraciones altas de oxígeno, la anemia, las transfusiones, la ventilaciónmecánica, la sepsis,
la raza blanca y el sexo masculino.2,3

La OrganizaciónMundial de la Salud define la prematuridad del recién nacido como el periodo
de 20 a 37 semanas de gestación. A nivel internacional, 9% de los nacimientos registrados cada año
son prematuros, de los cuales 2% nacen antes de las 32 semanas de gestación.4

En los países en desarrollo la retinopatía del prematuro afecta a 35% de los bebés prematuros
conunpesomenor de 1,500 g, de los cuales de6 a27%requieren tratamiento.5 EnEuropa la inciden‐
cia de retinopatía del prematuro va de 5 a 7% de los recién nacidos vivos, y los casos severos que
requieren tratamiento van de 3 a 7%.6

En 2006 el Departamento de Neonatología del Instituto Materno Infantil del Estado deMéxico
reportó un estadio grave de 3 omayor en 31.5%de los casos, con una prevalencia de ceguera de 5.2%;
se observó que el mayor número de bebés prematuros con algún grado de retinopatía nacieron a
las 31 o 32 semanas de gestación.7

EnMéxico es obligatoria la revisión de los prematuros para el tamizaje de la retinopatía del pre‐
maturo con base en la Ley General de Salud a partir de 2013. Se señala que el tamiz oftalmológico
neonatal se aplica a la cuarta semanadel nacimiento para la detección temprana demalformaciones
que puedan causar ceguera y su tratamiento en todos sus grados.8

CLASIFICACIÓN INTERNACIONAL

La clasificación internacional de la retinopatía del niño prematuro divide la retina, desde el punto
de vista clínico, en tres zonas anteroposteriores, y describe la extensiónde la enfermedad pormeri‐
dianos de 30_ (horas del reloj) afectados; los cambios retinianos se dividen en estadios de gravedad.
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Zonas de la retina afectadas
La zona I es el polo posterior o la zona interna. Es un círculo centrado en la papila, cuyo radio es
el doble de la distancia de la papila a la mácula.

La zona II se extiende desde el extremo periférico de la zona I hasta un círculo concéntrico tan‐
gencial a la ora serrata nasal.

La zona III es el remanente temporal en forma de media luna de la retina anterior a la zona II.
La zona III es la más lejana de la papila; es la última zona que se vasculariza.1

Extensión
La extensión de la retinopatía del prematuro se describe según los 12 sectores de 30_ afectados, que
se clasifican como las horas del reloj.1

Estadificación
Los cambios vasculares anómalos se dividen en cinco estadios y pueden progresar a desprendi‐
miento retiniano.
S Estadio 1: se caracteriza por una línea de demarcación que separa la retina anterior avascular

de la posterior vascularizada, que es prácticamente plana y blanca.
S Estadio 2: la línea de demarcación tiene ahora altura y anchura; la cresta puede ser blanca o

rosa; las crestas pequeñas de los vasos nuevos (descritas como “palomitas demaíz”) sepueden
localizar detrás de la cresta.

S Estadio 3: se caracteriza por la adición del tejido fibrovascular extrarretiniano que prolifera
a partir de la cresta del estadio 2 anterior; ese tejido se localiza en las caras posterior e interior
de la cresta, lo que provoca un aspecto desgarrado de la cresta conforme aumenta la prolifera‐
ción en el vítreo con presencia de neovasos elevados discurriendo por la superficie retiniana
a la altura de la cresta.

S Estadio 4: se caracteriza por el desprendimiento de retina parcial.
S Estadio 4A: es un desprendimiento cóncavo del tipo de tracción que se produce en la zona

periférica y no afecta la mácula central.
S Estadio 4B: el desprendimiento de retina afecta a la fóvea; el pronóstico para la recupera‐

ción de la agudeza visual es malo.
S Estadio 5: desprendimiento de retina total; casi siempre tiene un aspecto en embudo.1

Actualmente en México están disponibles los protocolos de tamizaje de lineamiento técnico para
el manejo de la retinopatía del recién nacido prematuro.

Guía de práctica clínica de la Secretaría de Salud
y el grupo ROP México actualizada en 2015
Se sugiere el tamizaje a la siguiente población:
S Todos los reciénnacidos pretérmino demenos de 34 semanas de edad gestacional o demenos

de 1,750 g de peso en el momento de nacer, o ambos.
S A criterio del médico tratante los recién nacidos pretérmino que tengan factores asociados.

Se debe realizar la revisión de la retina con oftalmoscopio binocular indirecto y una lupa esférica
de 20 o 28 dioptrías, bajo dilatación pupilar con tropicamida a 2.5%; aplicar dos o tres gotas una



RETOS ACTUALES EN PEDIATRÍA170

hora antes del examende fondo deojo; nodebe exceder tres aplicaciones y conblefarostato ydepre‐
sión escleral para detectar la retinopatía del prematuro en los recién nacidos.

El paciente debe ser vigiladomediante oximetría de pulso, frecuencia cardiaca y tensión arterial
continua.9

Es necesaria una valoración precoz y regular, por lo que es imprescindible realizar un programa
de detección temprana que permita identificar a la población en riesgo para así ofrecer undiagnós‐
tico temprano yun tratamiento oportuno enbúsqueda de reducir las secuelas visuales irreversibles,
ya que esta enfermedad no genera signos ni síntomas, y sólo se puede diagnosticar mediante una
oftalmoscopia.

MATERIAL Y MÉTODOS

En la Unidad Médica de Alta Especialidad Hospital de Pediatría, Centro Médico Nacional de Occi‐
dente, se realizó un estudio retrospectivo, observacional, descriptivo y transversal, mediante la
revisión de expedientes de 2018 a 2021, y la recolección de información en hojas de captación de
datos, así como de las notas médicas del expediente físico y virtual.

En este estudio se incluyeron pacientes referidos de otras delegaciones, entre las que se incluyen
Baja California Norte, Baja California Sur, Sonora, Sinaloa, Nayarit, Jalisco, Colima, Michoacán,
Guanajuato y Aguascalientes.

Lamuestra fue consecutiva no probabilística. Los criterios de exclusión consistieron en el expe‐
diente del recién nacido mayor de 37 semanas de gestación y en los expedientes incompletos, así
como los de los pacientes que fallecieron antes de su valoración oftalmológica.

RESULTADOS

Entre 2018 y 2021 se registraron un total de 10,653 casos de bebés prematuros en el Departamento
deOftalmología Pediátrica y laUnidad deCuidados IntensivosNeonatales. Las pruebas fueron rea‐
lizadas por dos retinólogos.

Fueron excluidos 428 expedientes que no cumplieron con los criterios de peso y edad gestacio‐
nal, y eliminados 48 casos, ya que el expediente se encontraba incompleto; 10,177 cumplieron con
los criterios de inclusión para este estudio, de los cuales 8,479 (83.32%) no presentaron retinopatía
del prematuro y 1,698 (16.68%) pacientes desarrollaron la retinopatía del prematuro que requirió
tratamiento; fuemás frecuente enel sexomasculino; losbebés prematuros tardíos presentaroncua‐
dros más severos y los que presentaron un grado de retinopatía mayor fueron los que se encontra‐
banentre las 28 y las 35 semanasde gestación, conunamayor frecuencia entre las 32 y las 34 semanas
de gestación (figuras XIV‐1 y XIV‐2).

En cuanto al factor de riesgo de peso para retinopatía del bebé prematuro, 97% pesaronmenos
de 1,750 g y ninguno de ellos requirió tratamiento conunpesomayor de 1,750 g (cuadro XIV‐1 y figu‐
ra XIV‐3).

DISCUSIÓN

La retinopatía del prematuro es una enfermedad que cursa conuna vitreorretinopatía proliferativa
en niños prematuros que debe ser diagnosticada y tratada oportunamente para evitar secuelas
visuales irreversibles, e incluso ceguera.

Se debe mencionar que la prevalencia acumulada de la retinopatía del bebé prematuro fue de
16.68%, y es inferior a la reportada en los hospitales de otros países en vías de desarrollo.

Se encontró un caso con un peso de 2,100 g con retinopatía del prematuro, por lo que se debe
considerar aumentar el criterio de peso.
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Figura XIV-1.Retinopatía del prematuro. El color azul representa el total deniños queno desarrollaron retinopatía delpre-
maturo, que equivale a 83%. El color rojo muestra que 17% sí desarrollaron retinopatía del prematuro.

Total de prematuros
valorados: 83%

Prematuros que desarrollaron
retinopatía del prematuro:
17%

Los pacientes que se encontraban en estadios 1, 2 y 3 presentaron buenos resultados en relación
con los estadios 4 y 5.

La supervivencia de bebés con prematuridad extremamenores de 28 semanas de gestación aún
no está totalmente documentada en México y es considerada como baja. Son escasos los reportes,
como describe Montiel, de hospitales en los que el límite de viabilidad es de 26 semanas de gesta‐
ción y 700 g en el momento del nacimiento, con una sobrevida intacta sin secuelas significativas
en 28 semanas de gestación y 900 g de peso en el momento de nacer, a diferencia10 de los países
desarrollados, en los que la supervivencia de los bebés prematuros extremos es de hasta 24 semanas
de gestación, lo cual condiciona que la retinopatía del prematuro vaya en aumento.10

CONCLUSIONES

1. La retinopatía del prematuro presentó una prevalencia acumulada de 16.68% en cuatro años
(de 2018 a 2021).

2. La prevalencia de la retinopatía del prematuro fue de 1,698 (16.68%).
3. La retinopatía del prematuro fue más frecuente en el sexo masculino.
4. Las edades gestacionales que presentaron retinopatía del prematuro fueron en el rango de 28

a35 semanas degestación, conunpicomáximo entre la trigésimaprimera y la trigésimacuarta
semanas de gestación.

Figura XIV-2. Frecuencia por sexo. El color azul representa el sexomasculino y el color rojo corresponde al sexo femenino.

Niños con retinopatía del
prematuro: 1,036 (61%)

Niñas con retinopatía del
prematuro: 662 (39%)
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Cuadro XIV-1. Cifras de pacientes prematuros valorados y de pacientes prematuros
que desarrollaron retinopatía del prematuro por año, de 2018 a 2021

Año Total de pacientes
prematuros revisados

Pacientes que desarrollaron
retinopatía del prematuro

2018 2,298 321
2019 2,324 459
2020 2,609 426
2021 2,946 492

5. Todos los casos que desarrollaron retinopatía del prematuro tuvieron un peso inferior a 1,750
gramos a excepción de un caso que pesó 2,100 gramos y tuvo 36 semanas de gestación.

6. Se observa que anualmente se incrementa 12% en la demanda de atención para la retinopatía
del prematuro en esta Unidad Médica de Alta Especialidad Hospital de Pediatría, Centro
Médico Nacional de Occidente.

Figura XIV-3. El color azul representa el total de bebés prematuros valorados por año y el color rojo el total de bebés que
desarrollaron retinopatía del prematuro por año. Se aprecia un incremento de 12% anual.
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INTRODUCCIÓN

stá bien establecido que las cardiopatías congénitas son las más frecuentes en el ámbito de
lasmalformaciones en el momento del nacimiento. Se desconoce la prevalencia real enMéxi‐
co, pero en el resto del mundo se considera que es de 8 por 1,000 nacidos vivos, por lo que,

de acuerdo con la tasa de natalidad en México, se puede inferir que cada año nacen alrededor de
18,000 a 21,000 niños con algún tipo de malformación cardiaca. Las cardiopatías congénitas en los
menores de un año constituyen la segunda causa de mortalidad a partir de 2005. Por tanto, en
México representan un problema de salud pública.1‐3 Una atención oportuna y adecuada incide de
manera evidente en la disminución de la mortalidad por cardiopatías congénitas. Para el trata‐
miento de estas cardiopatías existen alrededor de 140 procedimientos quirúrgicos; sin embargo, en
la actualidad se cuenta con la posibilidad de tratar algunas de estas enfermedades mediante técni‐
cas de mínima invasión, como el cateterismo cardiaco.

Historia y evolución de la cardiología intervencionista pediátrica
El primer cateterismo cardiaco fue realizado en 1929 por el doctor alemánWerner Forssmann (Ber‐
lín, 1904‐1979), quien realizó una disección en su propio brazo e introdujo una sonda vesical enuna
de sus venas, y después se trasladó a la sala de fluoroscopia (rayos X en tiempo real) para visualizar
la sonda, e introdujo cerca de 65 cm de sonda hasta ver que entraba en las cavidades derechas de
su corazón. En 1953 en México se realizó el primer tratamiento por cateterismo de una estenosis
valvular congénita.4‐7 Pero desde hace un par de décadas la cardiología intervencionista pediátrica
tuvo un gran avance gracias al desarrollo de procedimientos terapéuticos percutáneos y de nuevas
tecnologías y materiales con los que se fabrican los dispositivos, los catéteres y otros artefactos, lo
cual ha permitido tratar a pacientes de muy corta edad. El abordaje no quirúrgico de las cardiopa‐
tías congénitas representa en la actualidad más de 50% de los cateterismos cardiacos pediátricos.
En algunos defectos congénitos constituye el tratamiento de elección y persigue la corrección com‐
pleta; en otros actúa coordinadamente con la cirugía, sea como tratamiento paliativo inicial o como
abordaje de las secuelas y las lesiones residuales quirúrgicas.8‐16

La sala de hemodinámica del Hospital de Pediatría cuenta con un angiógrafo biplanar desde
2010, otorga atención a nuevedelegaciones del país yda apoyoa laUnidadMédicadeAltaEspeciali‐



RETOS ACTUALES EN PEDIATRÍA178

dad (UMAE) de Ciudad Obregón, Sonora, y a la de León, Guanajuato, por lo que nuestra área de
influencia abarca las regiones noroeste, occidente y del Bajío. Al año se realizan alrededor de 500
cateterismos cardiacos únicamente pediátricos, de los cuales cerca de 60% constituyen procedi‐
mientos intervencionistas. Los procedimientos realizados conmás frecuencia son los cateterismos
para diagnóstico y los procedimientos intervencionistas, como atrioseptostomía, angioplastia aór‐
tica con balón o con stent, o ambos, en coartación aórtica; angioplastia del ductus arteriosus con
stent en las cardiopatías ductodependientes; angioplastia con balón o stent, o ambos, en fístulas
sistemicopulmonares disfuncionales; y colocación de stent en tracto de salida del ventrículo dere‐
cho.Tambiénse realizanprocedimientos como el cierre percutáneodel conducto arterioso, el cierre
percutáneo de los defectos interauriculares, la embolización de colaterales venosas o arteriales, y
la embolizaciónde trayectos fistulosos; la extracciónde cuerpos extraños, como catéteresmigrados
al corazón o las arterias, y la recuperación de dispositivos oclusores embolizados; asimismo, existe
un amplio programa para el tratamiento de arritmias, ya que se realizan entre 60 y 80 procedimien‐
tos al año, como ablación con radiofrecuencia, colocacióndemarcapasos y desfibriladores automá‐
ticos implantables, así como la colocación de dispositivos de resincronización cardiaca.

En los últimos años el tratamiento percutáneo de las cardiopatías congénitas ha crecido a pasos
agigantados, por lo que la sala de hemodinámica también ha evolucionado, y en la actualidad se
realizan procedimientos de alta complejidad mediante el trabajo de un equipo multidisciplinario
que incluye cardiólogos intervencionistas pediátricos, cardiólogos ecocardiografistas pediátricos,
cardiólogos electrofisiólogos pediatras, cardiólogos pediatras expertos en imagen cardiovascular,
anestesiólogos pediatras, enfermeras especialistas en procedimientos percutáneos pediátricos, téc‐
nicos radiólogos, médicos residentes, proveedores de material y personal administrativo, que en
conjunto han logrado iniciar un programa con técnicas innovadoras de primer nivel para el trata‐
miento de los pacientes pediátricos con cardiopatías congénitas.

Además, la UMAEHospital de Pediatría, Centro Médico Nacional de Occidente, es de los pocos
centros del país en los que se realiza la colocación percutánea de válvula pulmonar, de modo que
se han realizado más de 50 cierres de comunicaciones interventriculares por vía percutánea y 20
cierres de conducto arterioso en bebés recién nacidos menores de 2 kg de peso. Asimismo, se han
realizado algunos procedimientos híbridos, como cierre de comunicación interventricular periven‐
tricular y tratamiento híbrido del síndrome de corazón izquierdo hipoplásico. Actualmente se
trabaja con el equipo de médicos materno‐fetales de la UMAE Hospital de Gíneco‐Obstetricia del
Centro Médico Nacional de Occidente en la planeación de procedimientos de intervencionismo
cardiaco fetal. Como parte del programa de electrofisiología se realizan ablaciones sin uso de
fluoroscopia tanto del lado derecho como del izquierdo del corazón, utilizando navegadores 3D y
con apoyo de ecocardiograma intracardiaco. A continuación se describen algunas de las técnicas
más novedosas realizadas en la sala de hemodinámica, así como sus indicaciones, técnica y compli‐
caciones.

CIERRE PERCUTÁNEO DE CONDUCTO ARTERIOSO
EN RECIÉN NACIDOS MENORES DE 2 KG DE PESO

Generalidades
Unconducto arteriosopersistente (CAP)es unapersistencia de la conexión fetal entre la arteriapul‐
monar y la aorta después de nacimiento, que generalmente ocasiona cortocircuito continuo de
izquierda a derecha. Después del parto la adaptación circulatoria depende del cierre del ducto arte‐
rioso dentro de los primeros días de vida. En los lactantes prematuros el cierre de este ducto con
frecuencia no ocurre de manera normal, debido a estructuras inmaduras y a una respuesta a los
mecanismos constrictivos. El conducto arterioso permanece abiertomás allá de la primera semana
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de vida hasta en 50%de los bebés prematuros y enmás de 80% de los bebés prematuros graves con
peso extremadamente bajo en el momento del nacimiento (< 1,000 g al nacer). La presencia de un
CAP hemodinámicamente significativo en estos recién nacidos prematuros se ha asociado a un
mayor riesgo de desarrollar enterocolitis necrosante, enfermedad pulmonar crónica, hemorragia
pulmonar, hemorragia intraventricular y muerte. Hasta la fecha no hay un consenso acerca de los
criterios clínicos o ecocardiográficos que definen la necesidad de cierre del CAP.17‐20

Existen modelos predictores de riesgo para desarrollar complicaciones graves en los bebés pre‐
maturos con CAP, que permiten decidir qué pacientes ameritan tratamiento.18 Las opciones actua‐
les de tratamiento más utilizadas para el cierre del CAP hemodinámicamente significativo en los
bebés prematuros incluyen tratamiento médico o ligadura quirúrgica. El tratamiento médico está
dirigido al cierre del CAP hemodinámicamente significativo, y consiste en la administración intra‐
venosa de los inhibidores de la ciclooxigenasa o paracetamol. Desafortunadamente, este trata‐
miento es efectivo en sólo cerca de 50% de los pacientes prematuros de muy bajo peso (< 1,000 g)
y se asocia a efectos secundarios, incluyendo alteraciones permanentes o transitorias de la función
renal, enterocolitis necrosante, perforación gastrointestinal y deterioro del flujo sanguíneo cere‐
bral. La ligadura quirúrgica ha constituido la principal opción de tratamiento para estos pacientes,
aunque se ha asociado a complicaciones, incluido el empeoramiento de la enfermedad pulmonar
y las alteraciones del desarrollo psicomotor, así como el síndromeposligadura. El cierre percutáneo
del CAP con dispositivo es el estándar de atención en las poblaciones de lactantes, infantes y adul‐
tos. Históricamente, el cierre percutáneo del CAP no se ha realizado de forma rutinaria en los lac‐
tantesmuy pequeños (peso≤ 2 kg).20‐26 Recientemente se publicaron evidencias que sugieren que
el cierre percutáneo del conducto arterioso es factible de forma segura y eficaz en los reciénnacidos
prematuros con el dispositivo Amplatzer PiccoloR, aprobado por la Food andDrugAdministration
en enero de 2019.27‐33 Existen algunas consideraciones especiales respecto al conducto arterioso en
los pacientes prematuros. La morfología del CAP en los casos extremadamente prematuros se ase‐
meja a la del conducto fetal, y actualmente es conocida comomorfología tipo F. Por lo general suele
ser largo y tubular, conunaconfiguración amanera depalo dehockey,34 comosemuestra en la figura
XV‐1 A.

Criterios para el cierre percutáneo del conducto
arterioso en los recién nacidos < 2 kg
S Indicaciones: peso≥ 700 g, más de tres días de vida, que el CAP sea hemodinámicamente

significativo, intento fallido o contraindicación para tratamiento farmacológico, conducto
arterioso con boca más estrecha≤ 4 mm y longitud de≥ 3 mm.30

S Contraindicaciones: infección activa, endocarditis, inestabilidad que impida el traslado del
pacientea la salade hemodinámica, cortocircuito dederecha a izquierda a través del conducto
arterioso, trombo intracardiaco, lesión renal severa, coartación aórtica y estenosis de la rama
izquierda de la arteria pulmonar.30

Técnica del procedimiento
Es de suma importancia el cuidado de la temperatura durante el traslado del paciente a la sala de
hemodinámica, así como a lo largo del procedimiento. Conel pacientebajo anestesia general e intu‐
bación endotraqueal, se realiza una punción venosa femoral, idealmente guiada por ultrasonido;
se utiliza una aguja de 21 G x 3/4” x 7” (0.8 x 19 mm) y una guía de 0.014”, así como un introductor
radial hidrofílico de 4 Fr. Se debe evitar la punción arterial femoral. Se sugiere realizar mediciones
ecocardiográficas antes de cruzar el conducto arterioso, para evitar el riesgo de espasmo ductal
(figura XV‐1 A). La colocación de un termómetro esofágico servirá como referencia anatómica o
landmarks (figuraXV‐1 D). En la vía venosaanterógrada, bajo visión fluoroscópica, se introduceuna
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Figura XV-1. Técnica del procedimiento. A.Medición ecocardiográfica del conducto arterioso persistente (CAP). B.Control
ecocardiográfico durante el cierre percutáneo.C.Dispositivo Amplatzer PiccoloR 4-2.D.Angiografía delCAP y landmarks.
E. Cierre del ducto arterioso con dispositivo Amplatzer PiccoloR 4-2. F. Compresión gentil de la región inguinal después
del cierre percutáneo.

A B C

D E F

sondaenel conducto arterioso conapoyodeuncatéterhidrofílico vertebral de 4Fr yuna guíahidro‐
fílica. Se realiza una angiografía con 2mL de medio de contraste en la aorta descendente, frente al
conducto arterioso, y después lamedición angiográfica del mismo (figura XV‐1 D). Se utiliza el dis‐
positivo Amplatzer PiccoloROccluder, el cual se puede entregar a través de un sistema TorqVueR
LP de 4 Fr (Abbott Structural Heart, Plymouth, Minessota). Se elegirá un diámetro del dispositivo
1 mm mayor que el diámetro de la porción más estrecha del conducto arterioso; en la mayoría de
los casos se prefiere la longitud de 2mmdel dispositivo, considerando que el objetivo es que ambos
discos de retenciónpermanezcan situados intraductales para así disminuir el riesgo de obstrucción
de la aorta descendente o la arteria pulmonar izquierda. El dispositivo más utilizado es el de 04 a
02 (figura XV‐1 C). Se verifica la posición del dispositivo, descartando un cortocircuito residual, y
la obstrucción de la aorta o la arteria pulmonarmediante ecocardiografía (figura XV‐1 B), y fluoros‐
copia (figuraXV‐1 E); se liberael dispositivo y sevigila al paciente unosminutos; si no haycomplica‐
ciones, se retira el introductor venoso y se realiza una compresión gentil durante unos minutos
(figura XV‐1 F).

Resultados
Hasta el día de hoy, en el Hospital de Pediatría se han realizado 20 procedimientos en los bebés
prematuros que van desde los 960 g a los 2 kg de peso, con una tasa de éxito para implante de 100%
duranteel procedimiento, lesiones vasculares0%, insuficiencia tricuspídea0%, obstrucciónaórtica
0%, obstrucción pulmonar 0%, hemólisis 0%, nefropatía por contraste 0% ymortalidad 0%. Hubo
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un caso de embolización del dispositivo seis horas después del procedimiento, que se logró retirar
por vía venosa percutánea sin complicaciones. Más adelante el paciente fue sometido a cirugía de
manera programada. Por lo tanto, la tasa de complicaciones (no graves o catastróficas) hasta el
momento es de 5% (un paciente).

Discusión
En 2021 se publicaron las guías para prevenir y tratar complicaciones asociadas al procedimiento,
en las que se dio a conocer que las complicaciones más frecuentes para este procedimiento son la
embolización, lamigracióny laprotrusióndel dispositivo, la insuficiencia tricuspídea, la lesiónvas‐
cular, el cortocircuito residual, la hemólisis y la nefropatía inducida por contraste. Se analizaron
los resultados de siete centros que reunieron a 327 pacientes demenos de 2 kg de peso tratados con
esta técnica, y se encontróun éxitodel implantede 97%,una tasade embolizaciónde 2.8%, obstruc‐
ción aórtica de 1.2%, insuficiencia tricuspídea de 3.1%, lesión vascular de 0.9% y mortalidad de
0.6%. Esto es equiparable a los resultados quirúrgicos, por lo que se puede considerar como unpro‐
cedimiento seguro y efectivo.35 Asimismo, los resultados del equipo son similares a los de otros cen‐
tros que están realizando el procedimiento.

IMPLANTE PERCUTÁNEO DE VÁLVULA PULMONAR
EN PACIENTES MENORES DE 18 AÑOS DE EDAD

Antecedentes
Cerca de 20%de los reciénnacidos con cardiopatía congénita tienenanomalías en la válvulapulmo‐
naro enel tractode salidadel ventrículo derecho, como tetralogíade Fallot, tronco arterioso, atresia
pulmonar cono sin comunicación interventricular, algunas formasde doble vía de salida del ventrí‐
culo derecho o transposición de grandes arterias, las cuales requieren reconstrucción del tracto de
salida del ventrículo derecho mediante diferentes estrategias, que incluyen el uso de parche trans‐
anular e infundibular, válvulas protésicas biológicas y conductos valvados, con el fin de conectar
el ventrículo derecho con la arteria pulmonar.36

Recientemente surgió la implantación percutánea de válvulas pulmonares protésicas como una
opción factible y de mínima invasión en pacientes seleccionados, evitando las intervenciones qui‐
rúrgicas.37

Implantación percutánea de válvula pulmonar
Los conductos ventriculopulmonares y las válvulas bioprotésicas están destinados a volverse dis‐
funcionales y requieren ser reemplazados entre 10 y 20 años después de la implantación. Una vál‐
vula bioprotésica disfuncional proporciona una zona ideal para el implante percutáneo de válvula
pulmonar, un procedimiento denominado valve in valve, obviando la reintervención quirúrgica y
con excelentes resultados. En presencia de válvulas bioprotésicas de tamaño insuficiente colocadas
en la infancia, el procedimiento valve in valve aún se puede realizar aumentando el tamaño de la
válvula bioprotésica con el uso de balones de alta presión para fracturar el anillo de la válvula, por
lo regular inflando un balón ligeramente sobredimensionado (alrededor de 2 mm por encima del
diámetro interior de la válvula y en general utilizando > 10 atm de presión).38

Indicaciones de recambio de válvula pulmonar
La mayoría de los pacientes con lesiones congénitas del lado derecho (como tetralogía de Fallot)
necesitanmúltiples reemplazos de válvulas pulmonares a lo largo de su vida, debido a la disfunción
valvular por estenosis o la regurgitación, o ambas, lo cual tiene efectos nocivos en el corazón de
estos individuos.39

Las recomendaciones actuales para el recambio valvular pulmonar incluyen hipertensión severa
del ventrículo derecho conuna razónde presión ventrículoderecho/ventrículo izquierdo> 0.7, sín‐
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tomasde insuficiencia cardiacaque requierenmanejo farmacológico, insuficiencia pulmonar signi‐
ficativa (fracción regurgitante> 25%)y estenosis pulmonar significativa conuna relacióndepresión
del ventrículo derecho/ presión sistémica > 2/3, gradiente Doppler máximo > 50 mmHg o medio
> 30mmHg, dilatación del ventrículo derecho (volumen telediastólico indexado > 150 a 170mL/m2,
volumen telesistólico indexado > 70 a 85 mL/m2), alteración de la contractilidad del ventrículo
derecho (fracción de eyección del ventrículo derecho < 47%), disminución del volumen telediastó‐
lico del ventrículo izquierdo < 65mL/m2, deterioro de la función cardiopulmonar durante el ejerci‐
cio y duración del intervalo QRS > 140 mseg. El incremento de los niveles de péptido natriurético
cerebral constituye un criterio adicional.40

Perspectiva histórica
La implantación percutánea de válvula pulmonar es quizá el procedimiento más innovador des‐
arrollado para tratar las cardiopatías congénitas en las últimas dos décadas. En agosto de 2000 Bon‐
hoeffer y col. informaron por primera vez la implantación percutánea de una válvula pulmonar en
un modelo de cordero. Aunque sólo 7 de 11 implantes tuvieron éxito (debido a los ángulos agudos
en estos pequeños animales), el estudio inició el camino para su aplicación en seres humanos.41

En octubre de 2000, en Francia, Bonhoeffer y col. reportaron la primera implantación humana
de una válvula pulmonar percutánea en unniño de 12 años que se había presentado con atresia pul‐
monar con defecto del tabique ventricular y un conducto disfuncional entre el ventrículo derecho
y la arteria pulmonar.42

La primera implantación en EUA fue en enero de 2007 en el Boston Children’s Hospital, y llevó
a la aprobación por parte de la Food and Drug Administration en 2010.39

Experiencia en México
En México existe poca información publicada respecto al implante percutáneo de válvula pulmo‐
nar, considerando el elevado costo de esta tecnología; su llegada a México se ha visto limitada y
pocos centros realizan este procedimiento.

Patrón Chi y col. publicaron su experiencia inicial con el implante percutáneo de la válvulaMe‐
lodyRdonde se realizó el procedimiento en cuatro pacientes, tres de ellos condiagnóstico de tetra‐
logía de Fallot (75%) y uno con tronco arterioso tipo 1; no se reportaron complicaciones después
del procedimiento, con una importante reducción del gradiente pico‐pico e insuficiencia menos
que leve luego del implante.43

Válvula percutánea por primera vez en
el Instituto Mexicano del Seguro Social
El InstitutoMexicanodel SeguroSocial (IMSS) siempre seha caracterizadopor estar a la vanguardia
en el manejo y el tratamiento de los pacientes, y esta ocasión no es la excepción. En septiembre de
2017 se colocó la primera válvula pulmonar por vía percutánea en el IMSS y la cuarta enMéxico, en
la UMAE Hospital de Pediatría, Centro Médico Nacional de Occidente, en Guadalajara, Jalisco.

Entre los pacientes susceptibles de colocación de válvula MelodyR fue avaluada una paciente
de 14 años con diagnóstico posquirúrgico de tetralogía de Fallot, con antecedente de cirugía al año
de edad y reintervenciónquirúrgica para la colocaciónde válvula biológica St. Jude enposiciónpul‐
monar.

La paciente desarrolló estenosis de la prótesis biológica valvular pulmonar, con disminución de
la clase funcional y alto riesgo quirúrgico para una tercera intervención quirúrgica, por lo que se
presentó el caso en sesiónmédico‐quirúrgica, considerando como opción este innovador procedi‐
miento que se estaba realizando en el mundo, y del cual sólo se habían llevado a cabo dos procedi‐
mientos en México en el Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”, del Instituto de Seguridad
y Servicios Sociales de los Trabajadores del Estado. Siempre con lamentalidad innovadora enbene‐
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ficio de la población derechohabiente, se decidió proponer a esta paciente, por cumplir con los cri‐
terios, para sustitución valvular pulmonar, que se realizaríapor víapercutánea. Enel protocolodes‐
crito se solicitó un cateterismo antes de la colocación de válvula pulmonar por vía percutánea.
Mediante accesos vasculares venoso y arterial femoral se procedió a ascender los catéteres para son‐
dar el ventrículoderechoy la arteriapulmonar, con tomadepresión y trazo de retiro paraevidenciar
el gradiente. Después se realizó una ventriculografía derecha en la que se determinó una estenosis
severa de la válvula protésica, con un anillo de 19 mm de diámetro. Se procedió a insuflar el balón
a nivel de la válvula protésica, a fin de determinar el comportamiento del tracto de salida del ventrí‐
culo derecho, así como a revisar el trayecto de las arterias coronarias, a fin de descartar la compre‐
sión coronaria al colocar la prótesis. Debido a que el hospital fue pionero en este procedimiento,
cuando observó una válvula protésicamuy estenótica y que limitaría la adecuada aperturade la vál‐
vula MelodyR, se decidió fracturar la válvula biológica para incrementar el área de implantación
de la válvula percutánea. Con un balón de alta presión y un diámetro de 22mm se logró la fractura
de la válvula bioprotésica, con disminución del gradiente y ampliación del tracto de salida del ven‐
trículoderecho; después se procedió a la colocacióndel Stent CPrecubiertoR, parapreparar la zona
de anclaje para la colocación de la válvula pulmonar.

Colocación de válvula pulmonar
Se procedió a montar la válvula MelodyR del número 18 en un sistema de ensamble del número
22. Para ello se ascendió sobre el tracto de salida del ventrículo derecho, se colocó sobre el plano
valvular, se insufló a nominal con adecuada apertura de ésta y se procedió a realizar la angiografía
en el tronco de la arteria pulmonar, sin datos de insuficiencia; se realizó el trazo del retiro sin gra‐
diente residual.

La paciente tuvo una excelente recuperación, con deambulación en las siguientes 24 h después
del procedimiento y el egreso a las 48 h posprocedimiento (figura XV‐2).

Resultados
De 2017 a la fecha, en la UMAEHospital de Pediatría del CentroMédico Nacional de Occidente, en
Guadalajara, Jalisco, se han colocado 13 válvulas pulmonares por vía percutánea, de las cuales 12han
sido válvulasMelodyR y unaha sido válvula Edwards. A todos los pacientes se les realizó un catete‐
rismo antes de colocar la válvulaMelodyRy seaplicó unexamende las coronarias; en trespacientes
su tuvo que fracturar la válvula protésica para ampliar la vía de salida, con la colocación de stent
prevalvular. En 100% de los pacientes no hubo un gradiente significativo después de la colocación
de la válvula MelodyR o Edwards. No hubo complicaciones significativas durante el egreso en las
siguientes 24 a 48 h.

Durante el seguimiento sólo un paciente requirió valvuloplastia percutánea por reestenosis de
la válvula pulmonar, sin necesidad de nuevo manejo.

La implantación percutánea de la válvula pulmonar hoy es una realidad y constituye claramente
unmétodo seguro y eficaz que beneficia a los pacientes de alto riesgo quirúrgico, con una tasa baja
de complicaciones.

ABLACIÓN DE ARRITMIAS EN PEDIATRÍA

La electrofisiología cardiaca es parte de la cardiología intervencionista y se encarga de estudiar las
alteraciones del ritmo cardiaco, que han sido divididas enbradiarritmias y taquiarritmias; la ausen‐
cia de tratamiento puede llevar a disfunción cardiaca, dilatación de las cavidades del corazón y
muerte súbita.

