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l
adolescentes

Luis Ortigosa.

pediatra, el mejor medico para los ninos y

Presidente de la Sociedad Canaria de Pediatria de Santa Cruz de
Tenerife. Vocal de la Junta Directiva de la Asociacion Espariola de

Pediatria (AEP)

La atencion al nino en atencion
primaria y hospitalaria: siempre
por pediatras

El modelo sanitario de atencidn pedia-
trica del estado espaiiol se basa en que la
atencion a los nifios, en todos los niveles asis-
tenciales, sea realizada por médicos especia-
listas en pediatria. La disminucion del nimero
de pediatras de atencion primaria (AP) en los
ultimos anos, esta generando un amplio de-
bate y mucha preocupacion, porque en mu-
chas zonas de Espafia un elevado porcentaje
de niflos en AP no es atendido por pediatras,
con cifras medias del 30% para todo el terri-
torio espafiol.

Por ello, desde hace unos meses esta-
mos asistiendo a un debate trascendental, en
el que esta en discusion el mantenimiento de
la adecuada atencidn sanitaria de los nifios
y adolescentes en nuestro pais por parte de
médicos especialistas en Pediatria: una rea-
lidad en la actualidad, un logro conseguido y
mantenido durante las Ultimas décadas, pero
cuya continuidad est3 en peligro en los proxi-
mos anos si no se toman medidas con carac-
ter urgente a corto y medio plazo.

A raiz de unas declaraciones recientes,
muy desafortunadas, por parte del consejero
de Sanidad del Principado de Asturias, Fran-
cisco del Busto, se ha abierto la caja de Pan-
dora. En estas declaraciones, el responsable
de salud asturiano afirmaba que “...de aqui al
afio 2025 probablemente la especialidad de
Atencion Primaria pedidtrica desaparezca”,
afiadiendo “...se camina hacia el modelo del
norte de Europa donde la pediatria es asumi-
da por médicos generalistas...r”.

Estas declaraciones, y la sospecha de
qgue por parte de algunos responsables del
Ministerio de Sanidad se apoya este tipo de
argumentos, han ocasionado varias reaccio-
nes inmediatas : en forma de articulos cienti-
ficos y comentarios en prensa, entre los que
quiero destacar el documento/respuesta de
la Asociacidn Espaiola de Pediatria (AEP) y

las sociedades de atencién primaria, la Aso-
ciacion Espafiola de Pediatria de Atencidn
Primaria (AEPap) y la Sociedad Espafiola de
Pediatria Extrahospitalaria (SEPEAP)%. Y la
puesta en marcha de una campafia publica en
defensa del modelo espafiol de atencidn pe-
diatrica, con informacién a los profesionales y
a la poblacién, campana que sus promotores
han denominado CONFIANZA, ya que las fa-
milias confian plenamente en sus pediatras®.

En el documento de la AEP se recuerda
que el actual modelo de atencién pediatrica
en Espafia es un modelo que, desde que se
implanto, a pesar de sus luces y sus sombras,
ha ido demostrando claros, reconocidos y do-
cumentados beneficios para la salud de los
nifos y adolescentes residentes en Espafia,
no solo en cuanto a mejoria en la morbilidad
sino también de la disminucion de los indices
de mortalidad del segmento de la poblacidn
mas importante de cualquier sociedad, la in-
fancia y adolescencia®.

La mayoria de los centros hospitalarios
espanoles estdn dotados con servicios de pe-
diatria bien desarrollados, y la mayor parte
de ellos cuenta con pediatras de reconocido
prestigio que se han subespecializado en las
distintas areas de capacitacion pediatrica, y
aunque todavia queda un largo camino por
recorrer para cubrir todas las vacantes actua-
les y poner en funcionamiento especialidades
pendientes, los hospitales espafioles cuentan
con una atencion integral al nifio y al adoles-
cente de alto nivel.

El pediatra de AP en nuestro pais atien-
de a nifios y adolescentes sanos y enfermos,
supervisa su crecimiento y desarrollo y par-
ticipa en las actividades de prevencion de la
enfermedad: programas del nifio sano, pro-
gramas de vacunaciones sistemdticas (hay
gue recordar que las coberturas vacunales
infantiles en Espafia rondan el 95%, gracias
fundamentalmente al papel de los pediatras).
Los padres eligen a su pediatra y confian ple-
namente en su pediatra, ya lo hemos dicho
anteriormente>.



A pesar de todo ello, por parte de las
sociedades cientificas se lleva afios denun-
ciando la falta de pediatras en los centros de
salud de Canarias, y el peligro que ello supo-
ne para mantener una adecuada atencioén al
niflo en los centros de salud que carecen de
especialistas en pediatria. Y en los ultimos
doce meses, han comenzado a saltar las alar-
mas que ya venian sonando (y cada vez con
mayor fuerza) desde hace algunos afios en
nuestra regiéon: el modelo sanitario de aten-
cién al niflo en AP esta en serio peligro.

La atencidn primaria pediatrica es una
disciplina académica y cientifica que aborda
todas las cuestiones que afectan a la salud
y el bienestar de los lactantes, nifos y ado-
lescentes desde el nacimiento hasta la edad
adulta y que obligadamente redunda en be-
neficio de la familia, nucleo base de todas
las sociedades. Las publicaciones cientificas
demuestran que, en paises desarrollados, la
atencién infantil y adolescente en manos de
los pediatras presenta un mejor cumplimien-
to de los programas de vacunacion y de las
recomendaciones de las guias de practica cli-
nica de enfermedades de elevada prevalencia
en estas edades, en comparacion con la ofre-
cida por los médicos generalistas, demostran-
dose incluso, que cuando los nifios son aten-
didos por pediatras disminuyen la morbilidad
y la mortalidad en esta poblacién.