Los trastornos del ritmo cardiaco en los niños constituyen una entidad nosológica propia de la
edad, cadavezmás reconocida. Losniños concardiopatía congénita tienenunaprevalencia dearrit‐
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Figura XV-2. Implante de prótesis valvular pulmonar percutánea. A. Angiografía diagnóstica de disfunción del tracto de
salida del ventrículo derecho por insuficiencia valvular pulmonar severa. B. Implante de stent en el tracto de salida del
ventrículoderecho.C.Angiografía coronaria.D.Ascensode la válvulaMelodyR crimpada. E.Entrega de la válvulaMelodyR.
F. Angiografía final para observar la válvula MelodyR en adecuada posición y sin insuficiencia valvular.
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miasmayor, pero lamayoría de los casos de arritmias que llegana unservicio especializado cuentan
con un corazón estructuralmente normal. Aunque no tengan una cardiopatía estructural, los sus‐
tratos anatómicos que causan las arritmias son congénitos.44,45

La prevalencia de trastornos del ritmo aumenta hasta la adolescencia. Se ha estimado en 1.25%
de los niños de cinco y seis años, y en 2.32% de los niños de 12 a 13 años de edad. La prevalencia de
cardiopatías congénitas es de 0.4 a 1.2%, por lo que se puede afirmar que las arritmias son la princi‐
pal enfermedad cardiaca del niño.44,46 Las arritmias sepueden iniciar a cualquier edad, incluso estar
presente en el feto.47‐49

En la consulta externa de pediatría predominan las formas benignas. En las consultas de cardio‐
logía y de la Clínica de Arritmias del hospital siguen predominando las arritmias benignas, pero
también, por ser un hospital de concentración, se observan las formas más graves, provenientes de
varias entidades federativas (Baja California, Baja California sur, Sonora, Sinaloa, Nayarit, Aguasca‐
lientes, Zacatecas, Guanajuato, Michoacán, Colima y Jalisco).

Se empezó a utilizar las ablaciones transcatéter en casos pediátricos en el decenio de 1990 como
una alternativa a la cirugía que estaba reservada para casos seleccionados con taquicardias incesan‐
tes o que amenazaban la vida del niño.50 EnMéxico comenzaron a realizarse estudios electrofisioló‐
gicos en la población pediátrica y con cardiopatías congénitas en el InstitutoNacional deCardiolo‐
gía “Ignacio Chávez”, el Hospital General de México y el Hospital de Cardiología, Centro Médico
Nacional “Siglo XXI”, del IMSS, así como procedimientos para taquicardias supraventriculares, ta‐
quicardias ventriculares provenientes de los fascículos yaleteos dependientesdel istmocavotricus‐
pídeo. Sin embargo, en el Hospital de Pediatría del Centro Médico Nacional deOccidente, enGua‐
dalajara, Jalisco, se inició el Servicio de Electrofisiología Cardiaca en 2012, el cual fue el primero en
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tener servicio exclusivo para la atenciónde arritmias en la población pediátrica en el IMSS, conuna
plaza de electrofisiología. Actualmente se realizan en promedio de 60 a 80 procedimientos al año,
entre estudios electrofisiológicos de diagnóstico y ablación convencional o con sistemas demapeo
3D, o ambos; este último sin el uso de fluoroscopia desde 2019, implante demarcapasos endocárdi‐
cos, desfibriladores automáticos implantables, resincronizadores cardiacos, implante de Holter
subcutáneoyextraccióndeelectrodos y sistemas deestimulación cardiaca. La edadde lospacientes
que han necesitado la realización de estudios electrofisiológicos más ablación va de 7 días de vida
a 17 años 11 meses de edad.

Hay que destacar que el Hospital de Pediatría es el único centro que realiza procedimientos de
ablaciones sin el uso de fluoroscopia tanto del lado derecho como del izquierdo del corazón,
usando navegadores 3D (CartoR, Biosense Webster, Johnson & Johnson), y para el abordaje
izquierdo, con el apoyo de un ecocardiograma intracardiaco.

Tras realizar las punciones venosas y la colocación de introductores de 6 Fr y dos punciones de
8 Fr se procedió a avanzar por el introductor de 8 Fr el catéter de ablación Thermocool Smart‐
touchRSFoPentarayR, con el cual se realiza la visualizaciónde lamatrizhasta observar electrogra‐
mas auriculares. Una vez en la aurícula se realiza la calibración de la fuerza de contacto a 0 g y se
procede a realizar un mapa anatómico que detalla la anatomía auricular y delimita las siguientes
estructuras: vena cava inferior, vena cava superior, seno coronario, anillo tricuspídeo y la región de
His. Después se avanzan los catéteres diagnósticos cuadripolar deflectable y decapolar, unidirec‐
cional o bidireccional cual fuera el caso, a través de la visualización de la matriz, llevándose a la
región de His/ventrículo derecho y al seno coronario. Una vez situados, se procede a realizar el
mapa de activación en caso de arritmias, como aleteo auricular y taquicardia auriculoventricular
por reentrada nodal, como el síndrome deWolff‐Parkinson‐White, la taquicardia recíproca auricu‐

Figura XV-3. A.Reconstrucción anatómica conmapa de activación de la aurícula derecha y venas cavas superior e inferior,
y vena cava izquierda persistente, a la cual se le realizó ablación de taquicardia auriculoventricular con reentrada nodal.
B.Reconstrucción anatómica de la aurícula derecha (AD) en proyección oblicua anterior derecha, mostrando unmapa de
activación y voltaje en el paciente después de ablación de aleteo auricular atípico de la pared lateral de la AD, con
antecedente de corrección de transposición de grandes arterias.C.Ablación de taquicardia auricular focal proveniente de
la orejuela izquierda. La zona roja corresponde al lugar de inicio de la activación durante la taquicardia; las zonas azules
y las moradas son las últimas regiones en activarse en este caso a la aurícula derecha. D. Reconstrucción anatómica con
ecocardiograma intracardiaco de paciente con procedimiento de Fontan intracardiaco a quien se le realizó ablación de
aleteo auricular dependiente del istmo cavotricuspídeo.
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loventricular ortodrómica, la taquicardia recíproca auriculoventricular antidrómica y las extrasís‐
toles ventriculares del ventrículo derecho. En caso de taquicardias auriculares o abordajes anteró‐
grados de las vías accesorias izquierdas se realiza la punción transeptal sin aguja, guiada por la
visualización de la vaina VizigoR y el ecocardiograma intracardiaco, así como el abordaje retroaór‐
tico para extrasistolia ventricular izquierda (figura XV‐3).

CONCLUSIONES

La cardiología intervencionista pediátrica ha tenido un gran avance en los últimos años, gracias al
desarrollo de procedimientos terapéuticos percutáneos, las nuevas tecnologías y losmateriales con
los que se fabrican losdispositivos, y los catéteres, entre otros, lo queha permitido tratar apacientes
demuy corta edad con procedimientos demínima invasión y contribuye a reducir lamorbimortali‐
dad, acortar la estancia hospitalaria, disminuir los costos y mejorar la calidad en la atención. El
apoyo de las autoridades del IMSS y del gobierno federal permite contar con material innovador,
de excelente calidad, para la realización de procedimientos cada vez más complejos. Sin embargo,
existen áreas de oportunidad, como la adquisición de tecnología que actualmente es utilizada en
lospaísesdeprimermundo, comosalas dehemodinámica con fusiónde imagendeecocardiografía,
angiotomografía y resonanciamagnética, así comomodelos de realidad virtual, que brindanseguri‐
dad y reducen el tiempo de los procedimientos y la cantidad de radiación administradaa lospacien‐
tes pediátricos. El personal médico está consciente de la responsabilidad que implica trabajar para
los niños mexicanos con enfermedades cardiacas, por lo que el Hospital de Pediatría está compro‐
metido a continuar con el trabajo en equipo que ha realizado en los últimos años, en beneficio de
los pacientes.
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CAPÍTULO XVI
Atención integral del paciente pediátrico que vive

con virus de la inmunodeficiencia humana
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INTRODUCCIÓN

ctualmente las personas que viven con el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) en‐
frentan una serie de obstáculos que dificultan la adecuada aceptación de la enfermedad
tanto por parte de las personas que los rodean como por ellos mismos.

La desigualdad social, la marginación y la estigmatización de la enfermedad y de quienes la
padecen son parte de dichos obstáculos.

Una parte integral de los Objetivos de Desarrollo Sostenible, que los Estados miembros de las
Naciones Unidas aprobaron en 2015, incluyenponer fin a la epidemia del síndrome de inmunodefi‐
ciencia adquirida (SIDA) para 2030.

Con base en los conceptos de igualdad y responsabilidad compartida, y con fundamento en el
artículo 4_ de la Constitución Política de los Estados Unidos Mexicanos, que expresa que toda per‐
sona tiene derecho a la salud, México busca ampliar a través de sus instituciones los servicios para
llegar a poblaciones clave, ofreciéndoles prevención y tratamiento del VIH y otras enfermedades
de transmisión sexual.

La adecuada atención de esta patología implica el manejo integral de las personas que la pade‐
cen. El tratamiento antirretroviral prescrito por el médico infectólogo es insuficiente si no esté
acompañado de la valoración nutricional, el acompañamiento psicológico, la intervención de tra‐
bajo social en el entorno familiar y la difusión de información a la población general para lograr
erradicar la discriminación.

EPIDEMIOLOGÍA

Desde el inicio de la pandemia, a mediados de la década de 1980, la Organización de las Naciones
Unidas, junto con la OrganizaciónMundial de la Salud, formaron el Programa Conjunto de las Na‐
ciones Unidas sobre el VIH/SIDA (ONUSIDA) y han reportado aproximadamente 32 millones de
muertes atribuibles al VIH a nivel mundial. Actualmente 37.8 millones de personas viven con el
VIH, de las cuales 1.8 millones son niños y 8.1 millones son sujetos que no saben que lo padecen.

Los grupos de mayor riesgo de contraer la infección son principalmente:
S Hombres que tienen sexo con otros hombres.
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S Usuarios de drogas intravenosas.
S Personas en prisión y sus contactos.
S Trabajadores sexuales.
S Personas transgénero.
S Amas de casa.

Los hijos de mujeres que viven con VIH son otro grupo con alto riesgo de infección. Afortunada‐
mente, uno de losmás grandes éxitos es la respuesta positiva a las campañas de erradicaciónde esta
forma de transmisión, debido principalmente al diagnósticomaterno oportuno y a las guías de tra‐
tamiento del recién nacido con riesgo de infección. El colectivo ONUSIDA propuso en 2014 “Los
objetivos del milenio”, un programa en el que se pretendía contribuir al fin de la pandemia; dichos
objetivos inicialmente consistían en que:
S 90% de las personas que viven con VIH conocieran su estado serológico.
S 90%de las personas que conocen su estado serológico recibieran tratamiento antirretroviral.
S 90% de las personas que recibieran tratamiento antirretroviral presentaran cargas virales

indetectables.

Desafortunadamente, en 2020 el ONUSIDA reportó que de esta población sólo 81% conocen su
estado serológico, 67% tienen acceso a tratamiento y 59% se encuentran en supresión virológica.
Esto significa que el enfoque actual no está dando suficientes resultados. Si bien se han logrado
algunos avances, como lo comentado en la transmisión perinatal, se sigue olvidando a los grupos
de población marginal, el estigma de la enfermedad sigue presente y se sigue luchando por usar
adecuadamente los recursos para garantizar un mayor impacto.

La población adolescente constituye uno de estos grupos marginales, pues de 2005 a 2012 hubo
un incremento de hasta 50% de mortalidad. El VIH fue la segunda causa de muerte en el mundo
y la primera causa de muerte en África en ese grupo poblacional.

En la población pediátrica se debe priorizar el diagnóstico temprano, ya que presenta un pico
demortalidad entre los dos y los tresmeses de vida. En años recientes 40%de losniños fuerondiag‐
nosticados a tiempo en 21 países, < 1/10 niños tuvieron acceso a una prueba; sin embargo, este grupo
tiene opciones de tratamiento limitadas, debido a la falta de presentaciones pediátricas.

En Latinoamérica se reportó un incremento de 21% de infecciones desde 2010; 77%de las perso‐
nas que viven con el VIH conocen su estado, 60%se encuentran en terapia antirretroviral y sólo 53%
no han sido detectadas.

Diversas encuestas reportan que hasta uno de cada tres adultos presentan actitudes de discrimi‐
nación hacia las personas que viven con VIH. Por otro lado, las muertes relacionadas con el VIH
disminuyeron 8% desde 2010 y la tasa de transmisión madre‐hijo se redujo de 20 a 15% entre 2010
y 2019.

El SistemadeVigilancia Epidemiológica de VIH/SIDAdeMéxico reportó hasta el primer trimes‐
tre de 2019 un total de 205,351 personas viviendo con VIH, de las cuales 4,006 corresponden a la
población pediátrica (de 0 a 14 años), representando 2.1% del total. Se estima que hasta el corte de
2018 existían 2,644 casos nuevos de VIH/SIDA diagnosticados, de los cuales 20 fueronmenores de
14 años de edad.

En el occidente del país elHospital de Pediatría del CentroMédicoNacional deOccidentebrinda
atención a 42 pacientes pediátricos originarios de los estados de Jalisco, Colima, Michoacán, Naya‐
rit, Baja California y Sinaloa. La Clínica de VIH del Hospital de Pediatría cuenta con 92% de sus
pacientes en supresión viral, 100% de acceso a fármacos antirretrovirales, manejo conjunto con los
servicios de nutrición, psicología, paidopsiquiatría y trabajo social, y diariamente se difunde infor‐
mación en la población hospitalaria (pacientes con otras patologías y personal de salud) respecto
a la meta de cero discriminación.
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Figura XVI-1.
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VIROLOGÍA

El VIH es un retrovirus perteneciente al género Lentivirus y a la familia Retroviridae, los cuales se
caracterizan por ser virus de RNA de cadena sencilla con envoltura. Los lentivirus típicamente
muestran un curso crónico de la enfermedad, con un largo periodo de latencia. Se replican por
medio de intermediarios de DNA ya que codifican una enzima conocida como transcriptasa
inversa, una DNA polimerasa dependiente de RNA, la cual convierte el genoma RNA en una copia
de DNA de doble cadena que más tarde se integra en el cromosoma del hospedero, lo que lo hace
extremadamente difícil de erradicar con las terapias actuales.

En la actualidad se conocen dos variedades virales: VIH‐1 y VIH‐2, que filogenéticamente tienen
una similitud de 60%. El VIH‐1 es el causante de la pandemia mundial de SIDA; el VIH‐2, aunque
también puede producir SIDA, se consideramenos patogénico, menos transmisible y se encuentra
confinado principalmente a las zonas del África Occidental.

El VIH‐1 tiene formade esfera conundiámetro de 100 a 120 nm. Posee una envoltura que consiste
enuna bicapa lipídica tomadade lamembrana de la célula humanadurante el proceso de gemación
de nuevas partículas virales, glucoproteínas que consisten en glucoproteína 120 o de superficie
(gp120), y un tronco de tres moléculas llamadas glucoproteína 41 (gp41) o simplemente conocidas
como transmembranas. Fuera de la membrana, el virus posee receptores para CD4+ y receptores de
quimiocina, llamados CCR5 y CXCR4, que actúan como correceptores en la unión celular. Entre la
envoltura y el núcleo se encuentra la matriz, formada principalmente por la proteína p17.

El nucleoide central o nucleocápside es una estructura tubular proteica que alberga en su inter‐
ior la información genética endos cadenas idénticasdeRNA.En el núcleo seencuentran laproteína
p7 y las principalesproteínas estructuralesdel núcleo, la p24y lap6. Tambiéncontiene tres enzimas
esenciales para la replicación viral: transcriptasa inversa, proteasa e integrasa (figura XVI‐1).

Ciclo de replicación
Se sabe que el principal receptor del VIH es el CD4, que se expresa en la superficie de los linfocitos
T, los monocitos, los macrófagos y las células dendríticas. También requiere un correceptor para
lograr entrar en la célula huésped, que típicamente son los receptores de quimiocinas CCR5 y
CXCR4. Diferentes variantes usan una u otra quimiocina, y algunas pueden usar cualquiera de las
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dos. CCR5 yCXCR4 se expresandiferencialmente en algunos subtipos de células T, conCCR5expre‐
sado en altos niveles en linfocitos T de memoria, pero no en linfocitos T vírgenes, que expresan
CXCR4 o ambos. CCR5 también se expresa en los macrófagos y las células dendríticas.

Los viriones retrovirales se absorben a los receptores de la membrana celular e ingresan en la
célula por fusión directa entre la envoltura viral y la membrana plasmática de la célula hospedera.
En el caso del VIH‐1, la proteína de unión del virión es la glucoproteína gp120 y el receptor celular
es la molécula CD4 con uno de los receptores de quimiocina—CCR5 o CXCR4—que actúan como
correceptores. Estos receptores y correceptores se encuentranprincipalmente en lamembranaplas‐
mática de los linfocitos T CD4, en las células de linajemonocito‐macrófago y en algunas otras célu‐
las blanco, como las células de Langerhans, las dendríticas y las de lamicroglía. Esta uniónoacopla‐
miento origina un cambio conformacional en gp120, que permite plegarse a gp41, permitiendo el
ingreso y la fragmentación de la nucleocápside, lo que da paso a la liberación de los componentes
genéticos‐enzimáticos/RNA.

Poco después de ser liberado el RNA en el citoplasma celular, la transcriptasa reversa comienza
el proceso de retrotranscripción o transformación de RNA viral a DNA viral, con la formación del
RNA viral en una cadena complementaria de DNA, dando origen a una doble hélice de RNA‐DNA.
Posteriormente se separa la doble cadena de RNA‐DNA, eliminando la cadena simple de RNA, y
ocurre la síntesis de una secuencia consenso a la secuencia simple de nucleótidos retrotranscrita,
formando una cadena útil de DNA viral. La integrasa crea extremos cohesivos en la cadena deDNA
viral, permitiendo la integración del genoma del virus a la célula huésped; una vez que ocurre este
paso el genoma viral se vuelve parte del genoma celular y la célula se infectademanerapermanente,
finalizando así la primera mitad de su ciclo replicativo.

La segunda etapa del ciclo biológico comprende desde la biosíntesis de los componentes virales
hasta la salida de los viriones. Inicia la transcripción del provirus, en el que el RNAgenerado es pro‐
cesado en el núcleo y transportado al citoplasma, donde se traduce y da origen a las distintasproteí‐
nas virales, que viajan hasta los centros de ensamblaje para formar los nuevos viriones. Una enzima
fundamental en la formación de los viriones es la proteasa viral, la cual provoca la ruptura de la
poliproteína Gag en proteínas de la cápside y de la poliproteína Pol, precursora de las enzimas vira‐
les del VIH‐1 (proteasa, integrasa y transcriptasa reversa).

Lamaduración final de los viriones y el ensamblaje correcto de las proteínas virales se producen
al final del ciclode infectivo, cuandoeste complejo neoformadoabandona la célula, llevándosecon‐
sigo un fragmento membranal.

DIFERENCIAS CON LA POBLACIÓN ADULTA

Es bien conocido que la fisiología del paciente pediátrico es diferente de la del adolescente y del
adulto, y la infección por VIH no es la excepción. Algunas de las diferencias más notables son:
S Losniñosmenoresde unaño deedad tiendena progresarmás rápido, debido a lamayor canti‐

dad de células inmunitarias que el VIHpuede infectar, por lo que de 20 a 30%muerendurante
el primer año de vida.

S El sistema inmunitario inmaduro del paciente pediátrico permite una respuesta inmunitaria
retardada o disminuida, por lo que las cargas virales plasmáticas declinan más lentamente;
además, debido a la oscilante cantidad de linfocitos en los pacientes menores de 12 años de
edad, se deben monitorear los linfocitos T CD4 en porcentajes y no en cantidad total.

TRANSMISIÓN DE MADRE A HIJO

La mayoría de las infecciones pediátricas por VIH se producen por transmisión de madre a hijo en
tres puntos temporales distintos: el útero (30%), el intraparto (70%)o la lechematerna. Enausencia
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de cualquier intervención, las tasas de transmisiónoscilan entre 15 y 45%; sin embargo, las interven‐
ciones eficaces permiten reducir esas cifras a niveles menores de 5%. La Organización Mundial de
la Salud considera aceptable una tasa de transmisión vertical del VIH menor de 2%.

Los niveles maternos de VIH son un factor de riesgo importante para todas las formas de trans‐
misión; sin embargo, la mayoría de los niños nacidos de mujeres con carga viral alta y recuento de
células T CD4 bajo no se infectan.

La transmisión transplacentaria del VIH es la forma menos frecuente del contagio de madre a
hijo.Apesarde la exposición continuay prolongadaal viruspor el intercambio bidireccional celular
entre la madre y el feto, sólo de 5 a 10% de los niños se infectan. Esta transmisión es factible de
acuerdo con los niveles de carga viral materna.

La patogenia es multifactorial, e incluye las microtransfusiones sanguíneas durante la contrac‐
ción uterina, la presencia de corioamnionitis, que condiciona unmayor proceso inflamatorio y una
mayor susceptibilidad a la infección; y el ascenso del virus a través de secreciones vaginales.

En ausencia de profilaxis antirretroviral la mayoría de las transmisiones del VIH ocurren en el
momento del parto; es incierto si esto se debe a la transferencia transplacentaria del virus durante
el parto o a la exposición infantil a secreciones maternas y sangre en el momento del nacimiento
Adicionalmente, las citocinas inflamatorias y las quimiocinas presentes en la placenta de madres
que transmitieron el virus de forma intrauterina no se encuentran presentes en la placenta de los
casos de transmisión durante el trabajo de parto, sugiriendo un mecanismo diferente de transmi‐
sión, que es poco probable que sea transplacentario.

Algunos factores aumentan el riesgo de transmisión del VIH intraparto, como la adquisición
reciente del virus por una mayor exposición viral y el decremento de la respuesta inmunitaria
materna, la carga viral elevada, el uso materno de drogas intravenosas, la presencia concomitante
de enfermedades de transmisión sexual, el bajo conteo de CD4+, la corioamnionitis, la ruptura pro‐
longadademembranas, lasúlceras genitalesmaternas y la candidiasis vaginal. En cuanto a los facto‐
res propios del recién nacido, se encuentran el bajo peso y la prematuridad

Una característica única de la transmisión pediátrica es que generalmente ocurre en presencia
de anticuerpos específicos para elVIH.Duranteel tercer trimestre degestación la inmunoglobulina
materna G (IgG) se transfiere de forma transplacentaria, de modo que al término de la gestación
los niveles infantiles son equivalentes o mayores a los de la circulaciónmaterna. Respecto a la lac‐
tancia materna, se estima que al menos uno de cada cinco recién nacidos se infecta a través de la
leche materna; la transmisión del VIH‐1 mediante el seno materno, al igual que la transmisión
sexual, dependen de una disrupción de una barrera epitelial.

CLÍNICA

La infección por el virus de la inmunodeficiencia humana implica una amplia gama de consecuen‐
cias clínicas que comprende desde el estado de portador asintomático hasta enfermedades oportu‐
nistas que ponen en peligro la vida del paciente.

Sin tratamiento, la historia natural de la infección por VIH conlleva una inmunosupresión cau‐
sada por una depleción de linfocitos T CD4+, la cual predispone al paciente a padecer infecciones
oportunistas y tumores de alto grado demalignidad, presentandoaltas tasasdemortalidad infantil,
principalmente en los primeros cinco años de vida. Puede existir unperiodo de latencia clínica pro‐
longado, durante el cual muchos pacientes desconocen que tienen la infección.

En el momento de nacer sólo una pequeña cantidad de bebés presentan signos de infección por
el VIH; sin embargo, se estima que entre 80 y 90%de los niños ya habrán presentadomanifestacio‐
nes clínicas al año de vida. La infección por el VIH causa tres tipos principales demanifestaciones:
enfermedad viral aguda, que se observa en las primeras semanas de la infección y se asocia a una
carga viral elevada y una gran respuesta inmunitaria por parte del huésped; procesos mediados in‐
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munitariamente relacionados con las respuestas del huésped ante la infección viral crónica; y enfer‐
medades oportunistas debidas a la alteraciónde las respuestas del huésped. Entre los niños infecta‐
dos por VIH verticalmente existe una considerable variabilidad en cuanto a las manifestaciones
clínicas, la progresión de la enfermedad, la inmunosupresión y la mortalidad, habiéndose descrito
dos patrones clínicos y de progresión en los niños no tratados:
S Inicio lentamente progresivo: es la formamás frecuente de presentación del VIH y ocurre

en acerca de 80% de casos. El sistema inmunitario de estos pacientes es capaz de iniciar una
respuesta inmunitaria eficaz contra el VIH, la cual brinda protección durante varios años, por
lo que suelen presentar signos inespecíficos de la infección en los primeros 12 meses de vida;
tras este periodo suelen permanecer asintomáticos durante dos a cinco años, y a partir de
entonces se produce undeterioro inmunitario progresivo conpredisposición a las infecciones
oportunistas. Cerca de 11%de estos niños puedenpermanecer hasta los ocho años asintomáti‐
cos e inmunitariamente competentes.

S Inicioprecoz: sepresentaentre 26 y38%de los niños infectados por el VIH;debuta consinto‐
matología grave durante los primeros meses de vida; 80% de ellos fallecen antes de los dos
años por infecciones oportunistas e infecciones bacterianas graves, presentando una supervi‐
vencia menor de 10% a los cinco años de evolución de la enfermedad. Se postula que esos
niños han adquirido la infección intraútero con afectación severa del timo ydel sistema inmu‐
nitario inmaduro del recién nacido, favoreciendo el desarrollo de infecciones graves los pri‐
meros meses de vida.

S Síndromeretroviral agudo:es lamanifestación inicial de la infecciónpor el VIHen lamitad
o en los dos tercios de las personas recientemente infectadas.

Las características clínicas del síndrome retroviral agudo son inespecíficas y variables. El inicio de
la enfermedad es de una a seis semanas tras la exposición al virus, pero tiene un valor máximo a
las tres semanas. Los síntomas predominantes son fiebre, diaforesis, malestar general, mialgias,
anorexia, náuseas, diarrea, faringitis no exudativa, cefalea, fotofobia y meningismo. Dos tercios de
ellos pueden cursar con exantema troncular, maculopapular, similar a la roséola o urticariforme.
Una minoría de los pacientes presentan signos neurológicos además de meningitis, entre los que
seencuentranencefalitis, neuropatíaperiférica ypolineuropatía ascendente (síndromedeGuillain‐
Barré). La exploración física revela la presencia de linfadenopatía cervical, occipital o axilar, exan‐
tema y, con menos frecuencia, hepatoesplenomegalia. Por lo general los síntomas se resuelven en
10 a 15 días.

Se debe sospechar infección por VIH en un niño si se encuentra:
S Retraso pondoestatural.
S Retraso mental.
S Linfadenopatía generalizada persistente.
S Hepatomegalia/esplenomegalia.
S Infecciones bacterianas recurrentes.
S Diarrea crónica.
S Síndrome febril prolongado.
S Herpes zoster recurrente.
S Candidiasis orofaríngea persistente.
S Hipertrofia parotídea prolongada y recurrente.
S Infecciones recurrentes, dermatitis seborreica grave.
S Proteinograma con hipergammaglobulinemia o hipogammaglobulinemia.
S Trombocitopenia.
S Linfopenia.
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Cuadro XVI-1.

Generación 1ª generación
(1985)

2ª generación
(1987)

3ª generación
(1991)

4ª generación
(1997)

5ª generación
(2015)

Sensibilidad De 95 a 98% > 99% > 99.5% 99.5% 99.5%
Especificidad 99% > 99.5% > 99.5% > 99.8% 100%
Ventana nega-
tiva

De 8 a 10 se-
manas

De 4 a 6 sema-
nas

De 2 a 3 sema-
nas

2 semanas 2 semanas

Detecta IgG
anti-VIH 1

IgG
anti-VIH 1/2

IgG e IgM anti-
VIH 1/2 y grupo
O

IgG e IgM anti-
VIH 1/2, grupo
O; antígeno
p24

IgG e IgM anti-
VIH 1/2, grupo
O; antígeno
p24

IgG: inmunoglobulina G; IgM: inmunoglobulina M.

DIAGNÓSTICO

El diagnóstico oportuno de la infección por VIH es crucial para frenar la epidemia; debido a la ele‐
vada mortalidad en el primer año de vida se considera una prioridad en salud pública.

Es importante conocer los tiempos de positivización de las pruebas diagnósticas siguiendo a la
primoinfección, lo que ayudará a entender un poco mejor las pruebas de diagnóstico.

Después de la primoinfección aparecen marcadores específicos de VIH‐1 en la sangre en el
siguiente orden cronológico: RNA VIH (de 10 a 12 días), antígeno p24 (de 16 a 22 días), anticuerpos
IgM VIH‐1 (de 22 a 35 días), y anticuerpos IgG VIH‐1 (después de 35 días). Se pueden clasificar en
ensayos virológicos y serológicos.

Los ensayos serológicos han sido agrupados informalmente en generaciones basadas en el fun‐
damento de la prueba (cuadro XVI‐1).

Pruebas antígeno‐anticuerpo:
S Detectan antígeno p24.
S Detectan VIH aproximadamente una semana después de la detección del RNA viral.
S Detectan VIH hasta una semana previa a la aparición de anticuerpos IgG/IgM.
S Es la prueba de escrutinio recomendada.

Pruebas de anticuerpos:
S Las pruebas basadas en IgG/IgM se vuelvenpositivas aproximadamentea los 23 díasposinfec‐

ción.
S Las pruebas de anticuerpos IgG y las pruebas rápidas pueden volverse positivas hasta cuatro

a cinco semanas después de la infección.
S Se pueden alterar en presencia de TAR previo a la seroconversión.

Los ensayos virológicos consisten enpruebas de reacción encadena de la polimerasa (PCR)deRNA‐
VIH yDNA‐VIH. Los ensayosmás recomendados son la PCR deDNA y la PCR de RNAcuantitativa
(carga viral). Son los métodos de elección en los neonatos y los lactantes menores de 18 meses de
vida con exposición perinatal y posnatal. La sensibilidad del PCR‐RNA es de 25 a 58% en las prime‐
ras semanas de vida, pero cerca de los tres meses se incrementa de 90 a 100%.

PROTOCOLO DE ATENCIÓN DE INFANTES MENORES DE 18 MESES
DE EDAD EXPUESTOS AL VIRUS DE LA INMUNODEFICIENCIA HUMANA

El diagnóstico en pediatría se debe diferenciar entre losmenores de 18 meses y losmayores de esta
edad.
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Cuadro XVI-2.

Bajo riesgo de transmisión

Criterios de riesgo Escrutinio con
cargas virales

Profilaxis

Niños cuya madre:
S Recibió TAR antes o durante el embarazo

(> 10 SDG)
De 14 a 21 días Zidovudina 4 semanas + TMP/SMX 5

mg/kg/dosis 3 veces por semana
S Supresión virológica (< 50 copias, ~36

SDG) y
De1 a 2 meses

g/ g/ p

S Adherentes a TAR De4 a 6 meses

Alto riesgo de transmisión

Criterios de riesgo Escrutinio con
cargas virales

Profilaxis

S Madres sin control prenatal Nacimiento: Zidovudina + lamivudina 4 semanas +
nevirapina 2 semanas o zidovudina 4
semanas + nevirapina 3 dosis

S Sin TAR durante el embarazo ni el parto De 14 a 21 días Junto con:
S Diagnóstico y tratamiento tardíos De1 a 2 meses TMP/SMX 5 mg/kg/dosis 3 veces por

semana
S Cargas virales detectables De 2 a 3 meses Hasta descartar virológicamente la

infección
S Síndrome retroviral agudo durante el

embarazo/enfermedad avanzada
De4 a 6 meses Si sólo hay zidovudina, administrarla

6 semanas, aunque no se empleen
nevirapina o lamivudina

SDG: semanas de gestación; TAR: terapia antirretroviral; TMP/SMX: trimetoprim/sulfametoxazol.

No se recomiendan los ensayos serológicos de antígeno‐anticuerpo en los menores de 18 meses
de vida, debido a que puede haber paso de anticuerpos maternos de manera transplacentaria, los
cuales pueden permanecer positivos incluso hasta los 24meses de vida y generar pruebas serológi‐
cas falsas positivas.

La prueba ideal en el grupo de pacientes menores de 18 meses es la carga viral, y una alternativa
válida es la PCR cualitativa.

Los tiempos para llevar a cabo estas pruebas son:
S De 14 a 21 días.
S De uno a dos meses.
S De cuatro a seis meses.

Se debe estratificar el riesgo de transmisión de infección y otorgar la profilaxis necesaria, como se
muestra en el cuadro XVI‐2. En los niños con alto riesgo de infección perinatal se recomienda reali‐
zar pruebas virológicas al nacer o lomás cercano al nacimiento, para identificar una infección intra‐
uterina. Es importante notar que al tomar unamuestra en elmomento del nacimiento se debe reali‐
zar una prueba por punción, no de cordón umbilical.

En caso de que el menor reciba atenciónmédica después del periodo neonatal se deberá iniciar
el protocolo con carga viral el el momento en que se incorpora a la asistencia médica.

Ante una prueba virológica positiva hay que repetirla y confirmarla lo más pronto posible con
una nueva carga viral.

Los criterios de diagnóstico en el menor expuesto a VIH por vía perinatal se consideran de la
siguiente manera:
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S Infectado: dos pruebas virológicas positivas en muestras diferentes.
S Presuntamente no infectado, no amamantado: dos pruebas virológicas negativas a las dos y

cuatro semanas de vida, respectivamente, o una prueba virológica negativa entre ocho sema‐
nas y seis meses de vida, o una prueba de anticuerpos negativa después de seismeses de vida.

S Exclusión definitiva, no amamantado: dos o más pruebas virológicas negativas entre uno y
cuatro meses de vida, o dos pruebas de anticuerpos negativas después de seis meses de vida.

Algunos expertos sugieren documentar la ausencia de infección con una prueba negativa de anti‐
cuerpos entre los 12 y los 18 meses de edad; sin embargo, no está recomendado realizarla demanera
rutinaria.

Unavez realizadoel diagnósticode infecciónporVIH(en cualquier grupo etario) se debe realizar
la estadificaciónpropuesta por losCenters forDisease Control and Preventiondemanera clínica (N,
A, B, C) e inmunitaria (1, 2, 3); se trata de una escala pronóstica, ya que evalúa la gravedad y el riesgo
de progresión de la enfermedad.
S Categoría N: asintomático
S Categoría A: síntomas leves en los niños condos omás de las alteraciones enumeradas a con‐

tinuación, pero sin ninguna de las alteraciones enumeradas en las clases B y C:
S Linfoadenomegalias (≥0.5 cmenmásdedos sitios; si sonbilaterales se considera unsitio).
S Hepatomegalia.
S Esplenomegalia.
S Dermatitis.
S Hipertrofia parotídea.

S Categoría B: síntomas moderados en niños con síntomas diferentes de los enumerados en
las clases A y C, que son atribuibles a infección por VIH:
S Anemia (< 8 g%), neutropenia (< 1,000/mm3) y trombocitopenia (< 100,000/mm3) que per‐

sisten 30 días o más.
S Meningitis bacteriana, neumonía o sepsis (un único episodio).
S Candidiasis orofaríngea (muguet) persistente durante más de dos meses en los niños

mayores de seis meses.
S Miocardiopatía. Infección por citomegalovirus que comienza antes del mes de edad.
S Diarrea recurrente o crónica.
S Hepatitis.
S Estomatitis recurrente por virus del herpes simple: más de dos episodios en un año.
S Bronquitis, neumonitis o esofagitis por virus del herpes simple, que comienzan antes del

mes de edad.
S Más de un episodio de infección por herpes zoster o infección que comprometemás de un

dermatoma.
S Leiomiosarcoma. Neumonía intersticial linfoidea o hiperplasia pulmonar linfoidea.
S Nefropatía.
S Nocardiosis.
S Fiebre persistente (> 1 mes).
S Toxoplasmosis que comienza antes del mes de edad.
S Varicela complicada.

S Categoría C: enfermedades oportunistas definitorias de SIDA:
S Infección bacteriana grave, múltiple o recurrente (en niños < 6 años).
S Candidiasis esofágica o pulmonar (bronquios, tráquea, pulmones).
S Cáncer cervical invasivo (≥ 6 años).
S Coccidioidomicosis diseminada o extrapulmonar.
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S Criptococosis extrapulmonar
S Criptosporidiosis o isosporidiasis crónica intestinal que persista por más de un mes.
S Enfermedad por citomegalovirus que inicia después del primer mes de vida en un sitio

diferente del bazo, el hígado o los ganglios linfáticos.
S Retinitis por citomegalovirus (con pérdida de la visión).
S Encefalopatía atribuible a VIH: presencia de al menos uno de los siguientes hallazgos pro‐

gresivos durante mínimo dos meses, en ausencia de una enfermedad concomitante dife‐
rente de la infección por VIH, que pudiera explicarlos:

S Falla en la adquisición de pautas madurativas, pérdida de pautas ya adquiridas o pérdida
de la capacidad intelectualmedida por tablas estándarde desarrollo o pruebasneuropsico‐
lógicas.

S Disminución del crecimiento cerebral o microcefalia adquirida demostrada por medicio‐
nes del perímetro cefálico, o atrofia cerebral demostrada por tomografía computarizada o
resonanciamagnética nuclear (para los niños < 2 años se requieren controles por imágenes
seriados).

S Déficitmotores simétricos adquiridos,manifestados por dos omás de los siguientes ítems:
paresias, reflejos patológicos, ataxia y trastornos de la marcha.

S Infección por virus del herpes simple con úlceras mucocutáneas que persistan más de un
mes o bronquitis, neumonitis o esofagitis en bebés mayores de un mes de edad.

S Histoplasmosis diseminada o extrapulmonar.
S Sarcoma de Kaposi.
S Linfoma primario en el cerebro.
S Linfoma de Burkitt, inmunoblástico o de células grandes, de células B o de fenotipo inmu‐

nitario desconocido.
S Mycobacterium tuberculosis en cualquier sitio, pulmonar, diseminado o extrapulmonar.
S Mycobacterium, otras especies o especies no identificadas, diseminadas o extrapulmona‐

res.
S Complejo Mycobacterium avium o Mycobacterium kansasii diseminado o extrapulmonar.
S Neumonía por Pneumocystis jirovecii.
S Neumonía recurrente (> 6 años)
S Leucoencefalopatía multifocal progresiva.
S Septicemia por Salmonella recurrente.
S Toxoplasmosis cerebral en mayores de un mes de edad.
S Síndrome de desgaste en ausencia de una enfermedad diferente de la infección por VIH:
S Pérdida de peso > 10%.
S Cruce hacia abajo de al menos 2 percentiles en tablas de peso/edad en un niño de un año

de edad o más.
S Menor percentil 5 en las tablas de peso/talla endosmediciones consecutivas separadas por

30 días o más (cuadros XVI‐3 y ‐XVI‐4).

TRATAMIENTO

El tratamiento de la infección por VIH ha evolucionado y progresado significativamente desde que
la Food andDrugAdministration aprobó en 1987 el primer antirretroviral, la zidovudina, un inhibi‐
dor de la transcriptasa inversa. Al principio de la epidemia la única opción terapéutica disponible
era optimizar el manejo de las infecciones oportunistas. Después se desarrollaron diferentes clases
de antirretrovirales, con mecanismos de acción con objetivo en prácticamente todos los pasos de
la replicación viral, los cuales constituyen la base de la terapia antirretroviral de gran actividad,
induciendo una marcada supresión de la viremia y recuperación del sistemainmunitario, lo que ha
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Cuadro XVI-3. Tabla de categorías inmunitarias basadas en el recuento
y el porcentaje de linfocitos T CD4+ en menores de 13 años de edad

Edad < 12 meses De 1 a 5 años De 6 a 12 años

Categoría
inmunitaria

No. CD4+ % No. CD4+ % No. CD4+ %

1 > 1,500 > 25 > 1,000 > 25 > 500 > 25%
2 De 750 a 1,499 De 15 a 24 De 500 a 999 De 15 a 24 De 200 a 499 De 15 a

24%
3 < 750 < 15 < 500 < 15 < 200 < 15%

incrementado notablemente la sobrevida, disminuido las infecciones oportunistas y mejorado el
desarrollo psicomotor y la calidad de vida de los pacientes pediátricos que viven con VIH.

En 2008 se realizó el estudio de cohorte sudafricano conocido comoCHER; se trata de un ensayo
clínico con dos brazos: en el que se inició la TAR en niños de 6 a 12 semanas de vida condiagnóstico
de VIH adquirido de manera perinatal, con conteo de CD4+ mayor de 25% (grupo temprano) y un
grupo diferido en el que recibiríanTAR si el conteo deCD4+ caía por debajo de 20%o si se cumplían
ciertos criterios clínicos. En dicho estudio se dio un seguimiento de 40 semanas y se inició la TAR
en 66% de los niños del grupo diferido.

Veinte niños fallecieron en el grupo diferido, a diferencia de 10 en el grupo de TAR temprana,
y 32 niños progresaron a enfermedad en el grupo diferido vs. 16 en el grupo de TAR temprano, por
lo que se llegó a la conclusión de que el diagnóstico y el tratamiento temprano de VIH redujo 76%
la mortalidad y 75% la progresión de la enfermedad.

Por otro lado, el estudio PREDICT incluyó niños de 1 a 12 años y se observó que el riesgo de pro‐
gresiónesmuybajo en losniñosque recibían tratamiento oportuno; en losniñosmayoresde 10 años
no hubo diferencias en la mortalidad o el crecimiento.

Otros de los beneficios del inicio de TAR temprano es que preserva las funciones motoras y de
neurodesarrollo; de igual forma, el inicio de la terapia en presencia de conteos de linfocitos TCD4+

altos se ha asociado a la presencia de menos mutaciones de resistencia a los fármacos, además de
que preserva la función inmunitaria.

Deestamanera, la recomendación actual es que todos losniños inicienconTARdemaneraopor‐
tuna, independientemente del estado clínico, inmunitario o virológico. Diversos estudios han
demostrado su beneficio, en especial dentro del primer año de vida, en el que se asocia a una dismi‐
nución del tamaño de los reservorios virales, lo que disminuiría de manera secundaria la inflama‐
ción persistente y el desarrollo de enfermedades cardiovasculares, renales, hepáticas y neurológi‐
cas, y la malignidad.

En resumen, los objetivos de la TAR se pueden clasificar de la siguiente manera:

Cuadro XVI-4. Tabla de clasificación clínica inmunitaria de niños con infección por VIH

Categorías clínicas

Categoría
inmunitaria

N:
asintomáticos

A:
leves

B:
moderados

C:
graves

1 N1 A1 B1 C1
2 N2 A2 B2 C2
3 N3 A3 B3 C3
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S Clínicos:
S Disminuir la morbilidad y la mortalidad relacionada con el VIH.
S Disminuir o evitar las hospitalizaciones, infecciones oportunistas y otras complicaciones

por VIH.
S Mejorar o mantener el desarrollo físico y la función neurocognitiva.

S Inmunitarios: preservar y restaurar el sistema inmunitario (incremento de linfocitos CD4+).
S Virológicos:
S Lograr una carga viral indetectable.
S Prevención de la transmisión de VIH en adolescentes con actividad sexual.

Si bien son muchos los beneficios de iniciar la TAR de manera temprana, se deben tomar ciertas
consideraciones antes de iniciar el manejo en niños, como:
S Presencia de mutaciones.
S Disponibilidad de formulaciones apropiadas para niños.
S Potencia, complejidad y efectos secundarios.
S Efecto de elección de un esquema inicial y su impacto en las opciones terapéuticas futuras.
S Historial de empleo de fármacos antirretrovirales.
S Comorbilidades.
S Estado de madurez sexual.
S Interacciones potenciales con otros medicamentos.

De igual manera, es siempre importante informar esto al cuidador primario y considerar otros fac‐
tores externos que pudieran llevar a un diferimiento del TAR, tales como los factores psicosociales
o clínicos tanto del cuidador como del niño.

Si por alguna razón se debe diferir el inicio del TAR (entre las causasmás comunes se encuentran
el rechazo al diagnóstico y al tratamiento, la alteración en la dinámica familiar o la ausencia de un
cuidador primario), se deberá continuar educando a la familia o al nuevo cuidador para superar
las barreras del tratamiento, así como asegurar la atención clínica y monitorear los estados clínico,
inmunitario y virológico al menos cada tres o cuatro meses. El tratamiento se deberá iniciar de in‐
mediato en caso de:
S Incremento de la carga viral.
S Disminución de los niveles de linfocitos T CD4+.
S Desarrollo de los síntomas relacionados con infecciones oportunistas.
S Mejoría en la capacidad del cuidador para adherirse a los esquemas de tratamiento.

En cuanto a los tratamientos disponibles, hay varias familias de antirretrovirales con diferentes
mecanismos de acción (implícitos en su nombre); cada una tiene fármacos con características espe‐
cíficas, que junto con los puntos considerados previamente ayudarán a armar de unamanera eficaz
y personalizada el mejor tratamiento posible. Actualmente en México existen diferentes opciones
de tratamiento con base en los siguientes medicamentos:
S Inhibidores de la transcriptasa reversa análogos de nucleósidos o nucleótidos: como abacavir,

emtricitabina, lamivudina, tenofovir alafenamida, tenofovir disoproxilo fumarato y zidovu‐
dina.

S Inhibidores de transcriptasa inversa no análogos de nucleósidos o nucleótidos: doravirina,
efavirenz, etravirina, nevirapina y rilpivirina.

S Inhibidores de la proteasa: atazanavir, darunavir y lopinavir/ritonavir.
S Inhibidores de la integrasa; bictegravir, cabotegravir y dolutegravir.
S Inhibidores de entrada y fusión: fostemsavir, ibalizumab y maraviroc.
S Potenciadores farmacológicos: cobicistat (/c) y ritonavir (/r).
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Figura XVI-2.
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Un régimen antirretroviral en el paciente que nunca ha recibido esta modalidad debería consistir
en dos inhibidores análogos de nucleósidos o nucleótidos de la transcriptasa reversa (el backbone
o columna vertebral del tratamiento), más un tercer fármaco activo del resto de las familias previa‐
mente comentadas en la figura XVI‐2.

Entre los esquemas de tratamiento están:
S Tratamientos preferentes:
S Eficacia óptima y duradera.
S Toxicidad aceptable.
S Facilidad de uso.
S Seguridad y adecuada exposición al fármaco.

S Tratamientos alternativos:
S Eficaces, pero con desventajas, en comparación con los preferentes.
S Menos efectivos o duraderos.
S Consideraciones de toxicidad, dosis, formulación, interacciones o administración específi‐

cas.
S Experiencia limitada en niños.

En el cuadro XVI‐5 se enumeran los esquemas de TAR recomendados en pediatría.
Si el tratamiento se difiere por solicitud de la persona responsable del niño, por circunstancias

clínicas o por algún problema familiar o psicológico, se debe mantener una vigilancia estrecha del
paciente en consulta y determinar el conteo frecuente de linfocitos T CD4+ y la carga viral cada tres
o cuatro meses. En caso de presentar disminución de CD4+, desarrollo de síntomas o aumento de
la carga viral se deberá iniciar el tratamiento inmediatamente.

SEGUIMIENTO

El seguimiento clínico se recomienda con la siguiente periodicidad:
S Semanalmente durante el primer mes del inicio de la TAR.
S Una vez por mes durante el primer año de vida.
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Cuadro XVI-5.

Edad Tercer componente Backbone (columna vertebral)

RN hasta≤ 14 días Nevirapina AZT + 3TC
> 14 días a < 3 años Preferido Preferido

DTG (> 4 semanas y > 3 kg) ABC + 3TC > 3 meses
LPV/r ZDV+ 3TC < 3 meses

Alternativo
AZT + ABC

De 3 a < 6 años Preferido Preferido
DTG ABC + 3TC
LPV/r
Alternativo
DRV/r Alternativo
Raltegravir AZT + 3TC
Efavirenz

De 6 a < 12 años Preferido Preferido
DTG ABC + 3TC
ABC/3TC/DTG (> 25 kg) TAF/FTC (> 6 años y > 25 kg) combinado con inhibidor

de integrasa o no nucleósido
Alternativo Alternativo
DRV/r ZDV + XTC
BIC/TAF/FTC (> 25 kg) TDX + XTC (> 2 años y adolescentes con escala de Tan-

ner 1 o 2 con resistencia a otros INTR, coinfecciones
VHB, o en los que se desee una dosis al día y ABC no
sea una opción)

> 12 años Preferido Preferido
ABC/3TC/DTG (> 25 kg) TAF/FTC (> 6 años y > 25 kg)
BIC/TAF/FTC (> 25 kg)
Alternativo Alternativo
DTG TDF + FTC
DRV/c (>40 kg) ABC/3TC
Tanner 4, 5 TDF + FTC (>12 años con escala de Tanner 3, 4 o 5)

RN: recién nacido; ABC: abacavir; FTC: emtricitabina; 3TC: lamivudina; TAG: tenofovir alafenamida; TDF: diso-
proxilo fumarato; AZT: zidovudina; DRV: darunavir; LPV/r: lopinavir/ritonavir; BIC: bictegravir; DTG: dolutegra-
vir; TAF: tenofovir alafenamida; XTC: emtricitabina o lamivudina; TDX: tenofovir disoproxilo; VHB: virus de la
hepatitis B; INTR: inhibidores nucleósidos o nucleótidos de la transcriptasa reversa.

S Apartir del segundo año enniños asintomáticos y sintomáticos con estabilidad clínica, inmu‐
nitaria y virológica.

Se debe evaluar en el niño que vive con VIH:
S Crecimiento y desarrollo.
S Estado nutricional.
S Evaluación multiorgánica.
S Profilaxis de infecciones oportunistas, de acuerdo con el conteo de CD4 y la clínica.
S Evaluación de adherencia y tolerancia al TAR.
S Pruebas de laboratorio.
S Serologías para sífilis, toxoplasma, hepatitis B, hepatitis C y citomegalovirus.
S Actualización de esquema de vacunación.
S Acompañamiento psicosocial.
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CAPÍTULO XVII
Radiología intervencionista. Cierre de onfalocele gigante

mediante aplicación de toxina botulínica bajo ultrasonido

Gil Alfonso Badallo Rivas, Eduardo Rodríguez Cervantes, Vanessa Nabila López Naya
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INTRODUCCIÓN

ctualmente la radiología intervencionista desempeñaun papelmuy importante en el diag‐
nóstico y tratamiento depadecimientos infantiles, al tratarsede técnicasque requierenuna
mínima invasión, sonmenos dolorosas que una cirugía, tienen un tiempo de recuperación

más rápido, menos complicaciones y una estancia intrahospitalaria más corta, e incluso en ocasio‐
nes puede no requerirse la hospitalización, convirtiéndose en el tratamiento de eleccióndemuchas
patologías pediátricas.

La radiología intervencionista o terapéutica se puede definir como la utilización de todas estas
técnicas, permitiendo una identificación muy precisa de los órganos para puncionarlos (estudio
radiológico o drenaje de un quiste o de un absceso), dilatar o desobstruir una arteria (angioplastia
endoluminal), drenar vías biliares o urinarias, y obturar pedículos arteriales de un tumor, de una
malformación vascular o del sitio de origen de un sangrado (embolización arterial terapéutica).1

La radiología intervencionista ha ido evolucionando de forma significativa, por lo queno sepue‐
de dejar de hablar de sus inicios con el Dr. Seldinger y el Dr. Dotter.

En 1953 el Dr. Seldinger (figura XVII‐1) impulsó el abordaje percutáneo para lograr acceder de
forma segura a órganos huecos y vasos sanguíneos.2

ElDr. Dotter es consideradouno de los padresde la radiología intervencionista.Durante suvisita
aChecoslovaquia en 1963 decía que “Es evidente que el catéter vascular debe sermás que un instru‐
mento pasivo para hacer observaciones de tipo diagnóstico; se debe utilizar para que llegue a ser
un instrumento quirúrgico importante”.

Comenzó modificando la técnica de Seldinger con fines terapéuticos; describió junto a su ayu‐
dante Melvin P. Judkins la angioplastia percutánea transluminal en 1964, en el artículo Translumi‐
nal treatment of arteriosclerotic obstruction.Description of a newtechnique anda preliminary report
of its applications.3

En la figuraXVII‐2 se pueden visualizar las imágenes de las angiografías de la primera angioplas‐
tia transluminal percutánea intencional realizada el 16 deenero de 1964porCharles T.Dotter yMel‐
vin P. Judkins en la paciente Laura Shaw.

En 1966 y 1967 se iniciaron los primeros procedimientos de radiología intervencionista en dos
centros hospitalarios de México: el Instituto de Seguridad y Servicios Sociales de los Trabajadores
del Estado (ISSSTE) y el Instituto Mexicano del Seguro Social (IMSS).
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Figura XVII-1. Sven Ivar Seldinger.

Figura XVII-2. Primera angioplastia transluminal percutánea. A. El angiograma de control inicial revela una estenosis
estrecha similar a un hilo de la arteria femoral superficial distal izquierda. B. Angiografía de la misma arteria inmediata-
mente después del procedimiento de angioplastia, que se realizó con un catéter coaxial de 3.2 mm. C. Angiografía de
seguimiento de la misma arteria tres semanas después del procedimiento de angioplastia transluminal percutánea que
demuestra permeabilidad luminal, lo que indica una angioplastia exitosa.

A B C
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Figura XVII-3. Dr. Luis Ramos Méndez Padilla y Dr. Alejo Rodríguez Moncada.

Los pioneros de la radiología intervencionista enMéxico fueron el Dr. Luis Ramos Padilla, en el
Instituto de Seguridad y Servicios Sociales de los Trabajadores del Estado, y el Dr. Alejo Rodríguez
Moncada, en el Hospital General del Instituto Mexicano del Seguro Social (figura XVII‐3), quien
inició procedimientos intervencionistas en 1967 junto con el Dr. de los Cobos consistentes funda‐
mentalmente en oclusión vascular enmalformaciones vasculares y procesos tumorales, utilizando
medio de contraste yodado hidrosoluble caliente, con buenos resultados.4

En la radiología mexicana se han desarrollado dos áreas de intervencionismo. Una de ellas se
conocecomo terapia endovascular del sistemanervioso central o terapia endovascularneurológica,
mediante el abordaje percutáneo arterial o venoso de los elementos vasculares del cuello o de la
cabeza, así como de las arterias raquimedulares, realizada actualmente por neurorradiólogos,
radiólogos, intensivistas endovascu‐
lares, neurólogos y neurocirujanos. Estosmétodos terapéuticos incluyen la embolización, la coloca‐
ción de resortes y stents, y la trombólisis. La otra forma del intervencionismo, con mayor difusión
entre los médicos radiólogos, incluye los procedimientos percutáneos que se realizan en diversas
áreas del cuerpo humano, particularmente en el abdomen, el hígado, las vías biliares, el páncreas,
los riñones y los elementos colectores, como la pelvis renal, la vejiga, la vena cava inferior, la aorta,
las arterias renales e iliacas y el tórax.5

La radiología intervencionista en la Unidad Médica de Alta Especialidad (UMAE) Hospital de
Pediatría, Centro Médico Nacional de Occidente, surgió de la necesidad de tratar a los pacientes
pediátricos por la eficacia y la baja tasa de complicaciones, el mayor confort del paciente, lamenor
estancia hospitalaria y la reducción de costos de forma global.

Actualmente ambas áreas de intervención se realizan en la UMAEHospital de Pediatría del Cen‐
tro Médico Nacional de Occidente. En 2009 se gestionó la adquisición de un arco biplanar (figura
XVII‐4) para la realizaciónde procedimientos intervencionistas decardiología yde radiología, deri‐
vado de la necesidad de atender la patología compleja que pudiera resolverse con radiología inter‐
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Figura XVII-4.Saladehemodinamia “arcobiplanar” de laUnidadMédicadeAlta EspecialidadHospitaldePediatría,Centro
Médico Nacional de Occidente.

vencionista con fluoroscopio en tiempo real, como las embolizaciones de tumores y demalforma‐
ciones vasculares, las angioplastias, la colocación de diversor en aneurismas y las angiografías
diagnósticas.

En 2010 se adquirió el equipode arcobiplanar, que realiza procedimientosde hemodinamia (car‐
diología); sin embargo, hasta 2013, con la llegadaal hospital (figuraXVII‐5)del Dr.Gil AlfonsoBada‐
llo Rivas,médico radiólogo intervencionista, y 2016, con la llegada delDr. DiegoAlfonso JoyaRuval‐

Figura XVII-5. Dr. Gil Alfonso Badallo Rivas y Dr. Diego Alfonso Joya Ruvalcaba.
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Figura XVII-6. Ultrasonido avanzado de la Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Pediatría, Centro Médico Na-
cional de Occidente.

caba, médico radiólogo con subespecialidad en neurorradiología y neurointervención, se inició la
realización de procedimientos de radiología intervencionista y de neurointervención, respectiva‐
mente, beneficiándose con su aportación los pacientes pediátricos de esta institución.

En 2018 se beneficiaronmás niños con la adquisicióndel ultrasonido avanzado de altadefinición
(figura XVII‐6), porque, aunque ya se realizaban procedimientos con los equipos de ultrasonido
anteriores, la alta definición y la resoluciónde los equipos nuevos facilitaron la realización de biop‐
sias, drenajes percutáneos de abscesos y quistes, esclerosis de lesiones vasculares y ablación de
tumores, que son procedimientos en tiempo real; asimismo, su multiplanaridad, alta resolución
espacial, ausencia de radiación ionizante, bajo costo y amplia disponibilidad ofrecen importantes
ventajas.

La función del Doppler a color es de utilidad, ya que permite reconocer el paquete vascular
vecino a la zona de punción, lo que evita su lesión durante el procedimiento.

Los procedimientos percutáneos se pueden realizar utilizando como guía cualquiera de los
métodos de imagen radiológica. Sin embargo, el ultrasonido presenta importantes ventajas que lo
hacen preferible para guiar procedimientos cuando la lesión es visible mediante esta técnica. El
ultrasonido esmenos costoso que la tomografía, se encuentra ampliamente disponible y no utiliza
radiaciones ionizantes, lo que es importante en los procedimientos que pueden ser de larga dura‐
ción, ya que la exposición es particularmente preocupanteen losniños, que sonmás radiosensibles,
tienenmás años para que se manifiesten los daños—siempre tardíos—de la radiación y transpor‐
tan el material genético a las siguientes generaciones.

El ultrasonido permite realizar el procedimiento en tiempo real con un control continuo de la
posición de la aguja (figura XVII‐7). Los equipos se pueden trasladar, lo cual los hace particular‐
mente indicados para los procedimientos en los pacientes en unidades intensivas o en el quirófano.
Finalmente, es una técnica versátil que permite seleccionar múltiples rutas de acceso a la lesión,
y no está limitada a un plano, como otras técnicas seccionales.
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Figura XVII-7. Biopsia percutánea con control de la aguja mediante guía con ultrasonido.

Los procedimientos de radiología intervencionista que más se realizan en la UMAE Hospital de
Pediatría son los guiados por ultrasonido, como la aplicación de toxina botulínica para el cierre de
un onfalocele gigante, que es uno de los casos de éxito.

El onfalocele es un defecto congénito de la pared abdominal a nivel del ombligo que ocurre en
1:4,000 a 6,000 nacidos vivos como resultado de una falla del cierre normal en la quinta semana de
gestación, condicionando que las vísceras quedenpor fuera de la cavidad abdominal.6 El onfalocele
tiene variantes en su forma de presentación; sin embargo, cuando el defecto es mayor de 5 cm se
considera como onfalocele gigante, el cual se asocia a otras malformaciones congénitas, así como
a altas tasas de mortalidad (de 13 a 25%).7

La toxina botulínica es usada comúnmente para su aplicación en bloqueos neuromusculares en
pacientes adultos y pediátricos, pero su uso en la pared abdominal es otra opciónpara su aplicación

Figura XVII-8. Onfalocele antes de la aplicación de toxina botulínica.
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Figura XVII-9. Onfalocele plano sagital antes de la aplicación de toxina botulínica.

segura y eficaz. El efecto que produce la toxina a nivel muscular es aumentar la laxitud de la pared
abdominal, así como disminuir la tensión de las fascias de los músculos involucrados.8 La toxina
botulínica inhibe la liberación de acetilcolina, deteniendo la contracción muscular.

ANÁLISIS

Actualmenteel usodel ultrasonidopara la aplicacióndirectade la toxina botulínica en losmúsculos
involucrados asegura la eficacia y el control exacto de la dosificación en cada uno de los músculos
involucrados en la pared abdominal. Esta técnica permite el cierre temprano dedefectos degrandes

Figura XVII-10.Guía con ultrasonografía para el posicionamiento de la aguja enel vientremuscular de la pared abdominal
anterior.
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Figura XVII-11. Cierre quirúrgico de la pared abdominal en plano sagital.

dimensiones en la pared abdominal y la reducción del número de intervenciones quirúrgicas nece‐
sarias para el cierre y la reconstrucción quirúrgica de la pared abdominal.9

REPORTE DE CASO

Al Servicio deCirugía Pediátrica llegó unaniña de seis años de edad con onfalocele amplio no com‐
plicado, de larga evolución (figuras XVII‐8 y XVII‐9), de contenido intestinal y cubierto completa‐

Figura XVII-12. Cierre quirúrgico de la pared abdominal en plano coronal.
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Figura XVII-13. Pared abdominal después de dos años de su cierre quirúrgico.

mente por piel, el cual por la magnitud de sus dimensiones nunca fue sometido a una reducción
quirúrgica.

Durante la exploración de las alternativas se encontró la descripción de una técnica que utiliza
como guía el ultrasonido con apoyo del Servicio de Radiología Intervencionista para realizar la
inyección de la toxina en cada uno de los músculos adyacentes al defecto herniario (figura
XVII‐10).10

METODOLOGÍA

En la UMAE se decidió aplicar ocho unidades de toxina botulínica en tres lugares distintos de cada
uno de los músculos (rectos anteriores, oblicuo interno, oblicuo externo y transverso). En total se
usaron 150 unidades en dos sesiones, con espacio de cuatro semanas entre ellas, ya que el efecto
máximo paralítico reversible es a los 14 días después de su aplicación y la actividad neuronal regresa
en aproximadamente tres meses.

RESULTADOS

La paciente fue sometida al evento quirúrgico, logrando una reducción completa del onfalocele y
el cierre total de la pared abdominal en una sesión única (figuras XVII‐11 y XVII‐12). Se realizó el
seguimiento de la paciente en consulta externa ya sin complicaciones (figura XVII‐13).

CONCLUSIONES

La aplicación de toxina botulínica en la pared abdominal es segura y efectiva cuando se utiliza en
losmúsculos involucrados endefectos herniarios amplios y es aplicada bajo la guía del ultrasonido,
asegurando que cadamúsculo reciba una dosis adecuada, con la intenciónde realizar un cierre qui‐
rúrgico de primera intención más adelante.
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ualquier sustancia prescrita en el tratamiento o profilaxis de algún padecimiento es capaz
de producir eventos nocivos no planeados y no deseados llamados reacciones adversas a
medicamentos (RAM). Algunas reacciones se deben a efectos relacionadas con el fármaco

en cuanto a su farmacodinamia y farmacocinética, perootras reacciones adversas sedeben aefectos
biológicos inherentes al medicamento y sonocasionadas pormecanismos inmunitarios y no inmu‐
nitarios. Por lo tanto, las reacciones alérgicas a fármacos son lasque sondesencadenas pormecanis‐
mos inmunitarios. Su riesgo varía con cada grupo demedicamentos y factores intrínsecos del hués‐
ped; su conocimiento es importante para poder brindar un diagnóstico adecuado, para poder
predecir el riesgo en una readministración futura y para guiar la mejor opción terapéutica.

Se estima que 3.6% de todos los ingresos hospitalarios se deben a una RAM, que 17% de todos
los pacientes hospitalizados desarrollan RAM y 0.5% de todas las RAM son letales.

Las reacciones adversas amedicamentos sedebena diferentesmecanismos ydan comoresultado
diferentes panoramas clínicos: se clasifican en reacciones de tipo A y de tipo B.

Las reacciones de tipo A son las más frecuentes; se presentan en 80% de los casos, son depen‐
dientes de dosis y son predecibles, y tienen un mecanismo de acción conocido donde intervienen
su farmacodinamia y sufarmacocinética; son reacciones descritas en la ficha técnica de cadamedi‐
camento, como pueden ser toxicidad e interacción con otros fármacos, o efectos secundarios como
cefalea, náuseas, vómitos, diarrea, etcétera. Las reacciones de tipo B se consideran independientes
de la dosis; son impredecibles y se presentan en 20%de los casos, e involucran al sistema inmunita‐
rio a través demecanismos inmunitarios con la activaciónde las reacciones clásicas dehipersensibi‐
lidad de Gell y Coombs consideradas como alérgicas.

Se estima que de 20% de las reacciones tipo B 15% corresponden a los mecanismos de tipo I y
5% a los mecanismos de hipersensibilidad tardía tipo IV.

Las reacciones de hipersensibilidad amedicamentos se clasifican de acuerdo a su aparición cro‐
nológica posterior a la exposición del fármaco, como reacciones inmediatas y no inmediatas; las
inmediatas ocurrenpor lo general dentro de la primerahora hasta las 6h, y comprenden las reaccio‐
nesdehipersensibilidad tipo I; las reaccionesno inmediatasde tipo tardío sepuedenpresentarden‐
tro de las primeras 8 a 12 h o hasta las ocho semanas de la exposición al fármaco, e involucran las
reacciones de hipersensibilidad de las de tipos II a IV.

Lasmanifestaciones clínicas varían de acuerdo al tipo inmunitario involucrado, de acuerdo a las
reacciones de hipersensibilidad descritas por Gell y Coombs (figura XVIII‐1). Tipo I: reacciones
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mediadas por IgE donde existe el antecedente de una sensibilización previa al fármaco (urticaria,
angioedema, anafilaxia); tipo II, reacciones de citotoxicidad mediadas por anticuerpos (tromboci‐
topenia); tipo III, reacciones mediadas por complejos inmunitarios (enfermedad del suero), y tipo
IV, para hipersensibilidad de tipo retardado, que a su vez se subdivide en cuatro subtipos de
acuerdo a la célula involucrada: tipo IVa, como la dermatitis por contacto (en la que participa el
monocito); tipo IVb,DRESS (reacción a fármacos con eosinofilia y síntomas sistémicos) conpartici‐
pacióndel eosinófilo; tipo IVc, en los casos deSJS/NET (síndromede Stevens‐Johnson/necrosis epi‐
dérmica tóxica), involucra los linfocitos T, y tipo IVb, como el exantema maculopapular y AGEP
(exantema pustuloso agudo generalizado), con participación del neutrófilo. A estas reacciones de
hipersensibilidad tardía tipo IV también se les conoce como reacciones adversas cutáneas graves
a medicamentos (SCARS).

A través del tiempo se han descrito otros mecanismos involucrados en las reacciones de hiper‐
sensibilidad inmediata de tipo I, en las que el pacientemanifiesta síntomas inmediatos después de
la exposición al fármaco, como urticaria, angioedema e incluso datos de anafilaxia, sin existir el
antecedente de una sensibilización previa para cierto tipo de fármacos, y en los que no se docu‐
menta que sean mediados por IgE, pero donde sí participa la activación del mastocito a través de
receptores como elMGPRX2, receptores de complemento y de IgG, favoreciendo también la desgra‐
nulacióndelmastocito y lapresencia de sustancias preformadas, como sonhistamina, FAP, triptasa,
sustancias de novo como leucotrienos, y la producción de citocinas como IL‐6, IL‐1B y TNF, las cua‐
les son las responsables de las manifestaciones clínicas del paciente.

Existen factores de riesgo que predisponen a un individuo a presentar reacciones de hipersensi‐
bilidad a fármacos, como las relacionadas con el paciente y las características propias del fármaco;
las asociados al huésped son la edad, el sexo, la predisposición genética, como los alelos de HLA
específicos, y polimorfismos genéticos relacionados con grupos étnicos y fármacos específicos; la
presencia de comorbilidades como insuficiencia renal, patología oncológica e autoinmunidad; la
presencia de infecciones virales como VIH, VEB, herpes virus, CMVomicoplasma, y el antecedente
de exposición previa a fármacos.

Los factores relacionados con el fármaco dependen de su naturaleza si son agentes biológicos,
AINE, antibióticos, etcétera; la presencia de reactividad cruzada conmedicamentos con estructura
similar ymecanismos similares, el grado de exposición, la vía de administración: oral, tópica, intra‐
muscular e intravenosa, donde intervienen sus concentraciones plasmáticas, su metabolismo,
absorción, distribución y eliminación.

Los principales fármacos involucrados son antibióticos; entre ellos los betalactámicos se consi‐
deran losmás frecuentes, además de sulfonamidas, y antivirales; otros incluyen los anticonvulsivos
aromáticos, los AINE, relajantes musculares y los medios de contraste.

Los síntomas clínicos que presenta el paciente pueden ser variables de acuerdo al mecanismo
de hipersensibilidad que se presente y tener diferente graduación de la gravedad, como se describe
por Brown: leves, donde hay afección principal a piel y tejido celular subcutáneo, como urticaria
o angioedema; moderados, que sugieran afección respiratoria, cardiovascular o pulmonar, por lo
que se pueden presentar disnea, sibilancias, náuseas, vómito, mareo, diaforesis, opresión de gar‐
ganta y de pecho, y reacciones graves, como son hipotensión, pérdida del estado de alerta e incluso
riesgo de anafilaxia, así como reacciones adversas cutáneas graves de hipersensibilidad tipo IV, por
lo que el tipo de síntoma y el tiempo de aparición ayudan a predecir el fenotipo de la reacción y
a estimar el riesgo que presenta el paciente ante una nueva exposición.

En el abordaje del paciente con una reacción adversa a medicamentos el primer paso es retirar
el fármaco sospechoso, lo cual mejora el pronóstico y evita la reexposición; sin embargo, existen
pacientes con polifarmacia y es difícil identificar el agente causal, por lo que utilizamos algoritmos
para determinar de forma rápida la causalidad del fármaco, como son la de ALDEN y la deNaranjo,
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Figura XVIII-2. Hoja de registro de las reacciones adversas a medicamentos.

a las cuales se les asignaunapuntuaciónquedetermina: <0:muypoco probable; 0‐1: pocoprobable;
2‐3: posible; 4‐5: probable; > 5: muy probable, y en la de Naranjo > 9: segura.

Por lo anterior, es importante elaborar una historia clínica adecuada en la que se detallen todos
los fármacos que el paciente tenga prescritos, incluyendo también los tratamientos alternativos
(tes, suplementos alimenticios, sustancias milagro, etcétera); debe incluirse las fechas de adminis‐
tración de inicio e interrupción; su vía de administración; investigar además el antecedente de
exposición o sensibilización previa al fármaco o uso de moléculas similares; su relación temporal
con los síntomas: iniciode síntomasdentro de la primerahora hasta las 6hohasta semanasdespués
de la exposición, qué tipo de reacción o manifestación clínica presentó después de la ingesta del
fármaco, síntomas cutáneos, síntomas sistémicos como anafilaxia o reacciones adversas graves,
conocidas como SCARS, las cuales ponen en riesgo la vida del paciente y pueden asociarse congran
mortalidad; además, es importante conocer si se dio algúnmanejo para las reacciones, como el uso
de antihistamínicos, esteroides, líquidos (coloides), incluso uso de adrenalina, lo cual estima el
riesgo de exposiciones futuras.
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Figura XVIII-3. Hoja de registro de las reacciones adversas a medicamentos.

LaAcademia Europea deAlergia e Inmunología Clínica sugiere el uso de formatos ya elaborados
para llevar un mejor evaluación de los pacientes (figuras XVIII‐2 y XVIII‐3).

En el IMSS la Comisión Federal para la Protección contra Riesgos Sanitarios pide elaborar el for‐
mato de Aviso de sospechas de reacciones adversas a medicamentos, que se elabora por el servicio
tratante del paciente.

El diagnóstico de estos pacientes requiere aplicar una medicina de precisión en la que se debe
identificar los fenotipos, que habla del mecanismo inmunitario involucrado, los endotipos; que se
refiere a las manifestaciones clínicas que presente el paciente y los biomarcadores que permiten
identificar el mecanismo involucrado; las reacciones inmediatas mediadas por IgE pueden docu‐
mentarse con estudios in vitro midiendo niveles de triptasa sérica dentro de las primeras 2 h del
evento, así como la prueba de activación del basófilo y las pruebas in vivo, las cuales se realizan de
cuatro a seis semanas después de la reacción de hipersensibilidad, como pruebas de prick, pruebas
intradérmicas e incluso pruebas de reto oral, que se consideran la prueba de oro de acuerdo a la
manifestación y el riesgo que presente el paciente y las reacciones tardías pormecanismos de hiper‐
sensibilidad tipo IV, donde se cuenta con pruebas in vitro como LLT y ELISPOT, y pruebas in vivo
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Cuadro XVIII-1. Características clínicas, genéticas,
medicamentos involucrados,diagnóstico, tratamiento SCARs

PEGA NET /SSJ DRESS

Población de riesgo Predominante en
j

Personas con VIH. Insuficiencia renal y edad avanza-
d

g
mujeres Paciente con insufi-

ciencia renal, radio-
terapia. La inciden-
cia incrementa con
la edad

y
da

Predominio dos ve-
ces más en mujeres

Medicamentos co-
múnmente implica
dos

Antibióticos, incluidos
pristinamicina, tetra-
ciclinas, aminopeni-
cilinas, cefalosporinas,
quinolonas, sulfona-
midas, antimicóticos
(terbinafina), diltia-
zem, hidroxicloroqui-
nas, AINE, oxicam.

Alopurinol, anticon-
vulsivos aromáticos
(carbamazepina, la-
motrigina, fenitoína,
fenobarbital), cotri-
moxazol y otras sul-
fonamidas antibac-
terianas, nevirapina,
AINE, oxicams, sul-
fasalazina, agentes
antituberculosos

Anticonvulsivos aromáticos (feni-
toína, carbamazepina, lamotrigina
y fenobarbital), alopurinol, sulfona-
midas (trimetoprim-sulfametoxa-
zol, sulfasalazina, antibióticos (co-
mo vancomicina y minociclina)

Mortalidad (%) 5 30-40, NET hasta
50%

10 (asociado a falla hepática o in-
fección secundaria)

Depende de la eva-
luación de SCOR
TEN.

Inmunopatología Tipo IVd Tipo IVc Tipo IVB
Linfocitos T, neutrófi-
los

LT CD8+, células NK LT CD4+>CD8+, eosinófilos.

IL-8/CXCL8 IFN-γ, TNF-α, Fas-
FasL, perforina/
granzyma B, granu-
losina

IFN-γ, TNF-α, IL-4, IL-5, TARC/CCL17

Neutrófilos ↑↑↑ ↓ ↑
Eosinófilos ↑ - ↑↑↑
Factores genéticos
(asociación HLA)

HLA-B*15:02-carba-
mazepina.

HLA-A*31:01-carbamazepina
HLA-B*58:01-alopurinol

HLA-B*58:01-alopu-
rinol

HLA-B*13:01-dapsona
HLA-C*04:01-nevirapina

HLA-B*59:01-meta-
zolamida

HLA-A*32:01-vancomicina

Otros factores de
riesgo

Medios de contraste,
vacunas e infeccio-
nes comoMy-
co‘plasma pneu-
moniae, citomega-
lovirus y dengue

Reactivación de herpes virus hu-
mano (HHV) especialmente HHV-6,
HHV-7, citomegalovirus (CMV), vi-
rus Epstein-Barr (EBV), parvovirus
B19, Chlamydia pneumoniae, así
como el
contacto con mercurio y picaduras
de araña

Inicio de la erupción 24-48 h 1-3 semanas 2-6 semanas
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Cuadro XVIII-1 (continuación). Características clínicas, genéticas,
medicamentos involucrados,diagnóstico, tratamiento SCARs

PEGA NET /SSJ DRESS

Duración de la
erupción

< 1 sem (15 días) 1-3 sem Variable

Fiebre +++ +++ +++
Características cu-
táneas

No foliculares, pústu-
las estériles en una
base eritematosa con
involucro de mucosa
minica

Erosión mucocutá-
nea, bullas

Morbiliforme caracterizado por un
exantema macular difuso, prurigi-
noso

Involucro visceral Hasta en 20% de los
casos (hepatitis, falla
renal y distrés respi-
ratorio)

Nefritis tubular y
necrosis traque-
bronquial, colitis,
hepatitis

Hepatitis, nefritis intersticial, neu-
monitis, miocarditis y tiroiditis

Lesión Placas eritematosas,
pápulas y pústulas

Pápulas oscuras/
placas con des-
prendimiento

Dermatitis exfoliativa

Involucro de muco-
sas

Rara Sí (afectación oral,
ocular, genital)

Variable (mucositis no erosiva)

Criterios diagnósti-
cos

Puntaje de validación
AGEP del grupo de
estudio EuroSCAR

Criterios de grupo RegiSCAR para
DRESS
S Negativo
S Posible

S Negativo S Probable
S Posible S Definitivo
S Probable
S Definitivo

Examen histológico Pústulas neutrofílicas
subcorneales

Necrosis epidérmica
de espesor total con
bulla

Pústulas (subcorneales/intracor-
neales y/o intraepidérmica)

Tratamiento Eliminación inmedia-
ta del medicamento
causante

Eliminación inme-
diata del medica-
mento causante

Eliminación inmediata del medi-
camento causante

Cuidados de soporte Cuidados de soporte El consenso de la Sociedad Fran-
cesa de Dermatología experto para
el abordaje terapéutico de DRESS:

Esteroide tópico Esteroides sistémi-
cos

S Sin signos de severidad: esteroi-
des tópicos potentes, emolien-
tes, antihistamínicos h1

S Signos de severidad (transami-
nasas elevadas más de cinco
veces su valor normal, compro-
miso renal, neumonía, hemofa-
gocitosis, fallo cardiaco, etcéte-
ra): esteroides equivalentes a 1
mg/kg/día de prednisona, eva-
luación multidisciplinaria

S Signos que ponen en peligro la
vida (hemofagocitosis con fallo
de médula ósea, encefalitis, he-
patitis severa, fallo renal, fallo
respiratorio): esteroides asocia-
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Cuadro XVIII-1 (continuación). Características clínicas, genéticas,
medicamentos involucrados,diagnóstico, tratamiento SCARs

PEGA NET /SSJ DRESS

dos con IGIV en dosis de 2 g/kg
durante cinco días. IGIV debe
administrarse siempre en aso-
ciación con esteroides

S Signos de severidad y reactiva-
ción viral confirmada: combina-
ción de esteroides y antivirales
(ganciclovir) y/o IGIV

Pronóstico Bueno Pobre Bueno

comopruebas de parche, las cuales se pueden realizan seis semanas después. El tratamiento va diri‐
gido al tipo demecanismo inmunitario involucrado; los síntomas van desde un cuadro de urticaria
y angioedema hasta cuadros graves como anafilaxia y reacciones cutáneas graves. Además, se debe
hacer diagnóstico diferencial

En los cuadros leves de urticaria y angioedema suele utilizarse, de acuerdo a la evolución, anti‐
histamínico y esteroide en ciclo corto de cinco a siete días a las dosis pediátricas, en caso de estar
hospitalizado a dosis de 1 mg/kg/dí,a y el esteroide dosis de prednisona a 1mg/kg/día, y posterior‐
mente pasar a vía oral con antihistamínicos de segunda generación y esteroide oral.

En los casos de anafilaxia el uso de adrenalina a 0.01 mg/kg intramuscular en el vasto externo.
Para las reacciones adversas cutáneas graves se especifican en el cuadro XVIII‐1.
La identificacióndel fármaco agresor permite informar de forma clara y precisa al paciente sobre

el riesgo de presentar reacciones ante nuevas exposiciones, y evitar cuadros graves: es importante
enseñarle las reacciones cruzadas entre fármacos con estructuras similares; en las patologías graves
tardías se debe dar seguimiento por las secuelas que puede presentar el paciente.

La identificacióndel fármaco agresor permite informar de forma clara y precisa al paciente sobre
el riesgo de presentar reacciones ante nuevas exposiciones, y evitar cuadros graves; es importante
enseñarle las reacciones cruzadas entre fármacos con estructuras similares; en las patologías graves
tardías se debe dar seguimiento por las secuelas que puede presentar el paciente.

CONCLUSIONES

El diagnóstico de las reacciones alérgicas a fármacos amenudo es desafiante, conuna fisiopatología
compleja y no del todo comprendida; son un conjunto de enfermedades asociadas o inducidas por
exposiciones a medicamentos mediadas y no mediadas inmunitariamente que van desde lesiones
leves como urticaria y angioedema; cuadros graves como anafilaxia, o cuadros severos como las
reacciones tardías como el SJS/NET, DRESS y AGEP.

Su abordaje requiere un enfoque cuidadoso; el diagnóstico sigue siendo en gran parte clínico,
por lo que una historia clínica adecuada en la que se investiga el tipo de fármaco sospecho, el tipo
de síntomas y el tiempo de presentación después de su ingesta permite estimar el riesgo de la reac‐
ción y dilucidar el mecanismo inmunitario involucrado; el tratamiento es retirar el fármaco causal.
En su diagnóstico se realizan pruebas de alergia que están disponibles para algunas de las clases
de fármacos; sin embargo, no están validadas para muchos de ellos. Al indicar el uso de cualquier
medicamento siempre debe considerarse la gravedad de las reacciones que se hayan presentado
después de su exposición; en los pacientes alérgicos se debe valorar la disponibilidad de otros trata‐
mientos que no tengan similitud estructural y los riesgos potenciales de desarrollar eventos adver‐
sos futuros.
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La reactividad cruzada entre medicamentos similares debe evaluarse mediante pruebas cutá‐
neas disponibles por prick, intradérmicas, IgE específica o test de activación de basófilos.

En los pacientes que requieran un fármaco al cual hayan presentado una reacción alérgica se
valora el riesgo‐beneficio de darmanejos a través de la desensibilización, la cual permite continuar
tratamientos de primera línea sin otra alternativa igualmente eficaz o cuando dicho tratamiento
de primera línea aumenta la esperanza y la calidad de vida de los pacientes.
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l primer reporte de un paciente con alergia alimentaria fue hecho enChina hacemás de 4,000
años. En los escritos de Hipócrates se refería a “humores hostiles” en algunos hombres que
sufrían al consumir queso.

Tito Lucrecio Caro (98‐55 a. C.) escribió en uno de sus poemas: “Para lo que algunos es comida,
para otros es veneno”, sugiriendo fuertemente que desde hace más de 2,000 años ya se conocían
las reacciones adversas de los alimentos.

La alergia alimentaria es una reacción adversa a un antígeno alimentario específico, normal‐
mente inofensivo para la población sana, que está mediada por mecanismos inmunitarios y surge
enun individuo susceptible a ese alérgeno específico, por pérdida de tolerancia inmunitaria, la cual
es el estado deno reactividad saludable del sistema inmunitario a los antígenos alimentarios comu‐
nes e inofensivos.1

Estas respuestas inmunitarias pueden sermediadas por IgE (hipersensibilidad tipo 1), nomedia‐
das por IgE (reacciones mediadas por células) o mixtas.2

Existe una interacción compleja de influencias ambientales y factores genéticos en la inmunopa‐
togénesis y las manifestaciones de la alergia alimentaria. La alergia alimentaria es muy distinta de
la intolerancia alimentaria, que se define como una reacción no inmunitaria que incluye mecanis‐
mos metabólicos, tóxicos, farmacológicos e indefinidos.

La mejora del conocimiento de los mecanismos fisiopatológicos subyacentes a la tolerancia y la
sensibilización a los antígenos alimentarios ha supuesto recientemente un cambio radical en el
abordaje clínico de las alergias alimentarias.

Los estudios epidemiológicos muestran un aumento global de la prevalencia de la alergia ali‐
mentaria en todo el mundo y de las manifestaciones de alergia alimentaria, que cada vez son más
frecuentes en las personas de edad avanzada.

INTRODUCCIÓN

La alergia alimentaria es una reacción adversa que surge de una respuesta inmunitaria específica
que se produce de forma reproducible tras la exposición a un determinado alimento.

Además, basándose en el mecanismo inmunopatogenético específico, es posible distinguir las
alergias alimentariasmediadas por IgE de las reacciones no mediadas por IgE y mixtas, que se pue‐
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den dividir en inmediatas o tardías; las inmediatas se presentan dentro de las primeras dos horas
después de la ingestión y las tardías entre 2 y 72 h después.

EPIDEMIOLOGÍA

Su prevalencia es mayor en los países industrializados y en promedio afecta a 8% de la población.
Los alimentos más involucrados son la leche, el huevo, la soya, el cacahuate, el pescado, la trigo,
los mariscos y los frutos secos.

Unestudiomexicano basado en encuestas encontró que 100%de los pacientes que tenían sospe‐
cha de alergia alimentaria presentaron atopia; no se encontró diferencia en relación con el sexo, y
existió una distribuciónbimodal en la edad, conpicos a los 2 y a los 35 años. En 75%de los pacientes
había antecedentedealergia respiratoria; lasmanifestacionesmás frecuentes en las alergias alimen‐
tarias fueron las cutáneas (57%), la rinitis alérgica (41%), las gastrointestinales (34.2%) y la anafila‐
xia (5%).

La prevalencia de alergia alimentaria autodiagnosticada puede ser hasta seis vecesmayor que la
alergia alimentaria confirmada por reto oral, con una prevalencia mayor en los niños que en los
adultos.

Los cambios ambientales y nutricionales han cambiado en parte la epidemiología de las reaccio‐
nes alérgicas a los alimentos, por lo que en los últimos añoshan surgidonuevos síndromesalérgicos
a los alimentos.

FACTORES DE RIESGO

La alergia alimentaria resultade unacompleja interacciónde ungrannúmerode factores ambienta‐
les y genéticos.

La insuficiencia de vitaminaD, los factores dietéticos—reduccióndel consumode ácidos grasos
poliinsaturados omega‐3—, los antioxidantes y la obesidad (estado inflamatorio) también se han
asociado a un mayor riesgo de alergia alimentaria.

El uso de antiácidos reduce la digestión de los alérgenos, lo que resulta en una exposición amás
proteína intacta.

La atopia coexistente (dermatitis atópica, asma), el aumento de la higiene y la reducción de la
exposición a infecciones pueden aumentar el riesgo de alergia alimentaria.

La ruptura de la integridad de la barrera cutánea, como en la dermatitis atópica, y el retraso en
la introducciónde alimentospotencialmente alergénicos en lactantespermite la exposicióndealér‐
genos alimentarios y ambientales a través de la vía cutánea, lo que puede aumentar la sensibiliza‐
ción tópica, evadiendo así la tolerancia oral.

El comienzo más temprano y la mayor gravedad del eccema en los lactantes aumentan el riesgo
de alergia alimentaria. Además, el deterioro de la barrera cutánea (medido por la pérdida transepi‐
dérmica de agua) en el periodo neonatal predice la alergia alimentaria a los dos años de edad.

Esto ilustra claramente que la ruta de sensibilización en la alergia alimentaria mediada por IgE
es cutánea y que la ingestión temprana de alimentos, como el cacahuate, puede ser protectora.

Estos factores de riesgo proporcionan posibles vías para la prevención de alergias alimentarias.
Esto se ha demostrado en el caso del cacahuate, cuya introducción temprana a la alimentación ha
demostrado una baja prevalencia de alergia a él en una edad más avanzada, con incremento de los
niveles de IgG4, la cual se ha relacionado con la tolerancia inmunitaria y la inmunomodulación.

Se ha evidenciado que ciertas poblaciones de bacterias están presentes en los sujetos con poca
prevalencia de enfermedades alérgicas, como los que viven en las granjas, donde se han encontrado
una mayor cantidad de Clostridium spp. yMycobacterium spp.

En contraste, se ha encontrado unamayor proporciónde la familia deStreptococcaceae yStaphy‐
lococcus en los hogares urbanos. Se ha evidenciado que este efecto protector de las granjas se puede
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transferir, ya que la composición de lamicrobiota intradomiciliaria similar a la de las granjas en los
hogares urbanos pueden tener un efecto protector, específicamente en el desarrollo de asma.

CLASIFICACIÓN DE LA ALERGIA ALIMENTARIA

Las respuestas inmunitarias pueden ser mediadas por IgE (hipersensibilidad tipo 1), no mediadas
por IgE (reacciones mediadas por células) o mixtas.

Las reaccionesmediadas por IgE sontípicamente de inicio rápido y los síntomas clínicos general‐
mente se desarrollan entre minutos y unas pocas horas después de la ingestión. La enfermedad no
mediada por IgE suele ser crónica, y puede ser más difícil de controlar que la enfermedadmediada
por IgE sólo con la evitación de alimentos.

La enfermedad alérgica a alimentos mediada por IgE se asocia a anafilaxia fatal, especialmente
con cacahuates, nueces de árbol y mariscos.

Las reacciones alérgicas a los alimentos mediadas por IgE son reacciones de hipersensibilidad
de tipo I que ocurren cuando los pacientes desarrollan anticuerpos IgE contra la proteína alimenta‐
ria culpable, seguidas de una exposición a esa proteína.

Por lo general hay anticuerpos IgE circulantes preformados en la circulación periférica. Por lo
tanto, cuando la proteína alimentaria culpable penetra a través del revestimiento del intestino los
anticuerpos IgE se unen a la proteína alimentaria.

Dos moléculas de IgE adyacentes que se unen a la proteína alimentaria provocan la degranula‐
ción de los mastocitos y los basófilos, seguida de la liberación de un mediador preformado a los
pocosminutos de la exposición. Por lo tanto, los síntomas típicos de una reacción alérgica a los ali‐
mentos mediada por IgE suelen aparecer rápidamente y pueden causar la muerte.

Los síntomas típicos pueden afectar casi todos los órganos, incluida la piel, así como las vías res‐
piratorias, el aparato gastrointestinal y los sistemas cardiovascular y neurológico.

El síndrome alérgico oral, más común en la población adulta y adolescente, presenta síntomas
que afectan principalmente a la orofaringe, y depende de una polisensibilización a los alérgenos
inhalantes y alimentarios (síndromede alergia al polen‐alimento). Lamanzanacruda, el cacahuate,
las almendras, las avellanas y otras frutas de la familia de las rosáceas suelen estar implicadas en
los pacientes con alergia al abedul; la banana, el kiwi y elmelón son los alimentos desencadenantes
en pacientes alérgicos a la ambrosía; y el melón y el tomate son los responsables de los síntomas
en los pacientes alérgicos a las malezas. En este fenotipo, la IgE contra el polen reacciona de forma
cruzadaconproteínashomólogas en los alimentos vegetales. Las IgE responsables se dirigen inicial‐
mente contra el polen, que si se inhala, induce rinitis. El contacto de la fruta cruda como elmeloco‐
tón o la manzana con la mucosa oral desencadena inmediatamente picazón, ardor oral y angioe‐
dema de labios, lengua y paladar. La mayoría se trata de reacciones cruzadas con epítopos
alimentarios termolábiles, por loque en las pruebasde diagnóstico cutáneas esmejor utilizar frutas
o verduras crudas (pinchazo a pinchazo).

El síndrome de alergia alimentaria con hipersensibilidad a varios alimentos vegetales, comoplá‐
tano, kiwi, aguacate, tomate, patata, castaña, melocotón y pimiento, se observa hasta en 50%de los
pacientes conalergia al látex.Aunquecada tipode alimentopuede constituirun alérgenopotencial,
la lista de alimentos responsables de la mayoría de los casos, especialmente de las formas clínica‐
mentemás graves, es relativamente corta en los países industrializados: leche de vaca, huevo, trigo,
pescado y mariscos, cacahuates, nueces y soya.

El pescado, losmariscos, los cacahuates, las nueces, las frutas y verduras son los alérgenos causa‐
les predominantes en los adultos.

Las reacciones alérgicas a la leche de vaca y los huevos suelen desaparecer con la edad, pero la
alergia a los cacahuates, las nueces y losmariscos persiste conmayor frecuencia, incluso en la edad
adulta.
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La sensibilización a la fruta aparece tardíamente, exhibiendo diversas reactividades cruzadas,
que dan lugar a manifestaciones clínicas peculiares, como el síndrome de alergia al polen y los ali‐
mentos.

Las alergias alimentarias no IgE son reacciones inmunitarias a los alimentos que ocurren en
ausencia de anticuerpos IgE específicos de alimentos demostrables en la piel o el suero, por lo que
pueden tener varios mecanismos patogénicos diferentes.

La alergia alimentaria no mediada por IgE abarca una amplia gama de trastornos que afectan el
tracto gastrointestinal (síndrome de enterocolitis inducida por proteínas alimentarias [FPIES],
proctocolitis alérgica [FPIAP], enteropatía inducida por proteínas alimentarias [FPE], enfermedad
celiaca y anemia ferropénica inducida por alergia a leche de vaca), la piel (dermatitis de contacto
por alimentos y dermatitis herpetiforme) y los pulmones (síndrome de Heiner, también conocido
como hemosiderosis pulmonar).

Hasta 80%de los niños con alergia alimentaria nomediada por IgE se recuperandurante los pri‐
meros tres años de vida.

CUADRO CLÍNICO

Las manifestaciones clínicas de la alergia alimentaria pueden afectar varios órganos y sistemas,
incluidos la piel, el aparato intestinal, el aparato respiratorio y los sistemas cardiovascular y ner‐
vioso; curiosamente, en los pacientes afectados por alergia alimentaria la piel puede ser uno de los
órganos diana más frecuentes, con manifestaciones clínicas que incluyen prurito y urticaria, pero
también un sitio importante de sensibilización primaria a los alérgenos alimentarios, por lo que la
dermatitis atópica se considera un factor de riesgo para el desarrollo de alergia alimentaria. Las
manifestaciones clínicas sonextremadamente variables, y vandesde las leves y localizadas dehiper‐
sensibilidad a los alimentos, como prurito oral, hasta las reacciones sistémicas graves y a menudo
mortales, como el choque anafiláctico.

Varios factores facilitadores podrían desencadenar reacciones alérgicas luego de la ingestión de
un alérgeno alimentario, como el ejercicio, el alcohol y las drogas, como los antiácidos y losmedica‐
mentos antiinflamatorios no esteroideos, la menstruación y las infecciones. Por ejemplo, la urtica‐
ria o la anafilaxia se pueden desencadenar tras el ejercicio físico realizado por el paciente dentro
de las dos a cuatro horas posteriores a la ingestión de los alimentos culpables (anafilaxia inducida
por el ejercicio dependiente de alimentos [FDEIA]). En este particular fenotipo alérgico, que afecta
principalmente al sexo femenino y es frecuente en las personas adolescentes y adultas jóvenes, el
alimento responsable es principalmente el trigo, aunque también están implicados la leche, la soya,
el apio y los mariscos.

En el caso del síndromede enterocolitis inducida por proteínas alimentarias agudo, lasmanifes‐
taciones clínicas y la gravedad dependerán de la frecuencia de la ingesta y la dosis del alimento;
éstas ocurren si el alimento se ingiere demanera intermitente o después de un periodo de elimina‐
ción; en estos casos el vómito podrá iniciar en las primeras cuatro horas. La diarrea se acompaña
de moco y en ocasiones de sangre, se observa entre 5 y 10 h después de la ingestión y puede durar
hasta 24 h.

En el caso del síndrome de enterocolitis inducida por proteínas alimentarias crónico, suele pre‐
sentarse en los primeros meses de vida, con diarrea acuosa, falla de medro y vómito intermitente;
los principales desencadenantes son la soya y la proteína de la leche de vaca.

La proctocolitis alérgica inducida por proteínas alimentarias es una condición transitoria que se
desarrolla en el primer año; la manifestación clínica cardinal consiste en evacuaciones con sangre
rutilante; a diferencia de los otros síndromes, los pacientes tienen buena apariencia y no tienen sín‐
tomas crónicos; ocasionalmente se pueden presentar cólicos e hiperperistaltismo; en una menor
proporción de los pacientes puede haber vómito intermitente y disquecia.
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Otras manifestaciones clínicas son las que se presentan en los trabajadores de la industria ali‐
mentaria. Estos pacientes pueden tener una sensibilización hacia las proteínas alimentarias por vía
inhalatoria, que son de las primeras causas de asma y rinitis ocupacional y producenmanifestacio‐
nes como rinorrea, tos, broncoespasmo, disnea y con menos frecuencia urticaria y anafilaxia en el
momento de la inhalación o de la ingesta de las proteínas alimentarias causantes.

FISIOPATOLOGÍA

Los mecanismos inmunitarios subyacentes a las manifestaciones locales y sistémicas de la alergia
alimentariamediada por IgE son respuestas de hipersensibilidad de tipo I a los alérgenos alimenta‐
rios específicos.Durante la fasede sensibilizaciónalérgica seproduce el primer contacto con el alér‐
geno, lo que determina una respuesta inmunitaria inicial que lleva a la ruptura de la tolerancia
seguida de la producción de IgE específicas. El primer contacto suele tener lugar por vía oral, pero
también son posibles otras formas de sensibilización. Por ejemplo, la sensibilización puede ocurrir
a través de una piel alterada, como la dermatitis atópica, o por aerosoles de proteínas alimentarias
(vía de inhalación). En el caso del síndrome de alergia al polen y los alimentos, el paciente tiene
sensibilidad a los alérgenos del polen inhalados, que reaccionande forma cruzada con los alérgenos
alimentarios.

Una vez producida, la IgE se ancla al receptor de alta afinidad por su fragmento Fc en la mem‐
brana de los mastocitos tisulares y los basófilos circulantes, cuyo citoplasma contiene sustancias
vasoactivas ymediadores de la anafilaxia, como la histamina. Entonces estas células se sensibilizan
y enun segundo contacto con ese alérgeno se activan y degranulan, liberando losmediadores anafi‐
lácticos en los tejidos y el flujo sanguíneo. Esta es la fase de provocación de las reacciones alérgicas
que subyacen a las diversasmanifestaciones clínicas (reacciónde fase temprana). Después de la de‐
granulación de las células efectoras se producen de novo otros mediadores inmunitarios, incluidos
el factor de activación plaquetaria, los leucotrienos y las citocinas, como interleucina (IL) 4, IL‐5
e IL‐13, que juntas contribuir a la inflamación alérgica.

Los síntomas de la fase temprana son esencialmente funcionales, agudos y rápidamente reversi‐
bles, pero en la fase tardía son lentamente reversibles. Si el alérgeno ingresa al torrente sanguíneo,
las vías de activación adicionales también pueden estar mediadas por basófilos y neutrófilos.

Las citocinas inflamatorias específicas, incluido el factor de necrosis tumoral alfa y las citocinas
Th2, como IL‐9, IL‐31 e IL‐33, subyacen a la inflamación tisular tardía.

Si el alérgeno se disemina sistémicamente, también pueden ocurrir síntomas inducidos por his‐
tamina y factor de activación plaquetaria que afecten a otros órganos además del sistema gastroin‐
testinal, incluidos la piel (urticaria) y los pulmones (asma). La serotonina o 5‐hidroxi‐triptamina
y el factor de activaciónplaquetaria jueganun papel central en lasmanifestaciones gastrointestina‐
les agudas, como la diarrea.

Los alérgenos distribuidos sistémicamente reaccionan no sólo con los mastocitos sino también
con los basófilos sensibilizados circulantes, lo que provoca una reacción sistémica grave que pone
en peligro la vida y se caracteriza por la afectación de múltiples órganos y sistemas, hipotensión y
choque. Finalmente, después de la exposición repetida al alérgeno alimentario, la inflamaciónalér‐
gica se perpetúa y los mastocitos aumentan en los tejidos, formando el trasfondo demanifestacio‐
nes gastrointestinales persistentes.

La microbiota intestinal influye de diversas formas en el delicado equilibrio entre la tolerancia
inmunitaria y la sensibilización alérgica en el intestino.

Lamicrobiota es fundamental paramantener unestado de tolerancia hacia los antígenos alimen‐
tarios. El sistema inmunitario puede ser moldeado y remodelado tanto por antígenos como por
microorganismos. A través del encuentro inicial con losmicrobios, el sistema inmunitario aprende
a generar respuestas equilibradas y duraderas. Los microorganismos que colonizan el intestino y
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la piel repercuten en lamaduracióndel sistema inmunitario e influyen en la tolerancia a los alimen‐
tos. Los factores ambientales, ladieta y losmedicamentos, incluidos los antibióticos y los antagonis‐
tas de los receptores H2, pueden aumentar el riesgo de FA al inducir la disbiosis. Por el contrario,
es probable que los bebés sanos alberguenmicrobios protectores en el intestino. La susceptibilidad
a los FA está influida tanto por la microbiota comensal como por sus metabolitos. Por lo tanto, a
través de la composición de la microbiota, los factores ambientales influyen en el riesgo de alergia
alimentaria.

DIAGNÓSTICO

La evaluación inicial requiere una historia completa centrada en la alergia, lo cual debe determinar
los alimentos causales probables (crudos o cocidos), el curso temporal de la reacción, incluidos los
síntomas, la consistencia de la reacción, la cantidad ingeriday otros factores (ejercicio,medicamen‐
tos y enfermedades intercurrentes). Las alergias alimentariasmediadas por IgE sonde inicio agudo
(dentro de las dos horas de la exposición).

Los síntomas que se presentan suelen ser cutáneos, respiratorios y gastrointestinales. La alergia
alimentaria no mediada por IgE tiene una evolución tardía, con un inicio de los síntomas general‐
mente entre 1 y 24 h. Esto ayudará a determinar el mecanismo inmunitario probable (mediado por
IgE/nomediad por IgE), estimar la probabilidad de reacción alérgica al alimento específico y orien‐
tar las pruebas de alergia específicas (pruebas cutáneas [SPT: skin prick test] o IgE específica del
alimento).

En los casos con incertidumbrediagnóstica laprovocación alimentariaoral sigue siendo el están‐
dardeoro (por lo general seprefiere laprovocación alimentaria controlada conplacebo abiertapero
doble ciego [DBPCFC]). Se requieren antecedentes en combinación con unSPT positivo o IgE espe‐
cífica para el diagnóstico de alergia alimentaria mediada por IgE. Estas pruebas de forma aislada,
sin una historia clínica de apoyo, no se pueden utilizar para el diagnóstico definitivo de alergia ali‐
mentaria. Una prueba de alergia positiva (prueba de punción cutánea o IgE específica para alimen‐
tos) por sí sola implica sensibilización y no alergia. El aumento del tamaño de la roncha según el
SPT o la concentración de los niveles de IgE específica de alimentos se correlaciona con unamayor
probabilidad de alergia clínica mediada por IgE, pero generalmente no se correlaciona bien con la
gravedad de la reacción. La SPT o los niveles de IgE específica de alimentos no tienen ningún papel
en el diagnóstico de alergia alimentaria no mediada por IgE.

PRICK TOPRICK (PUNCIÓN CON ALIMENTO FRESCO)

Esta prueba consiste en puncionar el alimento fresco y posteriormente la piel del paciente; la razón
de este método diagnóstico es que no existen extractos comerciales para todos los alimentos, por
lo que a veces se opta por este tipo de prueba, sobre todo en el caso de las frutas y los vegetales, ya
que algunas proteínas lábiles no están presentes en los extractos comerciales.

Las pruebas de parche se pueden utilizar en los pacientes que refieren síntomas no inmediatos,
en los que no se ha documentado una IgE específica, sea por pruebas cutáneas o séricas, y que a
pesar de tener una buena historia clínica y un diario de síntomas, se sospecha de varios alimentos
o no se tiene claro cuál es el alérgeno causal. No obstante, algunas guías no recomiendan su realiza‐
ción porque no están estandarizadas.

El desarrollo reciente y la introducción de diagnósticos resueltos por componentes implican la
medición de niveles de IgE específicos para proteínas de componentes individuales que componen
el alimento alergénico. Estaspruebaspuedendiferenciar demaneramás confiable la sensibilización
sin alergia clínica y la alergia alimentaria clínicamente relevante, lo que reduce efectivamente la
necesidad de desafíos alimentarios.
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DIAGNÓSTICO EN ALERGIA ALIMENTARIA
NO MEDIADA POR INMUNOGLOBULINA E

En la alergia alimentaria nomediada por IgE, en la que además predominan los síntomas gastroin‐
testinales, el diagnóstico depende de la obtención de una historia clínica detallada, con un diario
de síntomas y la exploración física; después se deberá evaluar una respuesta a una dieta de elimina‐
ción o un reto oral.

En cuanto a los exámenes de laboratorio, los niveles de IgE específica y las pruebas cutáneas son
negativas en la alergia alimentaria nomediada por IgE; sin embargo, entre 4 y 30%de los pacientes
con diagnóstico de síndrome de enterocolitis inducida por proteínas tendrán valores positivos de
IgE específica para el alimento causante a lo largo de la enfermedad.

Laspruebasdeparcheno se recomiendandemanera rutinaria, debido a los resultados contradic‐
torios que han presentado en varios ensayos clínicos, así como a las IgG1 y las IgG4 específicas.

Son de especial interés dos síndromes que se pueden relacionar con la alergia alimentaria no
mediada por IgE: la enfermedad por reflujo gastroesofágico y el estreñimiento.

Se desconoce el porcentaje exacto en el que los pacientes con alergia alimentaria nomediada por
IgE presentan reflujo gastroesofágico como única manifestación clínica. Se puede recomendar una
prueba terapéutica de dos a cuatro semanas con dieta de eliminación si las medidas iniciales para
el reflujo gastroesofágico no fueron satisfactorias. En el caso de la constipación, la evidencia del
porcentaje en el que ésta se puede asociar a la alergia a la proteína de la leche de vaca es muy varia‐
ble; sin embargo, se debe considerar una prueba terapéutica en la dieta materna en el caso de los
alimentados al seno materno exclusivo o un cambio a una fórmula extensamente hidrolizada para
realizar el diagnóstico (figura XIX‐1).

DIAGNÓSTICOS DIFERENCIALES

Los diagnósticos diferenciales de alergia alimentaria se puedendividir en los que simulan una aler‐
gia alimentaria mediada por IgE y una no mediada por IgE.

En la alergia alimentariamediada por IgE resaltan la rinitis gustatoria, la intoxicaciónporescom‐
broides, el síndrome auriculotemporal (Frey), la gastroenteritis aguda y la urticaria aguda secunda‐
ria a infección viral.

En la alergia nomediada por IgE resaltan la intolerancia a la lactosa, la enfermedad inflamatoria
intestinal, la enteropatía perdedora de proteínas, la enfermedad por reflujo gastroesofágico, la
enfermedad celiaca y algunas inmunodeficiencias, como la enfermedad granulomatosa crónica.

ESTRATEGIAS DE TRATAMIENTOS

Actualmente no existe una cura para la alergia alimentaria. El enfoque incluye la evitación estricta
de los alimentosofensivos, la educacióndel paciente y la familia (incluido el reconocimiento deuna
reacción alérgica), y el suministro a las familias de medicamentos de emergencia específicos para
el paciente (autoinyectores de adrenalina) y planes de manejo en caso de una reacción alérgica. Es
necesario prestar mucha atención a la lectura de las etiquetas de los alimentos, tener cuidado al
obtener alimentos de los restaurantes y evitar el contacto cruzado de alimentos alergénicos durante
la preparación de las comidas (tablas de cortar, rebanadoras, batidoras compartidas).

El tratamiento de la alergia alimentaria suele incluir la evitación estricta, la educación del
paciente y la provisión de medicación de emergencia (autoinyectores de adrenalina).

Las terapias emergentes basadas en la investigación en evolución se centran en un enfoque más
activo del manejo, que incluye la introducción temprana de alimentos potencialmente alergénicos,
la pruebas anticipadas y la desensibilización a los alérgenos alimentarios.



RETOS ACTUALES EN PEDIATRÍA240

Figura XIX-1. Reevaluación periódica para valorar el curso de la enfermedad y la resolución de alergias específicas. El
momentode volver a realizar la pruebavaría segúnla enfermedadespecífica, el factordesencadenante,el historialy laedad
del paciente. SPT: skin prick test.
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Los alimentosmodificados con alergenicidad reducida pueden permitir la modulación inmuni‐
taria conmenos riesgo de reacción alérgica. Las dietas con leche horneada y huevo se utilizan cada
vezmás en el tratamiento de la alergia a la leche y al huevo, en lugar de evitarlas. Las alergias depen‐
dientes de IgE al huevo de gallina y a la leche de vaca se encuentran entre las FA más comunes en
los niños. Sin embargo, lamayor parte de los niños alérgicos al huevo o a la leche en su forma cruda
pueden tolerar el huevo y la leche en productos horneados. El calentamiento extensivo de la leche
y los huevos induce cambios en la estructura conformacional de los epítopos, destruyéndolos de
manera efectiva, con la consecuente reducción de su alergenicidad.

Existenevidenciasde que los alimentoshorneados podrían tener unefecto positivo en la acelera‐
ción de la resolución de la alergia en niños con dependencia de IgE a la leche de vaca y al huevo.
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Sin embargo, no está claro si los niñosque desarrollan tolerancia lohacenporquehan ingeridonive‐
les bajos de huevo o leche enproductos horneadoso si sumejorpronóstico es simplemente un indi‐
cador de un fenotipo que es menos probable que sea persistente.

La adrenalina administrada precozmente ante los primeros signos clínicos de anafilaxia tras la
ingestión del alimento culpable es fundamental para prevenir el desenlace fatal de las reacciones
anafilácticas, revirtiendo en pocos minutos la hipotensión, el choque y otros síntomas alérgicos
(urticaria, broncoespasmo, edema, manifestaciones gastrointestinales, etc.). Se trata, por tanto, de
unmedicamentomuy específico comoherramientade rescate a utilizar, sobre todoen lospacientes
a los que se les prescribió.

Enel caso de la picazóny laurticaria, los antihistamínicos quebloquean los receptoresH1especí‐
ficos también podrían ser útiles; los bloqueadores de los receptores H2 podrían usarse para tratar
los síntomas gastrointestinales.

Las intervenciones farmacológicas y nutricionales personalizadas; las terapias dirigidas conpro‐
ductos biológicos, incluyendo el anticuerpomonoclonal anti‐IgE omalizumab, el dupilumab (anti‐
IL‐4Ra) y los anticuerposmonoclonales anti‐IL‐5 (reslizumab y mepolizumab); y la reconstitución
de una composición de microbioma capaz de inducir tolerancia, por ejemplo, a través de la admi‐
nistración de Lactobacillus bifidus y Clostridium fragilis, o mediante trasplante fecal, son herra‐
mientas terapéuticas innovadoras que se están convirtiendo en parte de las estrategias modernas
de tratamientode la alergia alimentaria.Alternativamente, los cocteles decepas bacterianasprotec‐
toras, incluidas las cepas clostridiales o bacteroidales, como Bacteroides fragilis, también podrían
considerarse en la protección contra la FA.

La suplementación probiótica con Lactobacillus rhamnosusGG seha utilizado durante la inmu‐
noterapia oral para la alergia almaní, y los prebióticos, incluidos la oligofructosa, losoligosacáridos
ácidos y la inulina de cadena larga, en combinación con el prebiótico Bifidobacterium breveM‐16V
también se han administrado en ensayos clínicos para la FA, con cierto éxito.

La tolerancia es el estado de no reactividad saludable del sistema inmunitario a los antígenos
alimentarios comunes e inofensivos. La desensibilización, por su parte, consiste en una elevación
temporal del umbral de reactividad alérgica y se apoya en mecanismos inmunitarios distintos de
los implicados en la tolerancia, que es la base del estado inmunitario antialérgico permanente. La
inmunoterapia a menudo causa un estado de desensibilización en lugar de falta de respuesta pro‐
longada o permanente.

La inmunoterapia oral de alimentos implica la administraciónde dosis pequeñas pero crecientes
de alimentos alergénicos para niños que son alérgicos a ese alimento, en particular en un esfuerzo
por aumentar su tolerancia clínica. Todavía no se recomienda para uso clínico de rutina, y no se
debe intentar fuera de las unidades especializadas en alergias.
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l asma es una enfermedad heterogénea, definida por un historial de síntomas respiratorios,
como sibilancias, disnea, opresión torácica y tos, que varían en el tiempo y en intensidad,
acompañados de una limitación variable del flujo espiratorio. Actualmente el concepto ha

evolucionado a una entidad más compleja con una red de procesos inflamatorios parcialmente
interrelacionados, que da como resultado inflamación de las vías aéreas, causada por diferentes
mecanismos (endotipos) con una expresión clínica variable (fenotipos).

FACTORES DE RIESGO

Coexisten tanto los factores predisponentes, que incrementan el riesgo de padecer asma, como los
factores desencadenantes, que activan el asma. Una vez establecida la predisposición, existenmúl‐
tiples factores desencadenantes (alérgenos, infecciones, contaminantes ambientales, agentes irri‐
tantes, cambios de temperatura, ejercicio físico, emociones) que pueden causar exacerbaciones en
los pacientes con asma.

FISIOPATOLOGÍA

La fisiopatogenia del asma engloba tres características fundamentales:
S Inflamación de la vía aérea.
S Remodelación de la vía aérea.
S Hiperrespuesta de las vías aéreas.

La hiperrespuesta bronquial ocasiona un estrechamiento de las vías respiratorias en respuesta a los
estímulos que son inocuospara laspersonas sinasma. Está vinculada con la inflamacióny la repara‐
ción de las vías respiratorias, y es reversible parcial o totalmente con el tratamiento.

El grado de hiperrespuesta bronquial se correlaciona parcialmente con la gravedad clínica del
asma y con marcadores de la inflamación.

Esta limitación del flujo aéreo y los síntomas que desencadena se pueden resolver de forma
espontánea o en respuesta a lamedicación (reversibilidad), e incluso permanecer ausentes durante
algún tiempo en un paciente determinado.
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Figura XX-1. Pasos en el manejo farmacológico del asma en pacientes de 12 años de edad. SABA: β2-agonista de acción
corta; SALM: salmeterol; Tiotrop: bromuro de tiotropio; BDP: beclometasona; BUD: budesonida; FLUT: fluticasona; MOM:
mometasona; CICLO: ciclesonida; CSI(B): corticosteroide inhalado de dosis baja; CSI(A): corticosteroide inhalado de dosis
alta; CSI(M): corticosteroide inhalado de dosismedia; SALB: salbutamol; LABA: agonistas β2 deacción prolongada. Tomada
de la referencia 8.

DIAGNÓSTICO DE ASMA

El asmaes unaentidad heterogéneaque resultade interacciones complejas. Ningúnsíntomao signo
característico es totalmente específico, por lo que en ocasiones no es fácil confirmar o rechazar el
diagnóstico. Los pasos clave para el diagnóstico del asma son:

1. Sospechar:
S Cuatro síntomas/signos clave (disnea, opresión, tos y sibilancias).
S Variabilidad.

2. Confirmar:
S Pruebas de función pulmonar (espirometría o flujometría).
S Inflamación tipo 2, que aumente la probabilidad de asma (solicitar biometría hemática

completa para valorar los eosinófilos y los niveles de IgE).
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Figura XX-2. Pasos en el manejo farmacológico del asma en pacientes de 4 a 11 años. CSI: corticosteroide inhalado; CSI(A):
corticosteroide inhalado de dosis alta; CSI(B): corticosteroide inhalado de dosis baja; CSI(M): corticosteroide inhalado de
dosis media; CSO: corticosteroide oral; FORM: formoterol; LABA: β2-agonista de acción prolongada; SABA: β2-agonista;
SALB: salbutamol. Tomado de la referencia 8.

3. Diagnóstico detallado:
S Nivel de control (uso de cuestionarios; enMéxico se emplea laprueba decontrol del asma).
S Nivel de riesgo futuro.
S Gravedad.
S Fenotipificación (asma T2 alto o bajo con biomarcadores).

TRATAMIENTO

El objetivo principal del tratamiento del asma es lograr y mantener el control de la enfermedad lo
antes posible, además de prevenir las exacerbaciones y la obstrucción crónica al flujo aéreo, y redu‐
cir al máximo la mortalidad.

El tratamiento se debe ajustar de forma continua, con el fin de que el paciente esté siempre con‐
trolado y siga unorden escalonado ascendente o descendente. Esta forma cíclica de ajuste del trata‐
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miento implica que el control del asmadebe ser evaluado de formaobjetiva, que se trate al paciente
para alcanzar el control, y que se le revise periódicamente para mantenerlo. Si el paciente no se
encontrara bien controlado, el tratamiento debe aumentar en los escalones terapéuticos que sean
necesarios para lograr el control, teniendo siempre en cuenta las medidas no farmacológicas, la
adhesión terapéutica y los factores de riesgo susceptibles de ser modificados. Si el asma ha estado
controlada durante almenos tresmeses, el tratamiento demantenimiento puede reducirse paulati‐
namente, con el fin de determinar las necesidades terapéuticas mínimas para mantener el control
(figuras XX‐1 y XX‐2).

EXPERIENCIA DE MEDICACIÓN BIOLÓGICA EN EL ASMA
EN LA UNIDAD MÉDICA DE ALTA ESPECIALIDAD HOSPITAL
DE PEDIATRÍA, CENTRO MÉDICO NACIONAL DE OCCIDENTE

En los niños el asma alérgica grave es el fenotipo más frecuente, pero su manejo sigue siendo un
desafío. El tratamiento con anticuerposmonoclonales, como el omalizumab, un anticuerpomono‐
clonal humanizado dirigido contra el receptor de alta afinidad para IgE, y elmepolizumab, un anti‐
cuerpo monoclonal, humanizado dirigido contra IL‐5, ha demostrado eficacia en el control del
asma grave. Hasta junio de 2022 había 12 pacientes en tratamiento con omalizumab y dos pacientes
que recibíanmepolizumab, en los cuales se ha disminuido la necesidad de esteroide oral y las exa‐
cerbaciones, ha incrementado el puntaje de la prueba de control de asma ydisminuido la necesidad
de tratamiento controlador.
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a dermatitis atópica (DA) es una enfermedad inflamatoria sistémica, crónica, recurrente, no
infecciosa ni contagiosa, caracterizada poruna alteraciónen labarrera de la piel. Clínicamente
se manifiesta por brotes de comezón e inflamación generalizada en la piel; en ocasiones pue‐

den cursar con episodios de remisión, pero habitualmente los pacientes llegan a tener una gran
afectación de la calidad de vida.

EPIDEMIOLOGÍA

Es la enfermedad de la piel más común de la infancia a nivel mundial, pues se presenta en cerca de
15%de la población, esmás frecuente en las niñas, se inicia entre el primero y el quinto años devida,
y cerca de 70% de los pacientes tienen remisión antes de los 16 años de edad, en el resto persiste
en la edad adulta. Cerca de 10%de los pacientes pueden debutar con los síntomas en la edad adulta.
EnMéxico existenpocos estudios epidemiológicos. En 2010 Bedolla y col. utilizaron el cuestionario
del Estudio Internacional de Asma y Alergias en la Infancia, y reportaron una prevalencia de 3%de
dermatitis atópica en los niños mexicanos de 6 a 12 años.

FISIOPATOLOGÍA

La DA es multifactorial y compleja, ya que para su desarrollo se requiere la interacción de diversos
factores ambientales, como la exposición a partículas aerotransportadas, los alérgenos alimenta‐
rios, la contaminación, el uso de antibióticos, la duración de la lactancia y los cosméticos, así como
de factores inmunitarios en las personas genéticamente susceptibles que tienen una respuesta in‐
munitaria alterada y una pérdida del balance de los microorganismos de la piel que producen una
disfunción de la barrera cutánea.

El desarrollo de DA se ha asociado con frecuencia a unmayor riesgo en los pacientes con atopia
(enfermedades alérgicas), ya que aproximadamente 50% de los pacientes afectados por dermatitis
atópica desarrollan asma y alergias nasales, como rinitis. También el factor genético tiene un papel
importante, pues se ha descrito que los hijos de un solo padre con dermatitis atópica triplica el
riesgodedesarrollarla, yquecuando lapresentan ambospadres el riesgo aumentahasta cinco veces.

La regulación epigenética es un vínculo entre los cambios ambientales y los cambios genéticos
que contribuyen a la desregulación del sistema inmunitario y el trastorno de la barrera epidérmica.
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Figura XXI-1. Fisiopatología de la dermatitis atópica. La disfunción de la barrera cutánea y la desregulación inmunitaria
contribuyen al estado inflamatorio y al prurito crónico. IL: interleucina; TSLP: linfopoyetina estromal tímica.
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La disfunción de la barrera cutánea es lo primero que sucede en el desarrollo de la enfermedad.
El incremento de las enzimas proteolíticas endógenas ocasiona una degradación de las conexio‐

nes intracelulares con aumento de la permeabilidad epidérmica, pérdida de agua y sequedad de la
piel, lo que ocasiona infiltración de antígenos y estimulación de citocinas proinflamatorias. Se han
involucrado distintasmutaciones en los genes de varias proteínas, como el de la proteína de la fila‐
grina, la serina inhibidora de proteasa (SPINK‐5), el gen de tripsina epidérmica y el gen de la cinasa
de mastocitos (CMA1). Se considera que una barrera cutánea debilitada es el primer paso para que
se produzca la desregulación inmunitaria; en estos pacientes existe un desequilibrio entre el perfil
de citocinas Th2 (IL‐4, IL‐5), que favorece la producción de IgE, y el aumento de la expresión de
células presentadoras de antígeno para su interacción con los linfocitos T circulantes, que una vez
activados inducen la producción de más IL‐4 e IL‐5, ampliando la respuesta inflamatoria y ocasio‐
nando daños por inflamación en la barrera cutánea que influyen en la destrucción de la epidermis,
la infección y la inflamación continua, y a su vez dichas interleucinas disminuyen la producción de
filagrina. La inflamación aguda dificulta la síntesis de otras proteínas implicadas en la diferencia‐
ción de los queratinocitos, lo que provoca una reconstrucción deficiente de la barrera, el acúmulo
de linfocitos Th1 y el aumento de la producción de citocinas inflamatorias, como IL‐2, IL‐12, factor
de necrosis tumoral alfa, interferón e IL‐31 responsables de inflamación y prurito crónico.

Además de esto, existe una alteración del pH de la piel y una disminución de la actividad de los
péptidos antimicrobianos, situación que favorece la colonización por Staphylococcus aureus y que
perpetúa el estado de inflamación crónica en la piel (figura XXI‐1).

DIAGNÓSTICO

El diagnóstico de DA se establece de manera clínica, y se puede presentar de manera intermitente
entre los periodos de brotes y las remisiones. La dermatitis atópica se puede estratificar en aguda,
subaguda y crónica, de acuerdo con el tiempo de evolución y la edad de presentación.
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Cuadro XXI-1. Distribución de las lesiones características
de la dermatitis atópica con base en el grupo etario

Lactantes Niños Adultos

S Mejillas/cara S Flexuras codos/rodillas S Flexura codos/rodillas
S Cuero cabelludo S Pliegue de la muñeca S Cara del cuello
S Tronco y caras extensoras

de las extremidades
S Nuca
S Zona perioral

S Mejillas
S Dorso de las manos y los pies

S Mejillas S Pezones
S Dorso de las manos y los pies S

La fase aguda se presenta con frecuencia durante la infancia temprana, en la que se observan
lesiones papulovesiculares sobre una base eritematosa, edema, escoriaciones, exudación que pue‐
den evolucionar a costras melicéricas, las cuales se asocian al prurito intenso (síntomas clave).

Las lesionesusualmente se localizanen las superficiesdeextensión, como los codos y las rodillas,
las mejillas y el cuero cabelludo.

En la fase subaguda se caracteriza por placas vesiculopapulares con eritema leve, engrosamiento
cutáneo y descamación blanquecina con huellas de rascado. Las lesiones se localizan usualmente
en las fases poplítea, antecubital, palmas, tobillos y cuello.

La fase crónica se desarrolla usualmente durante la adolescencia y en la edad adulta, mediante
placas crónicas liquenificadas (engrosamiento de la piel) asociadas a un aumento visible de las
líneas en la piel que pueden progresar a excoriaciones y fibrosis; con frecuencia se localizan en el
dorso de las manos y los pies, las zonas de flexión, los párpados y los pliegues.

De acuerdo con la edad del paciente, la distribución de las lesiones aparece generalmente
siguiendo un patrón clásico. La identificación de esta distribución puede ayudar a sospechar el
diagnóstico (cuadro XXI‐1).

Actualmente se sugiere usar los criterios deWilliams para el diagnóstico de la DA, los cuales son
promovidos por las guías deDAdel CentroNacional de Excelencia Tecnológica en Salud, por lo que
son accesibles para muchos médicos de las instituciones de salud en México (cuadro XXI‐2).

En todopaciente conDAse sugiereuna correlaciónentre las exacerbaciones de la piel y la exposi‐
ción a algún alérgeno inhalado, alimentario o tópico.

Para el diagnóstico alergológico preciso se necesitarán las pruebas que detectan IgE específica
en el suero o una prueba cutánea inmediata.
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Cuadro XXI-2. Criterios de Williams para el diagnóstico de dermatitis atópica

Manifestación esencial
Dermatitis pruriginosa (referencia de rascado por los padres)
Manifestaciones asociadas (tres o más de las siguientes)

Dermatitis en áreas de flexión de codos/parte posterior de rodilla
Dermatitis visible en mejillas o áreas extensoras en niños hasta 18 meses
Historia de sequedad cutánea en los últimos 12 meses
Historia personal de asma y/o rinitis alérgica, enfermedad atópica en familiares de primer grado en

niños menores de cuatro años de edad
Inicio de signos y síntomas en niños menores de dos años de edad
Historial de dermatitis en áreas de flexión, extensión de codos, rodillas o mejillas en niños menores de

18 meses

Se han creado escalas que determinan el grado de afectación en la calidad de vida. La más vali‐
dada es el SCORAD (Scoring Atopic Dermatitis), que evalúa tres aspectos:

1. Extensión, porcentaje de superficie corporal comprometida.
2. Clínica y gravedad de las lesiones.
3. Síntomas subjetivos, utilizando una escala visual del 0 al 10.

Una vez valorados los tres aspectos del SCORAD se establece el grado de afectación, que puede ser
leve, moderado o severo.

TRATAMIENTO

Una vez realizado el diagnóstico de la DA se debe brindar la opción terapéuticamás adecuada para
la condición clínica de cadapaciente conajustes según la edaddel paciente, las comorbilidades aso‐
ciadas con atopia, la respuesta y la adherencia al tratamiento, y los costos.

Existen ciertos factores que con frecuencia agravan la enfermedad, por lo que el primer paso es
evitar factores causales y desencadenantes, con la finalidad de reducir las exacerbaciones o inclu‐
sive lograr el control de la enfermedad. Entre ellos se encuentran los factores físicos (calor, fricción
sobre la piel), químicos (sudoración, saliva, químicos en las piscinas) y emocionales, estrés, ansie‐
dad y exposición a alérgenos (ácaro de polvo casero, mascotas, pólenes, proteína de leche de vaca).

Otropunto importantees la educación terapéuticadel pacientey su familiamedianteprogramas
educativos, con el objetivo de restaurar y mantener la barrera cutánea.

La hidratación es la terapia más importante en todos los niveles de severidad, ya que ayuda a
reducir la sequedad dérmica y el prurito asociado mediante el uso continuo de cremas humectan‐
tes, emolientes y sustitutos de jabón. La elección del humectante se basa en factores como el sitio
de aplicación, la preferencia del paciente y el grado de sequedad de la piel; existen una variedad
de opciones de humectantes que incluyen cremas, ungüentos, lociones y geles. Los emolientes con‐
tienen ingredientes específicos que ayudan a restablecer el pH y el equilibrio de las ceramidas en
la epidermis. Se recomienda el uso de jabones conpHneutro, productos de cuidado personal libres
de alcohol y el uso de ropa de algodón.

En México están aprobados como tratamientos de segunda línea dos grupos de medicamentos
antiinflamatorios tópicos: los corticosteroides tópicos (CE) y los inhibidores de la calcineurina. Los
CE tópicos se subdividen de acuerdo con su potencia en siete clases. La elección de la potencia está
directamente relacionada con el grosor de la piel, es decir, se sugiere evitar el uso de CE potentes
en zonas de piel delicada como la cara, los párpados, los pliegues y las zonas genitales. Al contrario,
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en zonas de piel gruesa, como las palmas de lasmanos y las plantas de los pies, usualmente se nece‐
sitanCEtópicosdemayor potencia. La aplicaciónde losCE tópicosdos veces al díadurante un lapso
de una a dos semanas generalmente remite las activaciones de la DA.

Una vez controlado el cuadro se puede seguir con el tratamiento proactivo, que consiste en una
aplicación dos veces por semana en las zonas “calientes”, que con frecuencia presentan recaídas.

Los inhibidores tópicos de la calcineurina, como el tacrolimus y el pimecrolimus, son el trata‐
miento de segunda línea, aprobados para el tratamiento de la DA demoderada a severa en adultos
y niñosmayores de dos años. Se consideranmedicamentos ahorradores deCE, y sonde alta utilidad
en áreas de piel sensible, como el rostro, las áreas genitales y los pliegues. Por su alto grado de segu‐
ridad se pueden aplicar durante meses, según la evolución de la enfermedad.

En las crisis agudas los pacientes pueden presentar cuadros infecciosos a nivel cutáneo que pue‐
denser tratados conantibióticos tópicos, como lamupirocina o el ácido fusídico, los cuales soncon‐
siderados seguros y conunbuennivel deeficacia eneste tipode pacientes.Cabe señalarque el trata‐
miento deber sermultidisciplinario; por ejemplo, el alergólogo puede considerar la inmunoterapia
específica con alérgenos en algunos pacientes seleccionados con sensibilización a los aeroalérgenos
que también presentan rinitis alérgica o asma, o ambas.

También la fototerapia es utilizada por los dermatólogos como terapia demantenimiento en los
pacientes con enfermedad crónica; sin embargo, en México es un recurso de acceso limitado.

En los pacientes con DA moderada y grave, no controlados con el tratamiento de primera y
segunda línea se sugiere utilizar anticuerpos monoclonales, principalmente dupilumab (inhibidor
de IL‐4 e IL‐13) o inmunosupresores sistémicos (ciclosporina, metotrexato, azatioprina), que de‐
penderándel acceso y la experiencia delmédico tratante con el uso de estos fármacos. El dupilumab
es el primero y único biológico hasta el momento específico para DA, y ha demostrado buenos
resultados en los pacientes que han fallado al tratamiento con CE tópicos e inmunosupresores,
incluyendo la ciclosporina.

Tanto el inmunomodulador como el inmunosupresor se indican cuando el paciente presenta un
impacto social, emocional o físico negativo por la enfermedad, además de que ayudan a evitar los
efectos adversos de las intervenciones a largo plazo. Ambos se enfocan en el bloqueo de estas vías
de respuesta inflamatoriamagnificada, y es importante el monitoreo de los posibles efectos secun‐
darios de cada uno de ellos, particularmente de los inmunosupresores, sobre las funciones renal
y hepática, y su efecto en la tensión arterial.

El pronóstico de la DA es distinto en cada paciente, ya que en los casos graves llega a afectar de
manera importante la calidad de vida en los ámbitos social, escolar y personal, con el consecuente
desarrollo de depresión, alteraciones del sueño e incluso ideas suicidas.

En el Hospital de Pediatría del CentroMédico Nacional deOccidente del InstitutoMexicano del
Seguro Social se está trabajando de manera multidisciplinaria para realizar el diagnóstico de DA
demanera oportuna, brindar asesoramiento a los familiares y los pacientes acerca del cuidado ade‐
cuado de la piel, y otorgar tratamientos especializados tópicos y sistémicos que se requieren para
el control de la enfermedad. En 2022 el hospital fue pionero dentro de la institución en el uso de
anticuerpos monoclonales en dos pacientes adolescentes, que han tenido una excelente respuesta,
con mejora de su calidad de vida y el control de los síntomas de la piel.

Como alergólogos aún queda mucho trabajo por hacer, como dar capacitaciónmédica continua
y difusión acerca de esta enfermedad al personal de salud con la finalidad de diagnosticar más la
DA, referir al paciente con el especialista indicado y mejorar su pronóstico.
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INTRODUCCIÓN

os errores innatos de la inmunidad (EII), antes conocidos como inmunodeficiencias prima‐
rias, son un grupo heterogéneo de trastornos hereditarios ocasionados por defectos del desa‐
rrollo o de la función del sistema inmunitario, causados por alteraciones en las variantes de

línea germinal en genes únicos.
Clínicamente se presentan como una susceptibilidad incrementada a infecciones y una mayor

predisposición a la autoinmunidad, las enfermedades autoinflamatorias, la alergia, la insuficiencia
de la médula ósea y la malignidad.1

El retraso del diagnóstico empobrece el pronóstico y la calidad de vida de los pacientes; sin diag‐
nóstico y tratamiento algunos errores innatos de la inmunidad pueden ser mortales.

EPIDEMIOLOGÍA

La tasa global de prevalencia de EII enEuropa es de 1:16,000 a 50,000 habitantes.2 Hasta septiembre
de 2022 el Registro Latinoamericano de Inmunodeficiencias Primarias reportó 9,293 casos en Lati‐
noamérica, de los cuales 2,023 corresponden aMéxico3 y 446 pertenecen al Instituto Mexicano del
Seguro Social. Actualmente en laUnidadMédica deAlta EspecialidadHospital de Pediatría, Centro
Médico Nacional de Occidente, son atendidos 68 pacientes con EII. Más de 50% corresponden a
deficiencias sobre todo de anticuerpos.4

FISIOPATOLOGÍA

Los EII son trastornos cuya causa es un defecto genético en uno o más componentes del sistema
inmunitario, originado por la alteración de una o más proteínas del sistema inmunitario celular o
humoral, lo que explica la heterogeneidad del cuadro clínico.5

CLASIFICACIÓN

Para su estudio, los EII se clasifican en 10 grupos:6
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Figura XXII-1. Fisiopatología de la dermatitis atópica. La disfunción de la barrera cutánea y la desregulación inmunitaria
contribuyen al estado inflamatorio y al prurito crónico.

AtopiaCáncer

Enfermedades
linfoproliferativas Granulomatosis

Infecciones Autoinmunidad

Inmunodeficiencias

1. Inmunodeficiencias que afectan la inmunidad celular y humoral (combinada grave).
2. Inmunodeficiencias combinadas con características sindromáticas.
3. Inmunodeficiencias predominantemente de anticuerpos.
4. Enfermedades de desregulación inmunitaria.
5. Defectos en los fagocitos en cuanto a número o función, o ambos.
6. Defectos en la inmunidad intrínseca e innata.
7. Enfermedades autoinflamatorias.
8. Defectos en la cascada del complemento.
9. Síndromes con falla medular.

10. Fenocopias de inmunodeficiencias primarias.

CUADRO CLÍNICO

Lasmanifestaciones clínicas presentes en los errores innatos de la inmunidad son variables, depen‐
diendo del error innato de la inmunidad que se presente; de acuerdo con el tipo de alteración pre‐
sente serán las manifestaciones; por ejemplo, ante errores de la inmunidad celular será mayor la
predisposición a infecciones por parte de microorganismos intracelulares.

Existen diez señales de alarma para sospechar errores innatos de la inmunidad, con las cuales
sedeben familiarizar losmédicosdeprimero y segundocontactos paraasí poder sospechar los erro‐
res innatos de la inmunidad.

Las señales de alarma para EII en pacientes pediátricos (inmunodeficiencias primarias) son:5
1. Cuatro o más infecciones de oídos nuevas en un año.
2. Dos o más infecciones graves de senos paranasales.
3. Dos meses o más de tratamiento con antibióticos con escaso efecto.
4. Dos neumonías o más en un año.
5. Dificultad de un bebé o niño pequeño para aumentar de peso y crecer normalmente.
6. Abscesos en órganos.
7. Aftas persistentes en la boca o infecciones causadas por hongos en la piel.
8. Necesidad de recibir antibióticos intravenosos para eliminar las infecciones.
9. Dos infecciones profundas o más, incluida la septicemia.

10. Antecedentes familiares de inmunodeficiencias primarias (cuadro XXII‐1).
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Cuadro XXII-1. Clínica en los principales grupos de errores innatos de la inmunidad8

Inmunodeficiencias
combinadas

Infecciones graves Desde el nacimiento Virus, bacterias, microorga
nismos oportunistascombinadas

d fi i i

Infecciones posvacu-
nales

nismos oportunistas
(Candida, Pneumocystis
jiroveci)-

Inmunodeficiencias,
predominantemen-
te de anticuerpos

Infecciones respirato-
rias, digestivas

Desde los cinco o seis
meses

Microorganismos encapsu-
lados (neumococo, Hae-

hil i fl )te de anticuerpos Meningoencefalitis
(agammaglobuline-
mia ligada al X)

mophilus influenzae)

Autoinmunidad (cito-
penias)

Defectos del número y
la función de las cé-
lulas fagocíticas

Infecciones cutáneas,
respiratorias, diges-
tivas

Cualquier edad Bacterias (catalasa + en en-
fermedad granulomatosa
crónica)g

Linfadenitis Hongos (Candida, Aspergi-
ll di )Hepatitis, colitis
g p g

llus, Nocardia)
Gingivitis
Granulomas

Defectos de la cascada
del complemento

Infecciones piógenas Cualquier edad Microorganismos encapsu-
lados

Meningitis y sepsis Neisseria spp.

TRATAMIENTO

El tratamiento de los errores innatos de la inmunidad debe ser considerado con base en el espectro
clínico y la variedad de anormalidades inmunitarias asociadas a la evolución de la enfermedad. Las
opciones de tratamiento se establecerán de acuerdo con la inmunodeficiencia de base asociada a
las siguientes condiciones:
S Enfermedad pulmonar crónica.
S Manifestaciones autoinmunitarias.
S Enteropatía.
S Malabsorción.
S Tolerabilidad.
S Otros tratamientos para condiciones asociadas (p. ej. cáncer).9

Los tratamientos utilizados en errores innatos de la inmunidad se pueden resumir de la siguiente
manera:
S Antibióticos: sea como profilaxis o tratamiento de infecciones (al tratar las infecciones en

los pacientes con errores innatos de la inmunidad deberán otorgarse tratamientos más pro‐
longados y demayor espectro, en comparación con los pacientes con inmunocompetencia).10

S Gammaglobulina: la sustitución de inmunoglobulina de forma intravenosa o subcutánea es
el tratamiento de elección de las deficiencias de anticuerpos y fundamental en el soporte de
las inmunodeficiencias combinadas. La dosis es de 400 mg/kg/mes inicialmente, y se modi‐
fica en función de la respuesta clínica siempre en búsqueda de valores de IgG adecuados: por
debajo de 400 mg/dL el riesgo de neumonía aumenta de forma notable, y por cada incremento
de 100 mg/dL en los valores de IgG la incidencia de neumonía desciende 27%. En principio
se buscarán valores valle de IgG mayores de 700 m/dL (preinfusión). Si hay bronquiectasias,
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mal control de las infecciones u otras complicaciones, se aumentará la dosis (hasta 800 a 1,000
mg/kg) y se acortarán los periodos de la administración de gammaglobulinas (de 15 a 21 días),
buscando niveles de IgG mayores de 900 mg/dL.11

S Trasplante de precursoreshematopoyéticos: en algunos errores innatos de la inmunidad
es considerado el único tratamientodefinitivo ycurativo. En la inmunodeficiencia combinada
grave el pronóstico es mejor en los pacientes libres de infección; la precocidad del trasplante
mejora el pronóstico (en la inmunodeficiencia combinada severa en trasplantados antes de
los tres meses de edad vs. después).1

S Terapia génica: células madre corregidas genéticamente. Se están llevando a cabo experi‐
mentos con líneas celulares humanas deficientes en diferentes EII. Este tratamiento aún no
se encuentra disponible en México.9

S Inmunosupresores: utilizados en EII que cursan con alteraciones autoinmunitarias.1
S Terapiasbiológicas: utilizadas en errores innatos de la inmunidad que cursan con dermati‐

tis atópica grave (p. ej., dupilumab) en el síndrome de hiper‐IgE autosómico dominante.
S Vacunación: se encuentran contraindicadas las vacunas vivas o con virus vivos atenuados en

inmunodeficiencias que afectan la inmunidad celular y humoral.1

CRITERIOS DE DERIVACIÓN A TERCER NIVEL DE ATENCIÓN

Se deberá valorar el envío a tercer nivel de atenciónde los niños que cumplan dos señales de peligro
de inmunodeficiencias primarias: presencia de bronquiectasias no explicadas por otromotivo, dia‐
rrea persistente, caída del cordón umbilical retardada (más de cuatro semanas), fiebre recurrente
o persistente, distrofias asociadas a infecciones o infecciones posvacunales tras la aplicación de
vacunas de virus vivos, dado que deben ser tomadas comosignos de sospecha paravalorar laderiva‐
ción, descartando la inmunodeficiencia secundaria.7

CONCLUSIÓN

Los errores innatos de la inmunidad son enfermedades genéticas del sistema inmunitario que no
sólo se presentan en la infancia y presentan un amplio espectro de manifestaciones, no solamente
infecciones, sino tambiénautoinmunidad, neoplasias,manifestaciones gastrointestinales, cutáneas
o respiratorias. Los médicos de primer y segundo contactos deben reconocer las señales de peligro
de las inmunodeficiencias primarias, pues el diagnóstico y el tratamiento oportunos puedenmejo‐
rar la calidad de vida de los pacientes. Las inmunodeficiencias de anticuerpos son lasmás prevalen‐
tes, pero en el Instituto Mexicano del Seguro Social se cuenta con inmunoglobulina intravenosa y
subcutánea para su tratamiento.
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INTRODUCCIÓN

l pectus excavatum (PE) es una depresiónde la pared torácica anterior, y es la deformidadmás
frecuente de la pared torácica, ya que ocurre en 1/400 a 1,000 niños, y constituye 90% de las
deformidades de la pared torácica en la infancia. Las consecuencias fisiológicas y psicológicas

son variables, y en ocasiones esta lesión necesita corrección quirúrgica.1

HISTORIA

El PE fue descrita porprimera vezpor Bauhinus en el siglo XVI. En 1911Meyer hizoun intento fallido
de tratamiento. En 1863 vonLuschka informó acerca de una depresiónprofunda de 6 cmen la pared
torácica de un hombre de 24 años. En 1870 Eggel publicó el primer informe de caso completo de
un paciente con una depresión torácica en forma de embudo, a la cual llamó miraculu naturae. Se
atribuyó que la causa de la deformidad era una debilidad y una flexibilidad anormales del esternón
causadas por un trastorno nutricional o por una falla en el desarrollo.1‐4 Langer y Zuckerkandel pos‐
tularon la hipótesis de una falla en el desarrollo in utero. Meyer realizó la primera operación en 1911
con la extirpación del cartílago costal, y encontró en el estudio histológico del cartílago extirpado
una degeneración inespecífica, pero no vinculó los hallazgos histológicos a la patogenia.4 En 1913
Sauerbruch trató con éxito a un adulto con PE. En 1948 Ravitch, del Hospital Johns Hopkins, tuvo
éxito al realizar una cirugía que consistió en la movilización del esternón por completo; dividió
todas las uniones esternales, incluyendo los haces intercostales, losmúsculos rectos y las fijaciones
diafragmáticas, y extirpó el apéndice xifoides.5 El soporte metálico fue descrito por primera vez en
1956 porWallgren y Sulamaa, que introdujeron una barra de acero inoxidable a través del extremo
caudal del esternón.6 En 1961 Adkins y Blades sugirieron pasar la barra por detrás del esternón en
lugar de atravesarlo.8 Se ha informado de la eficacia de otras técnicas:miniplacas de titanio,9 injerto
vascular de dacrón,10 prótesis de “ala de gaviota”,11 tejido bioabsorbible12 y bandas demalla subester‐
nal.13 Los cirujanos plásticos han colocadomoldes de silicona en la depresión que restablece el con‐
torno externo del tórax, pero no la forma de la pared torácica ni sus manifestaciones clínicas.14 La
preocupación por el crecimiento del tórax tras la resección de toda la longitud de los cartílagos cos‐
tales fue expresada por Peña y col. en un informe en 1990.15 En 1997 Nuss presentó una experiencia
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de 10 años con una técnica de mínima invasión que no requiere incisión o resección del cartílago
ni osteotomía del esternón, sino que se basa en la colocación de una pinza interna con una barra
de acero inoxidable.18 Esta técnica fue posible gracias a la flexibilidad del cartílago costal y a la
maleabilidad que presenta el tórax en la edad pediátrica, a diferencia del adulto, que desarrolla un
tórax en formade barril en respuesta a la rigidez pulmonar de la enfermedad pulmonar obstructiva
crónica. Actualmente esta técnica es adoptada en todo el mundo.17

EPIDEMIOLOGÍA

La incidencia de PE tiene una relaciónque varía de 0.1 a 0.8 por cada 100 personas. Esmás frecuente
en el sexomasculino que en el femenino, conuna relaciónde9:1. En lamayoríade los casos sepuede
detectar clínicamente desde el primer año de vida, aunque es más frecuente durante la adolescen‐
cia.4 Existe una predisposición genética, ya que se pueden encontrar antecedentes familiares hasta
en 43% de los casos de pectus excavatum.4 El PE se puede presentar como una entidad aislada o
como parte de algún síndrome; hay asociaciones que incluyen el síndrome de Marfan en 25% de
los pacientes y el síndrome de Ehlers‐Danlos en 5%.18 Creswick H. y col. trataron de establecer el
tipo de herencia en 34 familias con más de un individuo afectado; en 14 familias se sugería una
herencia autosómica dominante, en cuatro una herencia autosómica recesiva y en seis familias una
herencia recesiva ligada al cromosoma X; 10 familias presentaban patrones de herencia complejos.
No fue posible detectar un defecto específico.19 Colombani reporta que menos de 1% de los pacien‐
tes con PE tienen un trastorno subyacente del tejido conectivo.20 Los efectos sobre la longevidad
y la salud después de la infancia atribuibles al PE no tratado siguen sin estar claros.18,19

CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS

El pectus excavatum se caracteriza por una depresiónde grado variable de la pared torácicaanterior
y generalmente más importante en la región del esternón inferior, a menudo asimétrica. La depre‐
sióndel tóraxpuede ser localizada yprofunda (en formadecopa), difusay pocoprofunda (en forma
de platillo) o se puede extender en sentido cefálico hasta las clavículas (en forma de surco). Una
depresión enun lado del esternónse puedeasociar auna protuberancia en el otro lado (deformidad
mixta carinatum/excavatum) (figura XXIII‐1).4,20

Lospacientes generalmente sonaltos ydelgados, lo que sugiereun trastornodel tejido conectivo.
La escoliosis leve está presente en cerca de 20% de los pacientes y la escoliosis grave en 10%.20 El
defecto tiende a progresar a medida que el niño crece, especialmente durante la pubertad. Los
pacientes tienden a adoptar una postura caracterizada por cifosis torácica, hombros hacia adelante
y un abdomen protuberante.4,21,22 La depresión del esternón puede desplazar el corazón y reducir
el volumenpulmonar, ocasionandocambios anatómicos responsables de la presenciade dolor torá‐
cico, disnea de esfuerzo, infecciones respiratorias, datos de asma, palpitaciones, soplos cardiacos
y prolapso de la válvulamitral. Coln ycol. demostraronque 95%de 123pacientes teníancompresión
cardiaca.22

Fonkalsrud y col. reportaron que los síntomas de muchos pacientes con PE no tratados empeo‐
ran progresivamente con la edad, y recomendó una intervención quirúrgica tanto en los jóvenes
como en los adultos.23 Es importante recalcar la afectación psicológica, ya que la autoconciencia
acerca del aspecto del pecho genera un aislamiento social. Por lo general los niños desarrollan esta
preocupación durante la edad escolar, y es necesario en muchas ocasiones apoyo psicológico, lo
cual también representa una indicación quirúrgica.4,22‐24

DIAGNÓSTICO

Se debe realizar una historia y un examen físico completos en todos los pacientes, que incluya foto‐
grafías de seguimiento. Los pacientes con una deformidad de leve amoderada son tratados con un



COLECCIÓN MEDICINA DE EXCELENCIA 269

Figura XXIII-1. Primer paciente intervenido de pectus excavatum en la Unidad Médica de Alta Especialidad Hospital de
Pediatría, Centro Médico Nacional de Occidente. Presentaba un índice de Haller de 5.8 y tórax en tonel por la severidad,
acompañado de síntomas restrictivos a nivel pulmonar.

programa de postura y ejercicio en un intento por detener la progresión, con seguimiento en inter‐
valos de seis meses.24,25 Los pacientes con una deformidad severa o los que tienen progresióndocu‐
mentada también son tratados con el programa de ejercicio y postura. Además, se realizan estudios
objetivos para evaluar si su condición es lo suficientemente grave como para justificar la corrección
quirúrgica.25 Los estudios incluyen pruebas de función pulmonar que se deben realizar en todos
pacientes con edad suficiente para cooperar con las pruebas, ya que permiten identificar si existen
datos de obstrucción a nivel pulmonar.24,25 Es indispensable realizaruna tomografía computarizada
para evaluar el grado de compresión y desplazamiento, el grado de compresión pulmonar y atelec‐
tasia, la asimetría del tórax, la torsión esternal, el desarrollo compensatorio de una deformidad de
tórax en tonel en deformidades largas y la osificación de los cartílagos en los pacientes con repara‐
ciones previas. Con base en este estudio se calcula el índice de Haller, que brinda una medida obje‐
tiva para comparar la gravedad entre los diferentes pacientes.24‐26

La evaluación del personal de cardiología incluye un electrocardiograma, un ecocardiograma y
un examen por parte de un cardiólogo pediátrico para determinar la presencia de compresión car‐
diaca, soplos, prolapso de la válvulamitral, anomalías en la conducciónu otras anomalías estructu‐
rales.26

Para establecer la necesidad de cirugía enunpaciente con pectus excavatumhayque cumplir con
dos o más de los siguientes criterios:

1. Índice de Haller mayor de 3.25 (figura XXIII‐2).
2. Evaluaciónpulmonar condatos de restricciónu obstrucciónpor enfermedad de las vías respi‐

ratorias.
3. Evaluación cardiológica que demuestre que la comprensión del pectus origina prolapso val‐

vular mitral, desplazamiento cardiaco o anomalías de la conducción cardiaca.
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Figura XXIII-2.A.UnapinzaKelly curva es introducida a través delmediastino.B.Semuestraque labarra esguiada a través
del mediastino. C. Barra colocada con la concavidad boca abajo. D. La barra es colocada boca arriba. Tomada de Parikh,
Crabbe DC, Auldist AW, Rothenberg SS: Pectus excavatum; Nuss D, Kelly RE: Pediatric thoracic surgery.

A B

C D

4. Documentación de la progresión de la deformidad y empeoramiento de los síntomas.
5. Procedimiento fallido.
6. La imagen corporal aislada no es una indicación de cirugía; sin embargo, en los últimos años

se ha observado que el paciente puede tener grandes consecuencias psicológicas ocasionadas
por su imagen corporal.27,28

TRATAMIENTO

La correcciónquirúrgica se puede hacer a cualquier edad; en la literatura sedescribenpacientes con
edades desde los 17 meses hasta los 31 años operados exitosamente. Sin embargo, la preocupación
con los pacientes menores de 11 años es que si el procedimiento se realiza a una edad demasiado
temprana, el pectus excavatum puede reaparecer. La edad óptima para la reparación es de 11 a 14
años. A esta edad el paciente es prepuberal, el tórax aún es blando y maleable, existe una recupera‐
ción rápida con un rápido retorno a las actividades normales y los resultados son excelentes.16,17,26

El estándar quirúrgico para el manejo del pectus excavatum es el procedimiento descrito por el
Dr. Donald Nuss y col. en 1998, en el Children’s Hospital of The King’s Daughters en Virginia, EUA.
Inicialmente la cirugía se realizaba con una sola barra de acero inoxidable, colocada en la vía torá‐
cica por incisiones laterales y el túnel de la barra se realizaba a tientas con la introducción digital
de una pinza de Crawford. Desde el reporte inicial en 1998, la técnica original ha sufridomúltiples
modificaciones para sumejora. Se diseñaron instrumentos especiales, la colocación demás de una
barra, los dispositivos estabilizadores para evitar el desplazamiento de la barra y el uso de la tora‐
coscopia y del elevador esternal con el objetivo demejorar la seguridad del manejo quirúrgico.16‐18,28

A nivel mundial el procedimiento deNussmodificado por cirugía de mínima invasión se realiza
de la siguiente manera:
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1. En la línea axilarmedia, siguiendo el sitio demayor depresión, se realizandos incisiones late‐
rales para introducir la barra de Nuss.

2. Se introduce el toracoscopio del lado derecho del tórax y se insufla el dióxido de carbono, se
realiza revisiónde hemitórax derecho ymediastino, y se identifica el sitio demayor depresión
esternal. A este nivel, por el exterior, se colocan dos puntos de sutura de alambre para poner
el elevador esternal.

3. Se realiza un túnel subcutáneo sobre las incisiones laterales y, bajo visión a través del hemitó‐
rax derecho, se introduce el disector tipo Lorenz, con el cual se diseca a nivel del pericardio
por debajo del esternón. El disector se avanza hasta alcanzar la incisión del hemitórax
izquierdo.

4. El introductor permite elevar el esternón y en su extremo contralateral se coloca una cinta
umbilical, la cual se tracciona lentamente dejando la cinta umbilical como guía en el túnel
subesternal, con el cual se introducirá la barra de Nuss. Ésta debe ser moldeada de acuerdo
con las características físicas de cada paciente.

5. Las barras se fijan al tórax con estabilizadores colocados a cada lado, se evacúa el neumotórax
mediante maniobra de Valsalva y se cierra por planos. A todos los pacientes se les debe hacer
una radiografía de tórax en el quirófano, para valorar la posición de la barra y el neumotórax
residual.26‐31

Si el paciente cursa con historia de alergia al acero inoxidable, lo que ocurre en 2%de la población,
se debe colocar una barra de titanio.30 El abordaje demínima invasiónpara la reparación del pectus
excavatum recibió una rápida aceptación por parte de la comunidad quirúrgica, porque la técnica
no requiere incisión costal, resección ni osteotomía esternal, la pérdida de sangre es mínima, el
tiempo de operación es corto y el paciente vuelve rápidamente a sus actividades diarias.26‐30

RESULTADOS Y EXPERIENCIA EN EL HOSPITAL DE PEDIATRÍA

En la Unidad Médica de Alta Especialidad Hospital de Pediatría, Centro Médico Nacional de Occi‐
dente del Instituto Mexicano del Seguro Social, se atienden desde 2013 pacientes con diagnóstico
de pectus excavatum para realizar la correcciónmediante la técnica deNussmodificada (toracosco‐
pia). En 2013 fueron intervenidos los primeros cuatro pacientes con el apoyo del Dr. Mora Fol,
encargado de la Clínica de Cirugía Torácica del Centro Médico Nacional “La Raza”. Más adelante
continuó elmanejo de estos pacientes, aumentando anualmente el número de procedimientos rea‐
lizados por año a un total de 61 pacientes a la fecha. Lamayoría de estos pacientes sonprovenientes
del noroccidente del país; los estados conmayorenvío depacientes conesta patología sonBajaCali‐
fornia, Sinaloa y Sonora, en ese orden.

Castillo Garza y col. en 2018 realizaron un estudio transversal descriptivo acerca del grado de
satisfacción posoperatoria del periodo comprendido entre agosto de 2013 y julio de 2018, en el que
se incluyeron 30 pacientes durante un periodo de 60meses (cuadro XXIII‐1).32 Respecto a la distri‐
bución por sexo, en este estudio, como en los de otros autores, la cantidad de pacientes de sexo
femenino fue baja, lo que concuerda con el predominio de esta enfermedad en los hombres. El
índice de Haller promedio de los pacientes fue de 5.25, similar a lo publicado por Nuss y Varela en
sus series.30,32

La mayoría de los pacientes operados en el Hospital de Pediatría refirieron una clara mejoría de
su estado físico y de su capacidad para practicar deportes un tiempo después de la cirugía, similar
a lo reportado en la literatura.32

Las principales conclusiones reflejan el cambio significativo en cuanto al preoperatorio y el
posoperatorio, pero sobre todo al preguntarle al paciente acerca de su satisfacción con el aspecto
posoperatorio total, a lo cual todos los pacientes se declaran, enmayor o menor grado, satisfechos
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Cuadro XXIII-1. Descripción de los pacientes

Sexo:
Masculino 21
Femenino 9

Edad en el momento de la cirugía 13
Tiempo promedio transcurrido entre la cirugía y la entrevista 31.41
Causa de la cirugía:
Funcional 30/30
Estética
Índice de Haller promedio 5.25
Tiempo quirúrgico 2.5 h
Ingreso a la unidad de cuidados intensivos pediátricos 1/30
Estancia hospitalaria < 7 días

con el aspecto posoperatorio. El dolor posoperatorio es un factor muy importante en todos los pa‐
cientes, de tal manera que en cuatro de los pacientes no se volvería a realizar la cirugía correctiva,
a pesar de queen la actualidad el dolor no interfiere ensus actividades cotidianas yde losbeneficios
estéticos y fisiológicos obtenidos.

Los pacientes en general se declaran claramente beneficiados y felices con los resultados de la
cirugía, independientemente de la apreciación subjetiva que losmédicos uotros observadorespue‐
dan tener acerca del procedimiento, en concordancia con lo publicado en la literatura.

En definitiva, la corrección del pectus excavatum mediante la técnica de Nuss demuestra un
efecto positivo, tanto en la esfera física como en la biopsicosocial y la afectiva de los pacientes, al
corregir su deformidad, lo que se ve claramente reflejado en una mejora de la autoestima y de la
calidad de vida en la percepción de su estado de salud.
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INTRODUCCIÓN

l osteosarcoma (OS) es el tumor óseomalignomás frecuente en la segunda década de la vida.
En la Unidad Médica de Alta Especialidad Hospital de Pediatría, Centro Médico Nacional
“Siglo XXI” (UMAEHPCMNSXXI) del InstitutoMexicano del Seguro Social, se realiza un tra‐

bajo multidisciplinario con el objetivo de incrementar el tiempo de sobrevida y la calidad de vida
de los pacientes con esta patología.

En 1805 lo describió A. Boyer y utilizó por primera vez ese término.
El OS proviene del tejido mesenquimal, y se caracteriza por la presencia de células fusiformes

productoras de osteoide. Su incidencia es de 4.4 casos por millón de habitantes por año en el
mundo, equivalente a 400 nuevos casos anuales; enMéxico surgen entre 100 y 150 casos nuevos por
año, representando 3% de los cánceres en el grupo de entre 0 y 14 años, con un primer pico de pre‐
sentación entre los 15 y los 19 años. En la UMAE hasta 2019 la edad promedio era de 13 años 3
meses, conuna relaciónhombre‐mujer de 1.3:1, lo cual es similar a lo reportado en la literaturamun‐
dial.1

Los factores de riesgo pueden ser ambientales, como la radiación ionizante y las enfermedades
óseas, como la enfermedad de Paget, esta última en los adultos mayores de 60 años; otros factores
son los genéticos, como la preexistencia de retinoblastoma y síndromes de Li‐Fraumeni (cáncer
familiar), de Rothmund‐Thompson, de Werner y de Bloom, los tres últimos relacionados con alte‐
raciones genéticas de las helicasas, proteínas encargadas de desenrollar el DNA.1

Las alteracionesmoleculares sonmúltiples y se relacionan con el ciclo celular como alteraciones
de p53 (75%), RB (60%), CDK4, INK4 A, MDM2 y las proteínas encargadas de la resistencia a los
fármacos, la PGP y otros, como sobreexpresión de factores de crecimiento, como 1GFR1, VEGF y
HER2 1.1

El OS se presenta principalmente en la metáfisis de los huesos largos, siendo la rodilla el sitio
de presentación más frecuente. En la UMAE HP CMNSXXI la distribución de localización difiere
de lo reportadoanivelmundial, enel siguienteorden: fémurdistal (65%), húmero proximal (12.5%),
tibia y peroné proximal (5%).1

El OS es un tumor en el que la detección temprana es fundamental, debido a que la enfermedad
metastásica empobrece el pronóstico. La enfermedadmetastásica pulmonar se define como la pre‐
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sencia de tresmetástasis menores de 5mm y una mayor de 10mm, detectadas por tomografía axial
computarizada (TAC) de alta resolución. En la UMAEHPCMNSXXI, que es una unidad médica de
concentración oncológica nacional, se reciben pacientes en diferentes condiciones, de los cuales
hasta 45%presentanmetástasis pulmonares, en comparación con 20% reportado a nivelmundial.1,2

La mayoría de los pacientes que ingresan en la UMAEHP CMNSXXI con sospecha de OSmues‐
tran una imagen en sol naciente o triángulo de Codman, o ambos. El abordaje multidisciplinario
se inicia con la participación de los Servicios de Urgencias, Radiología, Oncología Pediátrica, Orto‐
pedia Pediátrica y Patología, se realiza el análisis histopatológico y se emite el diagnóstico defini‐
tivo, así como su clasificación de acuerdo con la estirpe histológica: osteoblástica (72.5%), condro‐
blástica (7.5%), telangiectásica (7.5%) y fibroblástica (5%). La variedad telangiectásica es la que
predomina y la que tiene peor pronóstico.

Una vez ratificado el diagnóstico se inicia el tratamiento con quimioterapia neoadyuvante por
parte del Servicio de Oncología Pediátrica, con la finalidad de lograr la citorreducción y el control
de la enfermedad metastásica; después de cuatro ciclos de quimioterapia se hace una revaloración
para la planeación quirúrgica, que puede ser cirugía radical o cirugía con preservación de la extre‐
midad, la cual se realiza en 57.5% de los casos. La atención requiere la participación del personal
de pediatríamédica, saludmental, nutrición, cirugía de tumores, cuidados paliativos, medicina fí‐
sica y rehabilitación, para lograr un manejo integral.

A lo largo de la historia se han realizadomúltiples esfuerzos para lograr unamejoría en la super‐
vivencia. Cerca de 1905 sólo 20% de los pacientes sobrevivían, pero actualmente lo logran entre 60
y 75% de los pacientes sin metástasis en el momento del diagnóstico (sobrevida general de 79.3%
y sobrevida libre de enfermedad de 57.1%), lo cual ocurre gracias al tratamiento multimodal, que
incluye varios fármacos y cirugía de resección.

En el Instituto Mexicano del Seguro Social se reporta una supervivencia global de 68% a cinco
años; sinembargo, lapresencia demetástasis enelmomentodel diagnóstico es un factor queempo‐
brece el pronóstico, reduciendo la supervivencia a 40%.

En la UMAE HP CMNSXXI se ha logrado mejorar la supervivencia en los pacientes, sobre todo
en quienes no presentan metástasis, así como mejorar la calidad de vida, incluso de los pacientes
con metástasis, gracias al abordaje multidisciplinario. Se han realizado exitosamente cirugías de
preservación de la extremidad en poco más de la mitad de los pacientes, con lo cual se ha logrado
el control de la enfermedad y una calidad de vida de buena a muy buena (evaluada con el instru‐
mento PedsQLR 4.0Generic Core Scale), logrando unbuen funcionamiento social, emocional, fun‐
cional y escolar.

FISIOPATOLOGÍA

El osteosarcoma es un tumormaligno que se origina en el tejidomesenquimatoso (que constituyen
células estromales en forma de huso, que pueden producir tejidos similares a los huesos) y repre‐
senta 20% de todos los casos de tumores óseos malignos primarios en el mundo. De hecho, es el
tipo de tumor óseo maligno primario más común entre los pacientes adolescentes.3

En la mayoría de los pacientes la etiología del osteosarcoma permanece desconocida. La predi‐
leccióndel osteosarcomapor la edad del estirón puberal y los sitios demáximo crecimiento sugiere
una correlación con la rápida proliferación ósea. Lo más probable es que la OS de alto grado se
derive de células madre mesenquimales con compromiso de linaje osteoblástico al menos parcial,
aunque la cédula de origen exacta no está clara.4

Los pacientes con retinoblastomahereditario, síndromedeRothmund‐Thompson, síndromede
Li‐Fraumeni y síndrome deWerner están predispuestos al desarrollo de OS, lo que sugiere que las
alteraciones de los genes asociados a estos trastornos (RB1, RECQL4, TP 53 y WRN, respectiva‐
mente) pueden desempeñar un papel en la patogenia del osteosarcoma.5 En general, más de 70%
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de todos los osteosarcomasmuestran una formamanifiesta demutación en el gen RB. El síndrome
de Li‐Fraumeni es familiar e implica lamutaciónde línea germinal p53, que predispone a los indivi‐
duos afectados a una multitud de cánceres, incluidos el cáncer de mama, los cánceres cerebrales,
los sarcomas de tejidos blandos, la leucemia, los tumores adrenocorticales y los osteosarcomas. Se
ha informado que el osteosarcoma es la segunda neoplasia maligna más común en la población en
edad pediátrica, con una incidencia de 12%.6

Aproximadamente 71% de los casosmuestran unamutación del gen supresor de tumores p53 en
el cromosoma 17p13, lo que implica que este defecto genético es una causa probable, pero no exclu‐
siva, de malignidad en este síndrome. En general, el número de casos de osteosarcoma asociados
a una mutación p53 de la línea germinal es bajo; en los pacientes pediátricos se ha informado que
está involucrado en sólo 3% de los casos. Aunque más de dos tercios de los casos están asociados
a una mutación manifiesta en los genes RB y p53, es concebible que existan defectos más elusivos
en sus vías asociadas. El papel de RB y p53 puede estarmuy subestimado, pero se ha postulado que
es esencial en el desarrollo de éste y muchos otros cánceres.7

El síndromedeRothmund‐Thompson, o poiquilodermia congénita, es un síndrome de inestabi‐
lidad genómica con mutaciones del gen RECQL4 identificadas en aproximadamente 70% de los
casos. Aunque el osteosarcoma esporádico no se ha relacionado con mutaciones del gen RECQL4,
el osteosarcoma se desarrolla en hasta 32% de los pacientes con síndrome de Rothmund‐Thomp‐
son.8 Aunque en estos pacientes se presenta a una edad más temprana, su curso clínico es similar
al del osteosarcoma esporádico. La familia de genes RECQ tambiénha sido implicada en afecciones
como el síndrome de Bloom (REQL2) y el síndrome de Werner (RCQL3), ambos asociados a una
amplia variedad de tumores malignos, incluido el osteosarcoma.9

Sin embargo, la mayoría de los osteosarcomas surgen en pacientes sin anomalías germinales
conocidas. Se ha asociado una amplia variedad de marcadores serológicos con la presentación pe‐
diátrica, los cuales se pueden dividir en varios grupos.

Los marcadores se agrupan comúnmente por estructura química o por la función biológica que
tienen en el organismo. Químicamente, los marcadores se pueden dividir en glucoproteínas, poli‐
péptidos, carbohidratos determinantes de glucoproteína, glucolípidos, proteínas, poliaminas e
inmunoglobulinas.10

En relación con la función biológica, losmarcadores se pueden dividir en antígenos oncofetales,
enzimas, hormonas, receptores y compuestos con una función aún no clara. Recientemente se de‐
mostró que losmarcadores tumorales implicados en la angiogénesis, la adhesión celular, la apopto‐
sis y el ciclo celular desempeñan un papel importante en el crecimiento, la diferenciación y la
metástasis. En los próximos años los nuevos marcadores pueden ser capaces de pronosticar a los
pacientes al inicio del estudio, así como servir como objetivos terapéuticos y, por lo tanto, mejorar
aún más la tasa de sobrevivencia.11 Se reconocen tres subtipos principales de OS convencionales:
osteoblástico, fibroblástico y condroblástico, que reflejan la forma predominante de la matriz
tumoral. El tratamiento y el resultado de estos subtipos no sondiferentes. ElOSparostal, el OS cen‐
tral de bajo grado y el OS perióstico son subtipos de OS morfológica y clínicamente distintos con
un mejor pronóstico, y constituyen menos de 5% de los casos de OS.12

MANIFESTACIONES CLÍNICAS

La mayoría de los pacientes con OS presentan dolor e hinchazón en la región afectada y general‐
mente buscan atenciónmédica después de un traumatismo o ejercicio físico vigoroso. Los pacien‐
tes generalmente tienen síntomas durante varios meses (de tres a seis) antes del diagnóstico. El
dolor es constante y tiende a empeorar con el tiempo,, ocasionando cojera. Sin embargo, en las pri‐
meras etapas el tumor no se puede palpar y es posible que ni siquiera aparezca en las imágenes de
rayosX. El dolor enreposo, el dolornocturno yel dolorprogresivo justificanel examenradiográfico.
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Figura XXIV-1. Radiografía simple inicial. Osteosarcoma de tibia proximal izquierda.

Dada la relativa facilidady seguridad de las radiografías simples, elmédico debe tener laposibilidad
de obtenerlas (figura XXIV‐1).16

El diagnóstico se podría retrasar ante un área de traumatismo reciente, debido a que el dolor se
atribuye a él, a menos que la fuerza fuera significativa como para causar una fractura; el dolor por
traumatismomejorará con el tiempo; si el dolor empeora durante las semanas siguientes, se puede
sospechar de OS. El incremento de la temperatura local y el aumento del volumen podrían indicar
que el tumor esta activo. El área con el tumor es frágil, lo que puede causar fracturas y dolor agudo.
Aunque elOSpuede ocurrir en cualquier hueso, esmás comúnen lasmetáfisis de los huesos largos.
Los sitios primariosmás comunes son el fémur distal, la tibia proximal y el húmero proximal; apro‐
ximadamente 50%de los casos se originan en el área de la rodilla. ElOS también se puede presentar
en el esqueleto axial (< 10% de los casos en el grupo de edad pediátrica), en especial en la pelvis.
Las radiografías simples, las gammagrafías óseas y las imágenes de resonanciamagnética sonnece‐
sarias para el diagnóstico.

Entre 15 y 20% de los pacientes presentanmetástasis detectables radiográficamente; sin embar‐
go, dadoquealrededorde 80%de lospacientes conOS localizadodesarrollan enfermedadmetastá‐
sica después de la resección quirúrgica, se supone que casi todos los pacientes tienen metástasis
microscópicas subclínicas.17

El sitio más frecuente de presentaciónmetastásica es el pulmón. Es posible que las radiografías
del tórax no muestren lesiones pequeñas, por lo que es necesaria una TAC de tórax para descartar
la metástasis. Los síntomas respiratorios sólo se presentan con una afectación extensa. Pero las
metástasis pueden ocurrir en otros huesos y tejidos blandos; se podría decir que las presentaciones
con metástasis óseas múltiples en realidad representan tumores primarios multifocales. Cuando
el OS es ampliamente metastásico, con más frecuencia en la recurrencia que en el momento del
diagnóstico inicial, se puede diseminar al sistema nervioso central u otros sitios. Lamuerte porOS
suele ser el resultado de una metástasis pulmonar progresiva con insuficiencia respiratoria debida
a una enfermedad generalizada.18
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El indicador de pronósticomás confiable e importante en la actualidad es la detección de enfer‐
medadmetastásica en elmomento de la presentación, con resultados a largo plazo de 70% amenos
de20%entales casos. Laenfermedadmetastásicapulmonar tienemejor pronósticoque la enferme‐
dad óseametastásica o lasmetástasis saltonas. Los pacientes con enfermedad pulmonar que tienen
menos de tres nódulos y enfermedad unilateral pueden tener una ventaja de sobrevivencia, tal vez
porque la cirugía puede liberarlos de la enfermedad. Sin embargo, esta ventaja sigue siendo algo
controvertida, y se ha sugerido que el aumento de la sobrevida a cinco años está relacionado con
la necrosis tumoral mayor de 98% y un intervalo libre de enfermedad de más de un año, más que
con el número o la ubicación de los nódulos.19

Los pacientes con crecimiento tumoral progresivo durante el tratamiento sistémico con enfer‐
medad recurrente tienen una tasa de sobrevida menor de 20% a largo plazo. Otros indicadores de
pronóstico a los que se hace referencia comúnmente incluyen la elevación de la lactato deshidroge‐
nasa y el grado de necrosis tumoral de acuerdo con la clasificación de los huesos, después de la
administraciónde quimioterapia neoadyuvante estándar y la resecciónquirúrgica amplia. Curiosa‐
mente, las modificaciones de los regímenes de tratamiento neoadyuvante para lograr una mejor
necrosis tumoral hasta elmomentono hanafectado los resultados de la sobrevida. Se haespeculado
queesta clasificacióndescribe la respuesta inherente del tumor a la quimioterapia y noes un indica‐
dordeeficacia sistémica, ademásde que lamanipulaciónde laquimioterapia paramejorar lanecro‐
sis local no necesariamente mejora la sobrevivencia general del paciente.20

La evaluación de un paciente con sospecha de osteosarcoma comienza con una historia clínica
completa, un examen físico y radiografías simples. La historia suele ser notable por la presencia de
dolor e inflamación en el sitio del tumor primario. La presencia de dolor en otros sitios puede ser
enfermedad metastásica. El examen físico revela una masa de tejido blando en el sitio del tumor
primario y el estudio de laboratorio rara vez está alterado.21 La fiebre y la pérdida de peso son raras.
Los valores de laboratorio son de poca utilidad, con excepción de la fosfatasa alcalina, que se
encuentra elevada en aproximadamente 40% de los casos, y la deshidrogenasa láctica, que se eleva
en 30% de ellos. Los niveles normales de fosfatasa alcalina previos al tratamiento se asocian a un
mejor pronóstico de vida libre de enfermedad a cinco años (67 vs. 54%) y a un mayor tiempo de
recurrenciade la enfermedaddeentre 18 y25meses. Ladeshidrogenasa láctica tambiénofrece infor‐
mación pronóstica; una elevación extrema presagia un mal resultado.22

DIAGNÓSTICO

El OS representa un reto para el equipo multidisciplinario involucrado en el tratamiento del
paciente pediátrico, debido a que el retraso del diagnóstico es común, pues al inicio los síntomas
que presentan los pacientes pueden ser muy inespecíficos en ausencia de traumatismo; los sínto‐
mas en los pacientes deben ser tomados en cuenta, ya que el cáncer óseo se puede presentar con
síntomas reincidentes e intermitentes incluyendo dolor y fiebre. Los pacientes pueden presentar
periodos intermitentes libres de los síntomas, que algunosmédicos pueden pasar por alto y pensar
junto con los pacientes que sólo fueron síntomas pasajeros. En los casos de dolor óseo persistente
o recurrente de predominio nocturno, y dolor en los tejidos blandos que se asocia a traumatismos
pequeños o no antecedentes de traumatismos el médico debe solicitar radiografías simples.
Cuando hay una masa palpable y se realiza una radiografía el retraso del diagnóstico es menor. Se
pueden presentar edema y discapacidad funcional.

El progreso del tumor a través del hueso cortical y la distensión el periostio se consideran signos
tardíos.23,24

El diagnóstico diferencial del OS incluye osteomielitis, tumores benignos y metástasis óseas, y
todos ellos sonmás frecuentes que el osteosarcoma. El diagnóstico debeestar orientadopor la edad
del paciente.23
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Hay diferentes estudios de gabinete que se recomiendan para la evaluación del tumor primario
y la detección de la enfermedad metastásica.25

El OS se origina conmás frecuencia en la región metafisiaria del hueso y presenta radiográfica‐
mente lesiones escleróticas mixtas y líticas. Los estudios de imagen incluyen radiografías simples
del hueso afectado y la articulación adyacente. El osteosarcoma típicamente aparece como una
lesiónmixta radiodensay líticaque surgedemanera excéntricadel huesometafisiario. Con frecuen‐
cia hay extensión de las masas al tejido adyacente. La destrucción cortical y la reacción perióstica
son comunes y típicamente semanifiestan con un patrón en “rayos de sol”. El triángulo deCodman
se interpreta como la elevación del periostio en la periferia del tumor, la cual es una característica
clásica, aunque inespecífica. El OS semineraliza de forma centrífuga. La radiografía simple esmuy
sugerente. y la presencia de signos clásicos debe incitar a suposición de que se trata de un sarcoma
primario óseo hasta que se demuestre lo contrario. La esclerosis es el resultado de la producción
de osteoide por parte del tumor, y típicamente aparece como pequeñas e irregulares densidades a
manera de nubes; la mayoría de los osteosarcomas presentan destrucción cortical del hueso y for‐
mación de asa de tejido blando que se puede osificar. Las fracturas del hueso previamente dañado
también se identificanpor esemedio. Las radiografías convencionales siempre endosproyecciones
se usan para diferenciar una masa ósea, así como como detectar metástasis pulmonares.24

Ante una radiografía sospechosa de tumor óseomaligno se deben realizar estudios de laborato‐
rio para evaluar el resto de los sistemas y aparatos.23

Las imágenes de resonancia magnética de todo el hueso se justifican para evaluar anatómica‐
mente la extensión de los tejidos blandos del tumor, valorar la proximidad a las estructuras circun‐
dantes, determinar la relación del tumor con el paquete neurovascular e identificar las metástasis
saltonas. También ayuda a detectar zonas de necrosis y evitarlas en el momento de realizar la biop‐
sia.26 Los estudios de resonancia magnética también pueden sugerir el fenómeno raro pero cono‐
cido de la extensióndel tumor a la articulación adyacente, que en la rodilla ocurre conmás frecuen‐
cia por el crecimiento del tumor a lo largo de los ligamentos cruzados. Es mejor que la TAC para
estadificar estos tumores antes del tratamiento.23

La TAC también ayuda a determinar la extensión del tumor, principalmente cuando hay edema
tumoral en exceso, además de la detección de metástasis pulmonares. Una TAC del tórax es actual‐
mente lamodalidad diagnóstica no invasivamás sensible disponible para la detección de enferme‐
dadmetastásica pulmonar. Las limitaciones actuales para el diagnóstico impiden la detección pre‐
cisa de nódulos metastásicos de menos de 5 mm y, por lo tanto, a menudo se recomienda repetir
laTACparaevaluar los cambios enun lapsode 6a 12 semanas. Seha demostradoque las tomografías
computarizadas son inferiores al examen táctil durante las toracotomías abiertas; se identificó
enfermedad metastásica en hasta un tercio más de los casos mediante la exploración manual.23

La tomografíapor emisióndepositrones esútil paraevaluar lasmetástasis y la recurrencia tumo‐
ral; cuando se combina con la TAC se puede usar para planear las biopsias o evaluar las lesiones en
los pacientes a los que no se les puede hacer una resonancia magnética.23

El gammagramaóseo con tecnecio 99 (99Tc)permite detectar los sitios conmetástasis de loshue‐
sos a distancia, que es la segunda ubicación más probable para la diseminación metastásica; los
resultados positivos en la gammagrafía ósea pueden justificar la obtenciónde imágenes adicionales
de interés; en última instancia puede ser necesaria una biopsia para demostrar la presencia defini‐
tiva de una enfermedad ósea a distancia (figuras XXIV‐2 y XXIV‐3).

La angiografía se usa para determinar la vascularidad del tumor, el desplazamiento que puede
hacer del paquete neurovascular y la relación que tiene con el tumor, y para detectarmalformacio‐
nes vasculares.

La biopsia es el paso clave en el diagnóstico de un osteosarcoma.24,25 Una biopsia mal realizada
causa un diagnóstico erróneo, recurrencia local y amputación, con repercusión en la sobrevivencia.
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Figura XXIV-2. Gammagrama óseo con 13 mCi (481 MBq) de 99mTc-MDP por vía intravenosa.

La biopsia se debe realizar enun centromédico de atención terciaria con experiencia en el diagnós‐
tico y el tratamiento del sarcoma. Idealmente la biopsia debe ser obtenida por el cirujano que brin‐
dará la atención definitiva o, en algunos casos, por un radiólogo entrenado en técnicas de biopsia.
Este concepto es fundamental para los resultados oncológicos y funcionales, y los efectos adversos
asociados. Las biopsias realizadas en un centro de referencia se compararon con las efectuadas en
uncentrode tratamiento, y los resultados incluyeronuna tasaalta deerrores importantes en el diag‐
nóstico (27 vs. 12%), resultados de biopsia no representativos (14 vs. 3.5%), alteraciones en el trata‐
miento (36 vs. 4%) y, lo más importante, un cambio en el resultado (17 vs. 35%).14 La biopsia se debe
realizar como paso final en el proceso de estadificación, después de que se hayan revisado los estu‐
dios de imágenes considerados por el equipo multidisciplinario de sarcoma (figura XXIV‐4).

El material tumoral obtenido para el estudio histopatológico a través de una biopsia abierta
constituye la regla de oro en el diagnóstico de los tumores óseos; sin embargo, implica un procedi‐
miento en el paciente que requiere anestesia regional o general, además de abrir el compartimento
tumoral, la siembra tumoral y en ocasiones la fractura.27

Durantemuchos años la biopsia quirúrgica fue la primera línea para el diagnóstico de los tumo‐
res musculosqueléticos, ya que se obtenía suficiente tejido para el estudio histopatológico.

Las biopsias se pueden realizar en el quirófano enuna incisión abierta o como unprocedimiento
ambulatorio, utilizando una técnica con aguja gruesa. Una biopsia incisional arroja una gran canti‐
dad de tejido y disfruta de la tasa más alta de éxito diagnóstico, que es de alrededor de 96%. La
hemostasia es fundamental para minimizar la formación de hematomas.

La técnica con aguja gruesa también es aceptable, y en el contexto de los tumores óseosmalignos
produce una precisión diagnóstica razonable, aunque reducida, que oscila entre 74 y 88%, con un
valor predictivo positivo informado mayor de 98%. Algunos autores sugieren que la biopsia con
aguja gruesa debería ser la primera línea en las técnicas para el diagnóstico de los osteosarcomas
y que tiene una sensibilidad que va de 89.6 a 93.1%.28
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Figura XXIV-3.

En las biopsias con aguja gruesa se prefiere tomar la muestra de la periferia del tumor y no de
la porción central del tumor, ya que generalmente tiene tejido degenerado y altamente minerali‐
zado o necrótico.24,25

La biopsia percutánea por aspiración con aguja fina como alternativa a la biopsia abierta en el
diagnóstico de las lesiones óseas ha sido vista con escepticismo, ya que, si bien es útil para identifi‐
car las características citológicas malignas, proporciona una muestra demasiado pequeña sin una
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Figura XXIV-4. Biopsia con aguja de Jamshidi.

arquitectura histológica apreciable y no es apropiada para el diagnóstico de un sarcoma primario.15
Sus ventajas incluyen que tiene bajo costo, es rápida y tiene una muy baja incidencia de complica‐
ciones.

El tratamiento de los sarcomas depende del grado y del tipo histopatológico, y con frecuencia
es drástico y resulta en amputaciones,24 por lo que el diagnóstico debe ser establecido con certeza
antes de instaurar laquimioterapia. Enrespuesta aesta necesidadcrítica deundiagnóstico específi‐
co fue que se recurrió a la biopsia con aguja fina sola o acompañada de biopsia con aguja gruesa
si es necesario.

Con el incremento de la capacidad para un diagnóstico molecular preciso y las tecnologías de
secuencia de próxima generación, las muestras deben ser enviadas lo más pronto posible para su
análisis patológico y el diagnóstico molecular que permitan una quimioterapia más eficaz.24

Las técnicas de diagnósticomolecular actualmente disponibles incluyen la hibridación fluores‐
cente in situ, la reacción en cadena de la polimerasa con transcriptasa reversa y las tecnologías de
secuenciaciónde próxima generación. Algunos ejemplos incluyen la detecciónde translocacióndel
sarcoma de Ewing y el condrosarcoma a convencional y la amplificación del MDM2 en el osteosar‐
coma parostal e intramedular de bajo grado.24

Después del interrogatorio de los antecedentes de importancia y del inicio del padecimiento
actual de un paciente con sospecha de tumor óseo se analizan los estudios de imagen y se procede
a la realización de una biopsia percutánea con aguja gruesa, la cual es enviada al Servicio de Patolo‐
gía para su estudio, y una vez obtenido el resultado histopatológico definitivo se procede a estable‐
cer el tratamiento definitivo por parte del Servicio de Oncología Pediátrica de la UMAE HP
CMNSXXI.

TRATAMIENTO

El tratamiento y la estadificación precisos son requisitos previos fundamentales para la planifica‐
ción adecuada del tratamiento, la educación y la orientacióndel pacientey sus familiares. Es impor‐
tante que el equipo tratante tenga experiencia en el diagnóstico y el tratamiento de sarcomas óseos,
paraminimizar lamorbilidad iatrogénica ymaximizar la precisión diagnóstica. Los osteosarcomas
amenudo son tratados en centros de atención terciara, que evalúan y tratan estas neoplasiasmalig‐
nas en un entorno multidisciplinario que mejora la comunicación entre los médicos y la coordina‐
ción de la atención del paciente. La estrategia de manejo actual para el osteosarcoma recién diag‐
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nosticado incluye quimioterapia neoadyuvante seguida de extirpación quirúrgica del tumor
primario junto con todas las metástasis clínicamente evidentes, más la adición de quimioterapia
adyuvante después de la cirugía.33

El tratamiento quirúrgico exige la resección completa del tumor junto con cualquier trayecto de
biopsia, trayectodedrenaje o tejido parcialmente contaminado colocadopreviamente. Estodebería
consistir en una escisión amplia, lo que significa que un segmento normal de tejido debe rodear
o envolver el tumor, asegurando la contención completa de las células malignas. Las escisiones
amplias se pueden realizar pormediosmás ablativos, comouna amputacióno unadesarticulación,
o por medios más conservadores. El último enfoque preserva muchas de las estructuras no afecta‐
das y permite la reconstrucción con salvamento de la extremidad; para decidir si unprocedimiento
de salvamento de la extremidad es apropiado, debe ser objetivo y establecido con precisión, y debe
ser considerado por el equipo tratante del sarcoma antes de la cirugía. Aunque la cirugía de salva‐
mento de la extremidad suele ser la opción preferida por los pacientes y sus familiares, no siempre
es el procedimiento oncológico adecuado, y la optimización de los resultados oncológicos tiene
prioridad sobre los resultados funcionales.34

El objetivo de la cirugía del osteosarcoma siempre debe ser la extirpación completa del tumor.
Los márgenes deben ser al menos amplios, según la definición de Enneking, lo que significa que
el tumor, incluida la cicatriz de la biopsia, se debe extirpar rodeado por manguito inviolado de
tejido sano. Los avances en las técnicas de imagen y en la ingeniería biomédica, así como los efectos
positivos de la quimioterapia preoperatoria, han llevado a un cambio importante de la amputación
de la cirugía de salvamento de la extremidad. Las opciones para la reconstrucción después de la
resección tumoral con preservación de las extremidades son múltiples e incluyen dispositivos
endoprotésicos o reconstrucciónbiológica, ouna combinaciónde ambos. La rotoplastia es otromé‐
todo de reconstrucción biológica bien establecido para tumores alrededor de la rodilla que puede
generar resultados funcionales y psicológicos iguales o incluso superiores a la reconstrucciónendo‐
protésica, pero es cosméticamente desafiante.35

La irradiación extracorpórea consiste en la extirpación en bloque de la parte del hueso que con‐
tiene el tumor, la exclusión del tumor del hueso, la irradiación y la reimplantación en el cuerpo.
Lacirugíadepreservacióndeextremidades requiere unaatención especial para evitardiscrepancias
futuras en la longitud de las extremidades en lospacientes pediátricos. La irradiaciónextracorpórea
pueden prevenir eficazmente el crecimiento de la discrepancia que se observa con frecuencia en
el reemplazo protésico al evitar la resecciónde la placa de crecimiento normal y el crecimiento óseo
intersticial de los huesos sanos circundantes. El principal beneficio de la irradiación extracorpórea
es el ajuste estructural específico de la parte ósea reimplantada y la conservación de la flexibilidad
articular. La reimplantación del hueso irradiado evita algunas dificultades asociadas al aloinjerto,
como la accesibilidad al injerto directo de un banco de hueso, particularmente en los pacientes
pediátricos, el rechazo del injerto y el riesgo de infección viral.36 Un autoinjerto se define como
tejido injertado en una nueva posición en el cuerpo del mismo individuo. Los huesos autógenos
del paciente, como la tibia, el peroné, la costilla y la cresta iliaca, pueden ser utilizados comomate‐
rial óptimo para la reconstrucción de una pequeña parte del hueso resecado. La mejor aplicación
del autoinjerto en los pacientes pediátricos es en el trasplante de peroné vascularizado. El método
es más adecuado para un defecto de hueso largo intercalado con suplementos de aloinjerto, así
como para la reconstrucción osteoarticular del húmero proximal.37

Las resecciones intraarticulares también se pueden reconstruirmediante reemplazos articulares
endoprotésicos omegaprotésicos; aunque históricamente éstos eranhechos para cada paciente, en
la actualidad son modulares y generalmente disponibles como implantes listos para usar. Pueden
reemplazar un pequeño segmento de hueso adyacente a la articulación o en el extremo, un hueso
completo y las dos articulaciones adyacentes. Estos sistemas modulares respaldan las necesidades
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intraoperatorias, que no siempre se pueden anticipar; permiten el soporte de peso de inmediato
y la estabilidad articular funcional; evitan el uso de férulas o yesos adicionales, y facilitan el retorno
a la independencia. Las desventajas incluyen el fracaso del implante, el aflojamiento y la infección,
además de que los componentes de polietileno sufren un desgaste superficial con el tiempo y casi
siempre requieren ser reemplazados.38

Para los pacientes esqueléticamente inmaduros con tumores de la extremidad inferior la des‐
igualdad anticipada en la longitud de las extremidadesmás allá de los 5 cm fue históricamente una
indicación para la amputación. Actualmente se dispone de prótesis expandibles, lo que permite el
alargamiento progresivo de la extremidad afectada, sea invasivo o no invasivo. Estos sistemas a
menudo se consideran prótesis temporales, que carecen de la fuerza estructural requerida para los
adultos y a menudo se implantan con el entendimiento de que necesitarán ser revisados en algún
momento en el futuro. Son relativamente costosos, pero abordan undesafío reconstructivo inusual
yhanhecho loposible parael salvamentode la extremidad del paciente queesmuy joven. Laampu‐
tación es siempre un buen procedimiento oncológico, pero a menudo se malinterpreta como un
procedimiento con pobre resultado funcional. Curiosamente, a menudo se prefieren las amputa‐
ciones, en lugar de los procedimientos de salvamento de extremidades para los pacientes que quie‐
ren mantener estilos de vida muy atléticos. Los pacientes que se someten a amputaciones pueden
mantener un nivel de actividadmuchomás alto, incluidas las actividades de impacto, como correr.
Además de tener unmenor riesgode recurrencia, la amputaciónofrece una soluciónmásdefinitiva,
en el sentido de que es mucho menos probable que los pacientes requieran cirugías adicionales, lo
que elimina por completo las complicaciones de la seudoartrosis y las fracturas, y reduce en gran
medida el riesgo de infección.39

Tipo de prótesis para preservación en osteosarcoma
Los recientes logros en la quimioterapia, los progresos para la metodología de la resección en blo‐
que, los avances en el reemplazo articular y el desarrollo de nuevos agentes quimioterapéuticos han
dado lugar a procedimientos de salvamento de la extremidad. El incremento del porcentaje de la
sobrevida y los requerimientos funcionales de estos jóvenes pacientes representan un reto para el
cirujano dedicado a los procedimientos de salvamento y reconstrucción de la extremidad.

La cirugía consta de dos fases fundamentales: la resección en bloque y la reconstrucción secun‐
daria. El éxito de la cirugíapara conservar la extremidaddepende deundiseñoy planificaciónpreo‐
peratoria creativo y analizado. La escisión amplia del tumor es crucial para el control local de la
enfermedad, incrementar la sobrevida y mantener una buena calidad de vida para el paciente.

Se han usado injertos óseos autólogos, aloinjertos, artrodesis, megaprótesis y amalgamas aloin‐
jerto‐prótesis para reconstruir defectos grandes; recientemente también se han preferido los
autoinjertos procesados.

El rango de posibilidades que involucran los materiales disponibles para la reconstrucción es
muy amplio. En las últimas décadas, en el tema de preservación de extremidades se han utilizado
ampliamente varios recursos para la reconstrucción. Los diferentes tipos de procedimientos de sal‐
vamento de extremidades pueden ser clasificados comobiológicos (autoinjerto, aloinjerto), nobio‐
lógicos (megaprótesis modulares, prótesis expandibles personalizadas) o combinados (aloinjerto‐
prótesis).

Cada uno de estos tipos tiene sus propias indicaciones, ventajas y desventajas; en los pacientes
esqueléticamente inmaduros hay varias consideraciones a tomar en cuenta.

Las prótesis brindan un soporte inmediato y un apoyo precoz de la extremidad, pero se asocian
con frecuencia a complicaciones como aflojamiento aséptico, infección y fractura periprotésica,
por lo que la clave es ponderar las ventajas y las desventajas de cadamétodo para elegir el más apro‐
piado para cada paciente.
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Figura XXIV-5. Rescate tumoral con prótesis no convencional de tibia.

La prótesis original es personalizada, lo cual puede causar retrasos en el tratamiento. La prótesis
modular puede permitir reconstrucciones versátiles y es funcionalmente aceptable; sin embargo,
no se dispone de ella para la reconstrucciones de algunos huesos, como la clavícula, la escápula y
la pelvis. Después de la resecciónde estoshuesos no se hadeterminado cuál es elmétodo de recons‐
trucción óptimo, aun cuando se han desarrollado varias técnicas. El injerto masivo podría ser la
reconstrucción ideal; sin embargo, hay preocupaciones por la reabsorciónósea, la fractura, la infec‐
ción y la reacción inmunitaria. Las prótesis tienen poca disponibilidad y técnicas quirúrgicas de‐
mandantes (figura XXIV‐5).

La prótesis más moderna es fabricada con un bloque de titanio sólido, al que se le aplican dife‐
rentes tratamientos de superficie geométricos paramejorar la estabilidad y la osteointegración; sin
embargo, ninguna de estas técnicas convencionales es capaz de producir una geometría y unamor‐
fología de superficie del implante completamente controladas en un solo paso.

El prototipo rápido es un proceso que genera directamente objetos físicos con una estructura y
forma definidas con base en los datos de modo virtual. Estas técnicas, comúnmente usadas, inclu‐
yen estereolitografía, sintetizado selectivo por láser, moldeado de sedimentación fundido, manu‐
factura de objeto laminado, impresión por inyecciónde tinta y fusiónpor haz de electrones (EMB).
Este último es un tipo de impresión 3D que se puede usar para fabricar componentesmetálicos con
formas complejas y estructuras porosas. Los huesos irregulares tienen dimensiones únicas, por lo
que puede ser una solución viable para diseñar prótesis personalizadasmanufacturadas por fusión
por haz de electrones, hanmostrado una osteointegración completa en60días enanimales deestu‐
dio. Muy pocos estudios se han enfocado específicamente en la aplicación de prótesis personaliza‐
das de TAV impresas en 3D en cirugía de salvamento de la extremidad hasta ahora. Además, hay
falta de información en cuanto a la sobrevida de la prótesis, los resultados funcionales y las compli‐
caciones. También se han reportado casos de prótesis impresas en 3D para salvamento de extremi‐
dad y preservación articular del tobillo después de la resección de un sarcoma de tibia distal, para
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la preservación de lamovilidad y el apoyo. La prótesis expandible personalizada es un gran recurso
para la preservaciónde la extremidad y compensaciónde uno de los grandes problemas de esta téc‐
nica: la discrepancia de longitud de la extremidad en el paciente esqueléticamente inmaduro; el
aflojamiento aséptico, la infección y la discrepancia de longitud son aún las principales complica‐
ciones. Las mejoras en el diseño protésico y la elección individualizada del método de reconstruc‐
ción de acuerdo con las condiciones del paciente y el tumor ayudarán a disminuir el riesgo de com‐
plicaciones y a alcanzar mejores resultados.

Laprótesis expandible no invasiva se considera un implante ideal para lospacientes con inmadu‐
rez esquelética que requieren una cirugía de preservación de la extremidad por sarcoma óseo, en
quienes se espera una discrepancia de la longitud de 3 cm al término de la madurez ósea. El alto
costo inicial vs. el de un implante expandible de mínima invasión puede ser recuperado, ya que no
hay un costo adicional por la elongación. La elongación es indolora, sin pérdida de la función, con
una pequeña cantidad de alargamiento en intervalos más frecuentes y más fisiológica que con la
técnica de mínima invasión, en la que se realiza unmayor alargamiento paraminimizar el número
de procedimientos, por lo que la prótesis expandible no invasiva hademostrado resultados iniciales
prometedores.

En cuanto a la extremidad superior, el húmero proximal es una de las zonas más afectadas por
el osteosarcoma. La extracción del hueso afectado es decisiva en la terapiamultimodal. Esta enfer‐
medad produce grandes defectos óseos y afección masiva de partes blandas que ameritan una
reconstrucción compleja, como una resección amplia, antes de pensar en la amputación de codo,
ya queen lamayoría de los casos es posiblepreservar la extremidad, excepto cuando hay infiltración
del paquete neurovascular. En general hay que preferir los procedimientos reconstructivos para
conservar este órgano de presión funcional, para permitir la posibilidad de llevar la mano a la boca
y la suspensión estables del brazo en la articulación del hombro.

La reconstrucción conuna endoprótesis tumoral es elmétodo que se ha impuestopara la recons‐
truccióndel defecto óseo humeral, conbuenos resultados a largo plazo., Se puede elegir entre cabe‐
zas humerales configuradas anatómicamente o prótesis inversa; el principal factor para la elección
es lamagnitud de la afecciónde partes blandas. Si se conserva la funcióndeltoidea y el nervio axilar,
y se puede reconstruir el mango rotador, la prótesis inversa ofrece una ventaja funcional frente a
la anatómica.

Los avances en el diseño protésico y la elección individualizada del método de reconstrucción
de acuerdo con las condiciones del paciente y el tumor, ayudarán a disminuir el riesgo de complica‐
ciones y a conseguir mejores resultados.
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INTRODUCCIÓN

as especialidadesmédicas se iniciaronhacedos siglos como respuesta a los avances del conoci‐
miento y la tecnología. Los primeros especialistas se formaron de manera tutelar junto a un
maestro, sin tiempos ni programas establecidos.

El profesor Teodoro Billroth, a finales del siglo XIX, en la ciudad de Viena, Austria, fue pionero
al concebir el sistema de residenciasmédicas como están estructuradas actualmente. La idea origi‐
nal era que los médicos vivieran en el hospital y se expusieran al mayor número de experiencias
clínicas y quirúrgicas en un tiempo predeterminado. Las actividades empezaron a desarrollarse
mediante un programa académico con la participación de las universidades.1

EnMéxico las especialidadesmédicas se iniciaron en elHospital General de la Ciudad deMéxico
en el decenio de 1920 con cardiología, y después varioshospitales siguieronelmismocamino; apar‐
tir de la segunda mitad del siglo XX se crearon los Institutos de Salud, donde progresivamente se
implementaron diversos programas de especialización en medicina.

Durante las últimas décadas la formación de los médicos especialistas ha sido influida por las
nuevas teorías educativas, que establecen los conocimientos, las habilidades diagnósticas y tera‐
péuticas y las destrezas necesarias en cada especialidad, a lo cual se han sumado aspectos generales
indispensables para todomédico que ejerza en el área clínica o quirúrgica, es decir, a las competen‐
cias genéricas y al profesionalismo, que comprenden una serie de valores, como la ética, el trabajo
grupal, el altruismo, la vocación de servicio y la capacidad de comunicación con los colegas, los
pacientes y los familiares.2 Los docentes clínicos tienen la enorme responsabilidad de la educación
médica, actividad que deja de tener influencia en la salud directa de un paciente y empieza a tener
impacto en la salud de cientos de pacientes al darle al estudiante médico las herramientas adecua‐
das para brindar una atención de calidad.3

El propósitodeeste ensayo espresentarunavisióngeneral acerca de los desafíosque seenfrentan
en la formación académica de losmédicos residentesdelHospital Pediátrico delCentroMédicoNa‐
cional de Occidente.

DESARROLLO

En los últimos tres años se ha incrementado progresivamente el número de aspirantes así como los
estudiantes seleccionados a residencias médicas en el país. En 2021 se registraron, de acuerdo con
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información del Comité Interinstitucional para la Formación de Recursos Humanos para la Salud,
47,724 aspirantes y fueron seleccionados 18,596, de los cualesmás de85%sonadjudicados al IMSS.4

Los médicos residentes son los encargados de soportar la mayor parte de la carga asistencial de
los hospitales donde se entrenan, por lo que su formación y su trabajo tienen un impacto directo
en la calidad de la atención médica, llevando a cabo un círculo continuo: residente‐calidad de la
atención médica‐calidad de la educaciónmédica‐residente. Entre las múltiples responsabilidades
de las instituciones de salud está la de formar excelentes médicos especialistas para asegurar la
atención de tercer nivel y cubrir el rezago que se espera en los siguientes años.5

Sinembargo, es importante tener encuenta los cambios generacionalesde los estudiantes deme‐
dicina y los residentes, entre los cuales se encuentran diferencias en sus actitudes y comportamien‐
tos. Se denomina generación millennial, también llamada generación “Y”, a los nacidos entre 1981
y 2002 que comprenden la edad de los actuales médicos residentes. La literatura estudiada sugiere
que los estudiantes millennial han tenido unos padres más sobreprotectores, preocupados por su
seguridad, educación y su éxito presente y futuro. Como grupo, los han descrito como personas
optimistas, generosas y prácticas, probablemente orientadas hacia el trabajo en equipo, conectadas
permanentemente con los demás, lo que les permite hacer muchas cosas a la vez, favorecidos por
el amplio uso y el conocimiento de las innovaciones tecnológicas digitales. Buscan el éxito bajo el
soporte de los padres, y están acostumbradas a tener el tiempo organizado, lo que dificulta su capa‐
cidad de introspección.6

Diversos autores también han comentado que los cambios generacionales con mayor impacto
en la educación médica son las mayores expectativas, el aumento de la ansiedad y los problemas
mentales, la disminución del deseo de leer textos largos, los niveles altos de perfeccionismo, espe‐
cialmente entre los alumnosconnotasmás altas, y losnivelesmásaltos denarcisismo, entreotros.6,7

Con el panorama anterior y la experiencia de 20 años como médica pediatra en el área clínica
y casi seis años en el área de enseñanza del hospital, la autora del presente capítulo considera que
se enfrentan dos retos importantes en la formación de médicos residentes, que al parecer deben
aplicar a las demás unidades, y son la adquisición de competencias genéricas ligada al profesiona‐
lismo médico y el manejo y la resolución de conflictos, con especial atención en los problemas de
salud mental de los residentes.

Papel del docente como moldeador de conductas de los
residentes a través del aprendizaje social u observacional
Existe un aprendizaje semioculto y un tanto inconsciente al que todos estamos sujetos y que ocurre
por observación, copia, aceptación y modificación, que de alguna formamodula nuestras conduc‐
tas y actitudes hacia la vida: el aprendizaje social.

Unmédico residente ingresa a unanueva escuela de vida que está cargada de vivencias y emocio‐
nes hasta su incorporación al mercado laboral, de tal forma que lo que vive en el hospital dejará en
ese médico un aprendizaje social que será determinante para su comportamiento profesional.
Aprenderá valores, conductas y actitudes comomodelos a seguir de sus residentes de mayor jerar‐
quía, de sus profesores y de los jefes de servicio que se adaptarán a su forma de relacionarse con
los pacientes y los compañeros de trabajo. El modelo observacional es una práctica constante en
la medicina y también cíclica, en la que “somos los que nos enseñaron a ser”.8

El objetivo primordial de cualquiermodelo educacional es formar un especialista conmúltiples
capacidades, como son:

1. Conocimientos médicos.
2. Capacidad clínica y destrezas.
3. Capacidad de comunicación.
4. Valores éticos.



COLECCIÓN MEDICINA DE EXCELENCIA 297

5. Comportamiento humano y compasivo.
6. Socialización positiva al medio que lo rodea.
7. Desarrollo profesional continuo.
8. Desarrollo como educador potencial.

Muchas de estas habilidades no necesariamente formanparte del currículo educativo yconstituyen
el profesionalismomédico, lo cual aprenderán y reproducirán los residentes a través del aprendizaje
social, observando principalmente cómo lo hacen sus mentores para adoptarlo y reproducirlo
como parte de su comportamiento profesional y social.8

En la época actual se observa un agobio en quienes desarrollan una vida hospitalaria, debido a
la creciente solicitud de servicios de salud, lo cual hagenerado la aparicióndeconductas enalgunos
médicos que intentan optimizar sus tiempos para cubrir la demanda laboral, ocasionando que
abandonen algunos actos educativos‐asistenciales, como el pase de visita, la revisión y el orden de
los expedientes clínicos con sus notas de ingresos, historias clínicas y apuntes de la evolución, la
exploración física completa de los pacientes, etcétera.9

Por ello algunos aspectos para puntualizar y tomar en cuenta comoprofesionales de la salud que
asumen un rol de docentes en el entorno hospitalario son:
S Los residentes se encuentran en un proceso de maduración profesional y social y aprenderán

de sus profesores y tutores las conductas con las que se desempeñarán en el futuro, tanto las
buenas actitudes como las negativas, y estas últimas sobre todo si con ellas obtienen benefi‐
cios y aceptación.

S En lamedidade loposible servirdeejemplo a los residentes, yaque deello dependerá también
su futuraactitudhacia la educaciónmédica, detectar desviacionesde la conducta ycorregirlas
mediante retroalimentación constructiva.

S Llevar una relación respetuosa hacia los compañeros de trabajo y las autoridades, ya que la
actitud del docente hacia ellos será reproducida en un futuro por los residentes a su cargo.
Igualmente, ser amable con los pacientes; enseñar los derechos de los pacientes en los pases
de visita o consulta, practicar la empatía (saludar, escuchar sus dudas, responder sus pregun‐
tas, explicar el diagnóstico y el plan a seguir, orientar en trámites, etcétera) y corregir inmedia‐
tamente las conductas inapropiadas al respecto.8

S Cuidar o regular, para no caer en dependencia excesiva de la tecnología en esta nueva era digi‐
tal de innovaciones educativas, que si bien son una excelente herramienta de enseñanza, de‐
ben ser moduladas, ya que se corre el riesgo de formar médicos residentes con deficiencias
en la toma de decisiones clínicas, poca habilidad de comunicación y escasa reflexión en
cuanto a ética y profesionalismo.10

S En el hospital se integra el módulo de cuidados paliativos y tanatología a la residencia de
pediatría que se imparte en el día académico, con la finalidad de que cuenten con herramien‐
tas para manejar el dolor de los pacientes y los familiares, manejar el duelo y saber darmalas
noticias, situaciones que requieren una preparación moral y ética especial.

S Por último, y nomenos importante, hay que recordar que la disciplina, el orden y el liderazgo
positivo son los pilares de la buena enseñanza de la medicina y la práctica profesional.

Si los docentes se esfuerzan en realizar todo esto y además predican con el ejemplo, se logrará una
adecuada relaciónmédico‐residente‐paciente y se evitarán en lamayor medida posible las deman‐
das o quejas por mala atención.

Manejo de conflictos de los médicos residentes
El conflictomédico sepuede definir como la frustración yel desacuerdoque segeneranpordiferen‐
cias en los juicios o los valores en uno o más integrantes de un ambiente académico que altera el
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desempeño del grupo de trabajo. Los conflictosmás frecuentes se presentan en funciónde las dife‐
rencias en las metas, los propósitos y las prioridades que se presentan entre los residentes de dife‐
rente jerarquía y los médicos adscritos, y que generalmente se derivan de una comunicación defi‐
ciente entre los residentes de la misma jerarquía como ascendente o descendente entre diferentes
jerarquías.11 Las causas de conflicto identificadas en las residencias médicas son:

1. Motivos de salud, principalmente de tipo mental, como ansiedad, síndrome de desgaste,
depresión y drogadicción.

2. Acoso laboral (abuso de poder y ejercicio del abuso).
3. Acoso sexual (entre residentes o por médicos de base).
4. Discriminación (por género, preferencia sexual y estatus socioeconómico).
5. Problemas en el desarrollo de la residencia (problemas administrativos, ambientes de apren‐

dizaje deficientes, incumplimiento del programa y malas relaciones en el equipo de trabajo,
entre otros).

6. Problemas con los profesores (desinterés, abuso, delegación de responsabilidades y falta de
supervisión).

7. Problemas entre residentes (abuso por jerarquía, delegación de responsabilidades).
8. Problemas económicos (por dependientes económicos y ser cabeza de familia).
9. Problemas familiares (ausencia de red de apoyo, término de relaciones sentimentales, dificul‐

tad para el cuidado de hijos o hijos ausentes).11

El hostigamiento y el acoso son frecuentes en el ámbito de las residencias médicas.
El acoso laboral es la conducta intimidante, degradante yofensiva que se ejercedemanerapersis‐

tente y que suele ser tolerada o justificada por el agredido. Este hostigamiento se asocia a síntomas
como pérdida de la confianza, fatiga, depresión y ausentismo laboral, que repercuten negativa‐
mente en la productividad y el aprendizaje en los ambientes hospitalarios y que desafortunada‐
mente pueden desencadenar mala praxis.

Las accionesmás reconocidas en algunas investigaciones realizadas enprogramas de residencias
son gritos, insultos, descalificaciones, sarcasmo, amenazas, desprecio, burlas, ridiculización y
humillación, entre otros.11,12

El síndrome de desgaste, o síndrome de burnout, se desencadena como una respuesta inapro‐
piada a una situación de estrés en residentes que tienen un umbral bajo para soportar las presiones
del trabajo o que están sujetos a una presión excesiva por jefes demandantes. Generalmente la frus‐
tración precede al desgaste favorecido por el agotamiento emocional, falta de realización y desper‐
sonalizaciónque al final equivale a unmenor rendimiento académico yen el trabajo. Laprevalencia
de este síndrome es alta en los residentes —alrededor de 40%—, y se puede presentar con mayor
frecuencia en especialidades complejas, como urgencias, terapia intensiva y neonatología, alcan‐
zando más de 80%.11,13

El bajo rendimiento se deriva con mayor frecuencia de cuestiones internas en los residentes,
como el síndrome de desgaste, que también pueden desencadenar estados de ansiedad, depresión,
adicciones y trastornos de personalidad, para los cuales se les brinda apoyo médico y psicológico,
con el fin de resolver el problema, aunque en ocasiones son necesarias las incapacidades o bajas
temporales según la evolución de la situación. La conducta antiética se aborda, según sea el caso,
desde una amonestación hasta la baja definitiva de acuerdo con la magnitud y la persistencia de
la situación.

Hayque recordarqueestábien establecidoque todas estas alteraciones emocionales son factores
de riesgo para la ideación suicida en los médicos y que es un problema de salud pública mundial,
debido a que son aspectos que pasan inadvertidos por los compañeros y los profesores, y que no
son diagnosticados ni tratados también a causa de las propias resistencias.14
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Figura XXV-1. Pastorela de los médicos residentes de pediatría de la generación 2017-2020, la cual organizaron para los
pacientes y sus familiares.

Ante esta situación global de la salud mental de los médicos residentes, los docentes clínicos o
profesores de las especialidades deben vigilar y permanecer alertas en las áreas de trabajo con reu‐
niones grupales de encuentro y diálogopara conocer la situaciónemocional de los residentes, llegar
a acuerdos y plantear soluciones, y establecer tiempos y seguimiento, además de que se involucre
la División de Enseñanza para su conocimiento, seguimiento y apoyo en el abordaje de los conflic‐
tos. Algunas de las estrategias implementadas enciertas unidadeshospitalarias anivel nacional han
sido la instalación de un Departamento de Salud Mental, para que los psicólogos brinden apoyo
y seguimiento, así como para que deriven al personal médico al psiquiatra ante problemas más
avanzados, situaciones de riesgo o susceptibilidad de medicación.

También se imparten cursos y talleres de desarrollo humano y salud mental que se integran en
la programaciónde clases. Entre las actividades sociales se fomentan la visita, el reparto de juguetes
con los médicos residentes disfrazados el Día del Niño y la tradicional pastorela para los niños y
familiares (figuras XXV‐1 y XXV‐2).

En las Divisiones de Educación en Salud y lasDirecciones de Educación e Investigación enSalud
de los hospitales siempre deben estar las puertas abiertas para el diálogo, la comunicación efectiva
y la empatía para tratar de encontrar soluciones a los retos diarios que se presenten.

CONCLUSIONES

Faltan aspectos que atender, pero hay que seguir trabajando para integrar actividades físicas perió‐
dicas y sesiones sociales de integración y de trabajo en equipo.

Otro aspecto pendiente para reflexionar es la necesidad de reorientar la especialidad de pedia‐
tría, ya que un gran porcentaje de egresados de esta especialidad optan por continuar con una sub‐
especialidad pediátrica; sin embargo, pareciera que cuanto más se especializa un médico más se
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Figura XXV-2. Fotografía de la generación de pediatría 2018-2021, UnidadMédica de Alta Especialidad Hospital de Pedia-
tría, Centro Médico Nacional de Occidente.

fragmenta su conocimiento, siendo que la tendencia actual se dirige a un sistema integrador enfo‐
cado en gran parte en la prevención.

El mundo está en constante cambio, y el modelo de educación médica debe evolucionar con el
mundo. Al respecto existe un cambio de paradigma en la manera en que interactúan los profesores
y los residentes, migrando de un sistema de interacción vertical, basada en la jerarquía, hacia otra
horizontal centrada enel acompañamiento y la consejería. La integracióndecondiciones debienes‐
tar a nivel nacional e institucional tendrá un impacto positivo en la vida de los residentes y les ayu‐
dará a desempeñarsemejor en el futuro. Al tener un amplio desarrollo humanista y de ética, se pue‐
den instruir valores que prevalecerán en las carreras de los futuros médicos que atenderán a
nuestros hijos, familiares y a nosotros mismos como pacientes.

Recordando la premisa de William Arthur Ward: “La enseñanza es más que impartir conoci‐
miento, es inspirar el cambio”; se considera que tener la oportunidad de ser docente clínico e inter‐
venir en el futuro y trascender con el ejemplo, teniendo acción en el presente, representa una satis‐
facción y realización interna para todo el que se dedica a la educación, en este caso de los médicos
residentes.
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acidemia

metilmalónica, 118
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propiónica, 118
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folínico, 145
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orótico, 116
valproico, 17

acidosis
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adenocarcinoma, 18
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respiratoria, 234
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anafilaxia, 234, 235, 237, 241
anemia, 14, 17, 146, 168, 199
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arritmia, 159, 178, 183, 185
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ataxia, 127, 200
atazanavir, 202
atelectasia, 41, 269
atresia pulmonar, 181, 182
atrofia cerebral, 200
azatioprina, 138, 255

B

bacteremia, 66
Bacteroides fragilis, 241
bartolinitis, 16
basiliximab, 139
beclometasona, 246
benzoato de sodio, 116
bictegravir, 202, 204
Bifidobacterium breve, 241
bradiarritmia, 183
bradicardia, 126
bradilalia, 127
bradipnea, 126
braquicefalia, 108
bromuro de tiotropio, 246
broncoespasmo, 237, 241
bronquiectasia, 41, 261, 262
bronquitis, 199, 200
budesonida, 246

C

cabotegravir, 202
cálculo, 30

biliar, 28
del colédoco, 28

cáncer, 3, 13, 65, 80, 125, 260, 261
cerebral, 279
cervical invasivo, 199
cutáneo, 143
de hueso, 3
de mama, 279
de páncreas, 29, 32
familiar, 277
infantil, 125
mucoepidermoide, 108
óseo, 281

candidiasis
esofágica, 199
orofaríngea, 196, 199

pulmonar, 199
vaginal, 195

carboplatino, 129
carcinoma

de la papila de Vater, 29
de vesícula biliar, 29
epidermoide, 107

cardiomiopatía, 118
cardiopatía, 19

congénita, 177, 178, 181, 182, 183
cianótica, 168

isquémica, 146
caries dental, 142
catarata, 117
cefalea, 126, 196
ceguera, 168, 170

irreversible, 167
cetoacidosis, 119
choque, 237, 241

anafiláctico, 236
séptico, 66, 70

ciclesonida, 246
ciclosporina, 138, 255
cifosis torácica, 268
cirrosis biliar, 41
cistadenoma, 18

de ovario, 15
cistosarcoma phyllodes, 15
citomegalovirus, 14, 142, 204
citopenia, 118
clonidina, 96
Clostridium

fragilis, 241
spp., 234
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coartación aórtica, 178, 179
cobicistat, 202
coccidioidomicosis, 199
colagenosis, 143
colangiocarcinoma, 29
colangitis, 28

esclerosante primaria, 28
colestasis, 41, 117
coma, 118, 143
compresión

cardiaca, 268
pulmonar, 269

condiloma vulvovaginal, 18
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condilomatosis, 16
vulvar, 18

condrosarcoma, 108, 285
constipación, 239
cordoma de clivus, 108
corioamnionitis, 195
coronariopatía, 143
COVID‐19, 7, 15, 47, 143
cráneo en forma de trébol, 105
craneofaringioma, 108
craneosinostosis, 107, 108

sindrómica, 105
criptococosis extrapulmonar, 200
criptosporidiosis, 200
crisis

convulsiva, 95, 116, 127, 129, 154
de hiperamonemia, 116
epiléptica, 154, 155

D

daño
neurológico, 114, 116
pulmonar, 46
renal, 141, 144

darunavir, 202, 204
defecto

congénito, 177
herniario, 217
interauricular, 178

deficiencia
de biotinidasa, 114
de ornitina transcarbamilasa, 116

déficit
del lenguaje, 127
motor, 116

deformidad
congénita, 106

del labio, 104
craneofacial, 104
nasal, 102

depresión, 58, 142, 151, 255, 298
dermatitis, 199

atópica, 234, 236, 237, 240, 251, 252, 253,
254, 260, 262

de contacto, 236
eccematosa, 116
herpetiforme, 236

pruriginosa, 254
seborreica, 196
vulvar psoriásica, 14

dermatosis, 18
derrame pleural, 30
descompensación hemodinámica, 17
descontrol

glucémico, 51
metabólico, 58

desnutrición, 42, 47, 155
aguda, 46
crónica, 46

desorden endocrinológico, 127
desprendimiento

de retina, 168, 169
retiniano, 169

destrucción cortical, 282
dexametasona, 155
diabetes, 41, 51, 54, 56, 58

insípida, 127, 132
insulinodependiente, 159
mellitus, 19, 46, 51, 52, 53, 54, 55, 57, 59,

80, 143
diaforesis, 196
disbiosis, 238
discrasia sanguínea, 14, 142
disfagia, 118, 159
disfunción

autonómica, 58
cardiaca, 183
diastólica, 146
endotelial, 58
miocárdica, 58
motora, 127
ovárica, 16
ovulatoria, 17
sistólica, 146
tiroidea, 17
valvular por estenosis, 181

disgerminoma, 15
dislipidemia, 58
dismenorrea, 14, 16, 17, 19
disnea, 95, 159, 237, 246

de esfuerzo, 268
disoproxilo fumarato, 204
displasia

craneofacial, 108
fibrosa, 107
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frontonasal, 108
retrolental, 167
silviana, 152

disquecia, 236
distracción

ósea, 106
osteogénica, 105, 106

dolor
abdominal crónico, 31
óseo, 281
posoperatorio, 272
torácico, 268

dolutegravir, 202, 204
doravirina, 202
drogadicción, 298
dupilumab, 241, 255, 262

E

eccema, 116, 234
del pezón, 16, 20

ectasia ductal, 15
edema, 241, 281

cerebral, 127, 128
tumoral, 282

efavirenz, 202, 204
embarazo ectópico, 19
emtricitabina, 202, 204
encefalitis, 196

autoinmunitaria, 157
de Rasmussen, 155, 157

encefalocele, 108
encefalopatía, 118, 143, 154, 200

epiléptica, 155
hipóxico‐isquémica, 119, 158

endocarditis, 179
endocrinopatía, 14
endometriosis, 15, 16
enfermedad

alérgica, 234, 251
atópica, 254
autoinflamatoria, 259, 260
autoinmunitaria, 19
biliopancreática, 27
cardiaca, 184, 186
cardiovascular, 57, 143, 146, 201
celiaca, 236, 239
crónica, 13, 19, 79, 80, 83

crónico‐degenerativa, 52, 93
de Chagas, 143
de Creutzfeldt‐Jakob, 143
de Danon, 118
de depósito lisosomal, 118
de Fabry, 118
de Gaucher, 118
de Krabbe, 118
de la glándula mamaria, 19
de la piel, 251
de las vías respiratorias, 269
de Niemann‐Pick, 118
de orina con olor a jarabe de maple, 113
de Paget, 277
de Pompe, 118
de transmisión sexual, 191, 195
de von Willebrand, 17
del depósito lisosomal, 118
gastrointestinal, 139, 152
genética, 18
granulomatosa crónica, 239
hematológica, 13, 143
hematooncológica, 17
hemorrágica, 41
hepática, 201
inflamatoria

intestinal, 239
sistémica, 251

linfoproliferativa, 260
mamaria, 15, 16, 19
metabólica congénita, 40, 114, 115
metastásica, 29, 280, 281, 282

pulmonar, 277, 281, 282
neurocutánea, 152
neurológica, 13, 159, 201
oncológica, 93
oportunista, 199
ósea, 277, 282

metastásica, 281
pancreática, 27, 29

maligna, 32
pancreaticobiliar, 34
pélvica inflamatoria, 15
por citomegalovirus, 200
por priones, 143
por reflujo gastroesofágico, 46, 239
pulmonar, 41

crónica, 179, 261
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obstructiva crónica, 39, 159, 268
renal, 13, 142, 201

crónica, 14, 17, 21, 80, 82, 141, 143
terminal, 137, 140, 141

respiratoria, 139
reumatológica, 13
trofoblástica gestacional, 18
trombótica, 145
tumoral maligna, 143
vascular, 167

periférica, 57
viral aguda, 195
vulvar, 17

enterocolitis necrosante, 179
enteropatía, 261

inducida por proteínas alimentarias, 236
perdedora de proteínas, 239

ependimoma, 126, 127, 130
de la fosa posterior, 130
espinal, 126
supratentorial, 130

epilepsia, 14, 17, 21, 80, 116, 152, 154, 155
astático‐mioclónica, 154, 155
autoinmunitaria, 155
catamenial, 17
del lóbulo

frontal, 156, 157
temporal, 152

refractaria, 158
farmacorresistente, 155, 160
intratable, 152
mioclónica, 154
refractaria, 151, 153, 154, 156, 157

eritema, 253
error innato

de la inmunidad, 259, 260, 261
del metabolismo, 113, 115, 116, 117, 118, 119

escafocefalia, 108
Escherichia coli, 46, 66
esclerosis, 282

de lesiones vasculares, 213
focal y segmentaria, 142
tuberosa, 126, 152, 154, 159

escoliosis, 268
esofagitis, 199, 200

eosinofílica, 240
espasticidad, 118
esplenomegalia, 196, 199

estado inflamatorio, 58
esteatorrea, 41
estenosis

biliar, 35
benigna, 28

pulmonar, 182
ureteral, 146
valvular congénita, 177

estomatitis, 199
estrabismo, 118
estreñimiento, 154, 239
estrés, 254
etravirina, 202
evento vascular, 57

cerebral, 57
exantema, 196

maculopapular, 196
troncular, 196

extrasístole ventricular, 186

F

falla
hepática, 41, 117
medular, 260
ovárica prematura, 14

faringitis, 196
fenilcetonuria, 113, 115, 116, 117
fibroadenoma, 15

juvenil, 20
mamario, 16, 20

fibroma osificante maxilar, 108
fibroplasia retrolental, 167
fibrosis quística, 39, 40, 42, 47
fístula

arteriovenosa, 145
pancreática, 30
sistemicopulmonar disfuncional, 178

fisura
craneofacial, 106
facial, 105, 107, 108, 109

fluticasona, 246
formoterol, 247
fostemsavir, 202
fotofobia, 127, 196
fractura, 280, 287

craneofacial pediátrica, 106
de apófisis coronoide, 108
de la base del cráneo, 106
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de mandíbula, 102
de órbita derecha, 108
del conducto pancreático, 33
del hueso frontal, 106
frontal, 106
nasoorbitoetmoidal, 106, 108
orbitaria superior unilateral, 106

fuga biliar, 28

G

galactorrea, 15, 16
galactosemia, 113, 114, 117
gangliocitoma anaplásico, 126
gastroenteritis aguda, 239
germinoma, 132
glioblastoma multiforme, 130
glioma, 126, 128, 129, 130, 131

del nervio óptico, 126
hemisférico, 130

glomerulonefritis membranoproliferativa,
142

granuloma central de células gigantes, 108
granulomatosis, 260

H

hamartoma hipotalámico, 159
hematocolpos, 19
hematoma, 283

vulvar, 14
hemiparesia, 127
hemivagina, 19
hemólisis, 180
hemoptisis, 41, 44
hemorragia

biliar, 29
genital, 14, 15
intraventricular, 179
pulmonar, 179
uterina, 16, 17

hemosiderosis pulmonar, 236
hendidura

craneofacial, 105
facial, 105

hepatitis, 199
B, 142, 204

C, 142, 204
hepatoesplenomegalia, 118, 196
hepatomegalia, 116, 196, 199
herida por proyectil de arma de fuego, 108
herpes zoster, 196
hidrocefalia, 17, 126, 127, 128
hidrocortisona, 155
hidropesía fetal, 118
himen imperforado, 14, 15
hiperamonemia, 116, 119
hiperbilirrubinemia, 42
hiperfagia, 127
hipergammaglobulinemia, 196
hiperglucemia, 58, 156
hiperlipidemia, 58
hiperparatiroidismo, 33
hiperperistaltismo, 236
hiperplasia

endometrial, 16
pulmonar linfoidea, 199
suprarrenal congénita, 14, 114
virginal, 20

hiperprolactinemia, 17
hiperreflexia, 127
hipertelorismo, 108
hipertensión, 181

arterial, 46, 57, 126, 143, 146
intracraneal, 105, 126, 128
pulmonar, 41, 44

hipertrofia parotídea, 196, 199
hipoalbuminemia, 146
hipogammaglobulinemia, 196
hipoglucemia, 53, 119, 154
hipogonadismo, 18

hipergonadotrófico, 17
hipoplasia del cuerpo calloso, 152
hipotensión, 237, 241

arterial, 66
hipotiroidismo congénito, 114
hipotonía, 117, 118
hipoxia, 167, 168

diseminada, 200
histoplasmosis

extrapulmonar, 200

I

ibalizumab, 202
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ictericia, 34, 41
obstructiva, 32

maligna, 27
íleo meconial, 41, 42
infarto

agudo del miocardio, 57
cerebral, 109

infección
bacteriana, 66, 196, 199

invasiva, 66
crónica

de la vía aérea, 42
por Pseudomonas, 41

de oídos, 260
de senos paranasales, 260
de transmisión sexual, 15, 19
de vías urinarias, 145
del sistema nervioso central, 116
fúngica invasiva, 66
intrauterina, 198
oportunista, 195, 200, 201, 202, 204
por citomegalovirus, 199
por el virus de la inmunodeficiencia

humana, 195
por herpes zoster, 199
por VIH, 194, 195, 196, 199, 200, 201
por virus del herpes simple, 200
posvacunal, 262
respiratoria, 268
urinaria, 142
viral, 119, 239

crónica, 196
infertilidad, 19
inflamación alérgica, 237
influenza, 142
inmunodeficiencia, 260
insuficiencia

cardiaca, 182
congestiva, 146

de vitamina D, 234
lútea, 17
ovárica prematura, 16
pancreática, 46

exocrina, 39, 41
pulmonar, 182
renal

crónica, 141, 147
terminal, 137

respiratoria, 280
crónica, 41

tricuspídea, 180, 181
valvular pulmonar, 184

insulina, 52, 53, 54, 55
degludec, 54
glargina, 54
lispro, 54
NPH, 54

insulinoma pancreático, 34
intolerancia

a la lactosa, 239
alimentaria, 233

intoxicación
por escombroides, 239
por fármacos, 119

isosporidiasis, 200

K

Klebsiella sp., 66

L

Lactobacillus
bifidus, 241
rhamnosus, 241

lamivudina, 198, 202, 204
leiomiosarcoma, 199
Lentivirus, 193
lesión

biliar, 28
cerebral, 106
del colédoco, 29
dermatológica de la vulva, 18
dural, 106
esclerótica, 282
ósea, 127, 284
papulovesicular, 253
renal, 179
vascular, 180, 181

leucemia, 3, 17, 29, 66, 80, 279
aguda, 71
linfoblástica aguda, 34

leucodistrofia metacromática, 118
leucoencefalopatía multifocal progresiva,

200
levocarnitina, 115
levosimendán, 146
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linfadenopatía
axilar, 196
cervical, 196
occipital, 196

linfangioma, 108
linfoadenomegalia, 199
linfoma, 16, 18, 29, 81

de Burkitt, 108, 200
linfopenia, 196
lipoma coloboma nasopalpebral, 108
lipomatosis, 108
liquen

atrófico, 16
escleroatrófico, 14
plano, 14, 16

lopinavir, 202, 204
lupus eritematoso sistémico, 143

M

macrocefalia, 126
malformación

cardiaca, 177
congénita, 18, 214

del aparato urogenital, 16
craneofacial, 104
del tracto urogenital, 14, 15
uterina, 16
vascular, 209, 211, 212, 282

mama supernumeraria, 20
maraviroc, 202
mastitis infecciosa, 15
mastopatía fibroquística, 20
meduloblastoma, 126, 127, 129, 131, 132
melanocitoma, 108
meningioma, 108, 126
meningismo, 196
meningitis bacteriana, 199
mepolizumab, 241, 248
metadona, 96
metástasis, 125, 127

ósea, 280, 281
pulmonar, 278, 280, 282

metilprednisolona, 155, 156
metotrexato, 255
mialgia, 196
micofenolato de mofetilo, 139
microalbuminuria, 54, 57

microcefalia, 116
adquirida, 200

microoftalmía, 108
miocardiopatía, 199
miofibroma, 108
mometasona, 246
mordedura de perro, 108
mucopolisacaridosis, 118
mupirocina, 255
Mycobacterium

avium, 200
kansasii, 200
spp., 234
tuberculosis, 200

N

nasoangiofibroma, 107, 108, 109
necrosis

amurallada, 32
pancreática amurallada, 31
tumoral, 281

nefropatía, 53, 143, 199
inducida por contraste, 180, 181

neoplasia, 65, 125, 142, 143
benigna, 109
biliar maligna, 29
del sistema nervioso central, 128
maligna, 109, 279, 285

germinal, 133
sólida, 125

neumonía, 41, 199, 260
intersticial linfoidea, 199
por Pneumocystis jirovecii, 200
recurrente, 42, 200

neumonitis, 199, 200
neumoperitoneo, 31
neumotórax, 41, 44, 271
neurofibroma plexiforme,

108
neurofibromatosis, 152
neuropatía, 53

craneal, 127
periférica, 196

neutropenia, 199
febril, 65, 66, 67, 69, 70, 71

nevirapina, 198, 202, 204
nistagmus, 127
nocardiosis, 199
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O

obesidad, 19, 43, 56, 57, 58, 143, 234
obstrucción

aórtica, 180, 181
benigna del conducto pancreático, 29
biliar distal maligna, 29
maligna del conducto pancreático, 32
pulmonar, 180

oclusión
dental, 107
vascular, 168

oligodendroglioma, 126
omalizumab, 241, 248
onfalocele, 217

gigante, 209, 214, 221
osteomielitis, 281
osteosarcoma, 81, 277, 278, 279, 281, 282, 283,

286, 287, 289
intramedular, 285
parostal, 285

ovario poliquístico, 14

P

paciente
alérgico a la ambrosía, 235
con albinismo, 113
con alcaptonuria, 113
con alergia

al abedul, 235
al látex, 235
alimentaria, 233, 239

con asma, 245
con atopia, 251
con cálculos, 28
con cáncer, 4, 65, 80

infantil, 21
con choque, 70
con cistinuria, 113
con crecimiento tumoral, 281
con deficiencia de biotinidasa, 119
con diabetes mellitus, 54
con disfunción miocárdica, 146
con enfermedad

neurológica, 17
pulmonar, 281
renal crónica

progresiva, 139
terminal, 145

con epilepsia, 151, 152, 153, 160
del lóbulo temporal refractaria, 156
refractaria, 151, 156, 158

con error innato de la inmunidad, 261
con fenilcetonuria, 119
con fibrosis quística, 44, 46
con galactosemia, 117, 119
con glioma difuso, 129
con hipotiroidismo congénito, 119
con lesión congénita, 181
con leucemia, 21
con metástasis, 278
con neoplasia, 126

hematológica, 65
con neutropenia febril, 69, 71, 74
con osteosarcoma, 82
con páncreas divisum, 31, 33
con pectus excavatum, 269
con pentosuria, 113
con retinoblastoma hereditario, 278
con retinopatía del prematuro, 167
con síndrome

de Li‐Fraumeni, 278
de Rothmund‐Thompson, 278, 279
de Werner, 278

con trasplante de hígado, 28
con traumatismo craneofacial, 106
con tumor

de ovario, 18
del sistema nervioso central, 81
germinal, 127
pineal, 127
sólido, 65
supratentorial, 127

con uropatía, 144
pediátrico, 4, 15, 27, 52, 80, 101, 125, 132

con diabetes, 51
prematuro, 179

padecimiento vulvovaginal, 16
paladar hendido, 104
paludismo, 143
pancitopenia, 118, 119
páncreas divisum, 31
pancreatitis, 31, 41

aguda, 29, 30, 31, 32, 33
crónica, 29, 30, 32
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papiledema, 126
papiloma intraductal, 15
papilomatosis laríngea, 18
papilomavirus, 14
paracetamol, 179
parálisis

de los músculos oculares, 118
de los pares craneales, 127
facial, 159

paro
cardiopulmonar, 3
cardiorrespiratorio, 4, 6, 70

pectus excavatum, 267, 268, 269, 270, 271,
272

pedículo arterial, 209
perforación gastrointestinal, 179
pimecrolimus, 255
pineoblastoma, 126
plagiocefalia, 108
poiquilodermia congénita, 279
polineuropatía ascendente, 196
pólipo, 18
poliposis nasal, 41
poxvirus, 14
prednisona, 138, 139, 155
proctocolitis alérgica, 236

inducida por proteínas alimentarias, 236
prolapso

de la válvula mitral, 268
rectal, 41

propofol, 96
prurito, 236, 260
Pseudomonas, 46

aeruginosa, 41, 43, 66
psicosis, 152

Q

quiste, 209, 213
luteínico, 18
óseo aneurismático, 108
retroareolar, 15, 20
simple, 15, 16, 18

R

rabdomiosarcoma, 107, 108
raltegravir, 204

reacción alérgica, 236, 237
recurrencia tumoral, 282
reflujo, 146

gastroesofágico, 239
vesicoureteral, 142

regurgitación, 181
resistencia a la insulina, 58
reslizumab, 241
retinoblastoma, 3, 277

hereditario, 126
retinopatía, 53, 54, 57

del bebé prematuro, 167, 170
del prematuro, 167, 168, 170, 171
hipertensiva, 142

retraso mental, 196
Retroviridae, 193
riesgo

cardiovascular, 17, 57, 58
de alergia alimentaria, 234, 238
de asistolia, 158
de bradicardia, 158
de complicaciones crónicas, 57
de enfermedad cardiovascular, 57
de espasmo ductal, 179
de hiperglucemia, 55
de hipoglucemia, 55
de infección, 287

de las vías urinarias, 144
perinatal, 198
viral, 286

de neumonía, 261
de osteoporosis, 17
de reacción alérgica, 240
de retinopatía del prematuro, 168
de sangrado uterino, 17
de trombosis, 145
metabólico, 17
microvascular, 57
nutricional, 43

rigidez
articular, 118
vascular, 58

rilpivirina, 202
rinitis, 235, 251

alérgica, 234, 254, 255
gustatoria, 239
ocupacional, 237
por citomegalovirus, 200
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rinorrea, 237
ritonavir, 202, 204
rituximab, 147
roséola, 196
rubéola, 142

S

salbutamol, 46, 247
salmeterol, 246
sangrado

transvaginal, 18
uterino, 16, 17

anormal, 14, 21
sarcoma, 16, 282, 283, 285, 288

de Ewing, 285
de Kaposi, 200
de tejidos blandos, 279
óseo, 285, 289
uterino, 18

SARS‐CoV‐2, 96
schwannoma, 108, 126
sepsis, 69, 119, 143, 156, 168, 199

neonatal, 117
septicemia, 260

por Salmonella, 200
seudoartrosis, 287
seudoquiste, 31, 32, 33

pancreático, 33
SIDA, 191, 199
sífilis, 143, 204
síncope vasovagal, 159
síndrome

alérgico oral, 235
auriculotemporal, 239, 240
colestásico, 117
de alergia

al polen, 235, 236, 237
alimentaria con hipersensibilidad, 235

de Apert, 105, 107, 108
de Bloom, 277, 279
de burnout, 298
de Carpenter, 105
de conducto desconectado, 30
de corazón izquierdo hipoplásico, 178
de Crouzon, 105, 107, 108
de desgaste, 200, 298
de dificultad respiratoria, 167

de Doose, 154, 156
de Dravet, 154, 155, 156
de Ehlers‐Danlos, 268
de enterocolitis inducida por proteínas,

239
alimentarias, 236

agudo, 236
crónico, 236

de Gorlin, 126
de Guillain‐Barré, 196
de Heiner, 236
de inestabilidad genómica, 279
de inmunodeficiencia adquirida, 191
de Landau‐Kleffner, 155, 159
de Lennox‐Gastaut, 152
de Li‐Fraumeni, 126, 277
de Marfan, 268
de Muenke, 105
de neurofibromatosis, 126
de Ohtahara, 154, 155
de ovarios poliquísticos, 16, 17
de Parinaud, 127
de Pfeiffer, 105
de Rett, 154, 159
de Rockitansky, 14
de Rothmund‐Thompson, 277, 279
de Rubenstein‐Taybi, 126
de Saethre‐Chotzen, 105, 108
de supresión de opioides, 96
de tensión

menstrual, 16
premenstrual, 14

de Turcot, 126
de von Hippel‐Lindau, 126
de Werner, 277, 279
de West, 152, 155, 156, 157, 158
de Wolff‐Parkinson‐White, 185
de Wünderlich, 14
diencefálico, 127
epiléptico, 152, 157

catastrófico, 154
febril, 196
metabólico, 143
nefrótico, 142
posligadura, 179
retroviral agudo, 196, 198

sinequia
de labios, 18
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vulvar, 14, 16
sinostosis, 105

bilateral, 105
sinusitis, 142

crónica, 41
sirolimus, 139
sobrepeso, 56, 57, 58
soplo cardiaco, 268
Staphylococcus, 234

aureus, 46, 252
status epilepticus, 158
Streptococcaceae, 234
sulfametoxazol, 198

T

tabaquismo, 58, 143
tacrolimus, 139, 255
taquiarritmia, 183
taquicardia

auricular, 185, 186
auriculoventricular, 185
recíproca auriculoventricular

antidrómica, 186
ortodrómica, 185

supraventricular, 184
ventricular, 184

telarca, 20
tenofovir

alafenamida, 202, 204
disoproxilo, 204

fumarato, 202
teratoma, 18, 132

de ovario, 15
timoglobulina, 139
tobramicina, 43
torsión esternal, 269
tos crónica, 41, 42
toxicidad ovárica, 17
toxina botulínica, 209, 214, 217, 221
toxoplasma, 142, 143, 204
toxoplasmosis, 199

cerebral, 200
trasplante, 19, 82

cardiaco, 146
de órganos, 137, 141
de peroné, 286
de riñón, 137, 145

fecal, 241
hepático, 14, 28, 34
renal, 14, 17, 22, 82, 137, 138, 139, 140, 141,

142, 144, 145, 147
trastorno

congénito de glucosilación, 114
craneofacial, 109
de biosíntesis de cofactores mitocondria‐

les, 114
de la biogénesis dinámica e interacciones

de organelos, 114
de la conducta alimentaria, 14
de la deglución, 117
de la degradación de moléculas complejas,

114
de la expresión de cenes mitocondriales,

114
de la fosforilación oxidativa codificados

en el núcleo, 114
de la marcha, 200
de la migración neuronal, 152
de la reparación o corrección de metaboli‐

tos, 114
de los metales y los elementos traza, 114
de los neurotransmisores, 114
del ciclo de la urea, 116
del comportamiento, 116
del desarrollo, 116

puberal, 16
del mantenimiento y la replicación del

DNA, 114
del metabolismo

de ácidos grasos y de cuerpos cetóni‐
cos, 114

de aminoácidos, 114
de carbohidratos, 114
de lípidos, 114
de lipoproteínas, 114
de nucleobases y ácido nucleico,

114
de péptidos y aminas, 114
de vitaminas y cofactores, 114
del sustrato energético, 114
del terrapirrol, 114

del ritmo cardiaco, 183
endocrinológico, 114
hematológico, 17
menstrual, 16, 17
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misceláneo del metabolismo intermedio,
114

neuroendocrino, 132
psiquiátrico, 152
relacionado con DNA mitocondrial, 114
trombofílico, 145
vascular retiniano proliferativo, 167

trauma
craneoencefálico, 108
craneofacial, 108

pediátrico, 106
genital, 18

traumatismo, 88, 279
abdominal, 30
craneofacial, 105, 106, 107

pediátrico, 109
genital, 14
vulvar, 18

trigonocefalia, 108
trimetoprim, 198
Tripanosoma cruzi, 143
trombastenia de Glanzmann, 17
trombo intracardiaco, 179
trombocitopenia, 17, 196, 199
trombosis

del injerto, 146
vascular, 144, 146

tropicamida, 169
tuberculosis, 142, 143
tubulopatía proximal, 117
tumor, 212

adrenocortical, 279
benigno, 107, 281
botrioide, 18
cerebral, 3, 126, 127
craneofacial, 105
de cabeza y cuello, 109
de células germinales, 81
de la base del cráneo, 105
de los hemisferios cerebelosos, 127
de ovario, 15, 16, 18
de senos endodérmicos, 15
de útero, 16, 18
del sistema nervioso

central, 4, 17, 125, 126, 127, 143
simpático, 3

del tallo cerebral, 127, 131
embrionario, 126, 131

ependimario, 130
frontoparietotemporal, 127
germinal, 16, 18, 126, 127

del sistema nervioso central, 133
intracraneal, 132

glioneuronal, 129
hepático, 3
infratentorial, 127
maligno, 18, 107, 278, 279

del sistema nervioso central, 125
musculosquelético, 283
neuroectodérmico melanótico de la infan‐

cia, 108
neuronal, 129
óseo, 283, 285

maligno, 277, 278, 282, 283
pediátrico, 109
periampular, 29
phyllodes, 20
pineal, 127, 132
rabdoide teratoide, 129
renal, 3
selar, 108
sólido, 71, 80
supraselar, 127
talámico, 127

tumoración mamaria ectópica, 20

U

úlcera
gástrica, 159
genital, 195
mucocutánea, 200
péptica, 142

uropatía, 144
urticaria, 236, 237, 241

aguda, 239
útero

bicorne, 19
didelfo, 14, 19

V

vacuna contra el virus del papiloma humano,
19

varicela, 18, 142, 199
vasculitis, 143
vasculopatía periférica, 143
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VIH, 19, 142, 143, 191, 192, 193, 194, 195, 196,
197, 198, 200, 201, 202, 204

VIH‐SIDA, 21, 192
vinblastina, 129
vincristina, 129
virus

de Epstein‐Barr, 142, 143
de la hepatitis

B, 143, 204
C, 143

de la inmunodeficiencia humana, 80, 191,
197, 209, 221

del herpes, 14
simple, 199

vitreorretinopatía proliferativa, 170
vulvovaginitis, 14, 16, 18

Z

zidovudina, 198, 200, 202, 204
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