Es imprescindible acometer un plan
serio de ajuste en la reposicidn de las jubila-
ciones de pediatras y en la oferta del nime-
ro de plazas de MIR de pediatria, necesarias
para cubrir organizadamente la atencion pe-
diatrica en todos los niveles asistenciales, AP
y hospitalaria, e incentivar la ocupacion de
aquellas plazas de dificil cobertura, como, por
ejemplo, las que se encuentran en el medio
rural o zonas mas alejadas de los nucleos ur-
banos*>.

La Administracién prioriza la respuesta
inmediata a la demanda y la accesibilidad de
los ciudadanos sobre la calidad de la aten-
cion, ofreciendo a las familias servicios para
los que, en ocasiones, no encuentra personal.
En los centros de salud pone en varias salas
“consultas de pediatria” cuando no siempre
son médicos especialistas en niflos los que
pasan esas consultas. Las administraciones
sanitarias autondmicas generan, en ocasio-
nes, falsas expectativas a las familias ofre-
ciendo especialidades sanitarias de las que
no siempre disponen. Las gerencias de Aten-
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cién Primaria utilizan la palabra “Pediatria”
para designar la edad del usuario atendido,
no la titulacién del personal contratado. Y no
cabe duda que el médico no especialista en
Pediatria que asume esa consulta, hace un
esfuerzo extraordinario para llevar a cabo un
trabajo para el que ha recibido una formacién
no especifica®.

Espania goza de un modelo de
atencion sanitaria pediatrico de
altisima calidad que conforma
una_ situacion envidiable y es
modelo para el resto de paises
europeos

Este modelo ha demostrado salvaguar-
dar con éxito la salud en todos los ambitos
infanto-juveniles, constituyendo un entorno
seguro y estable para las familias y en el que,
ademas, los profesionales sanitarios pueden
desarrollar con satisfaccion su carrera profe-
sional, contribuyendo a crear un sistema efi-
ciente y duradero en el tiempo?.

Nuestro pais dispone de uno de los me-
jores sistemas sanitarios publicos del mundo,
con una excelente medicina de atencidn pri-
maria. Ponemos a disposicidn de los usuarios
un sistema publico de salud universal y gratui-
to. Tenemos médicos especialistas en Pedia-
tria y en Medicina de Familia y Comunitaria
(MFyC) en los centros de salud, accesibles a
todos los ciudadanos, con muy buenos resul-
tados en salud y un alto grado de satisfaccion
en las encuestas de los usuarios.

Pero desde hace afios faltan pediatras
en los centros de salud y el modelo actual de
asistencia infantil espafiol esta en grave pe-
ligro de extincién por la falta de prevision,
planificacion y deficiente uso de los recursos
por parte de las correspondientes administra-
ciones sanitarias. No reconocen lo importan-
tes que son las consultas de Pediatria para la
salud de los recién nacidos, lactantes, nifios y
adolescentes sanos y enfermos que se atien-
den a diario, asi como para sus familias®. La
situacion se ha agravado por los recortes pre-
supuestarios, la ausencia de recambio gene-
racional y el empeoramiento de las condicio-
nes laborales con la consecuente migracion
de los nuevos pediatras a otros destinos.

En Gran Bretafia, por ejemplo, donde la
atencidn de los nifios se realiza por médicos
generalistas (GP:general practitioners), las
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tasas de mortalidad de infecciones como me-
ningitis, neumonias y asma son mas altas que
las registradas en nuestro pais; la de supervi-
vencia para algunos tipos de cancer infantil es
mas baja, posiblemente asociada con el retra-
so del diagndstico, y se constata un peor se-
guimiento de los menores con enfermedades
cronicas. Los nifios representan el 25% del
cupo de los médicos generalistas britanicos,
pero suponen el 40% de sus consultas, siendo
mas frecuentadores cuanto mas pequefios;
esta carga asistencial seria dificilmente asu-
mible por los médicos de familia en el sistema
espafiol’.

La situacidon de la pediatria en nuestro
pais, que se refleja en los datos facilitados
por las Sociedades de Especialidad integradas
en la AEP, muestra una falta de pediatras a la
hora de abordar de manera excelente algu-
nos de los aspectos mas especificos de la sa-
lud de los menores. Se estima que en Espaiia
hay unos ocho millones y medio de menores
de 18 afios. De ellos, el 30% padece sobre-
peso y cerca de 29.000 estd diagnosticada de
diabetes; cada afio se diagnostican en Espa-
fa 1.100 nuevos casos de tumores malignos
en menores de 14 aios; el 10% de los nifios
espafoles es asmatico y cerca del 6% de los
nifios espafioles tiene algun tipo de alergia
alimentaria, una patologia que va en aumen-
to cada afio. Estas patologias estdn y deben
seguir siendo manejadas por especialistas
pediatricos. Igualmente podriamos seguir co-
mentando respecto a las otras especialidades
pediatricas, de las 23 que estan integradas en
la AEP’.

Si persiste la ausencia de reconocimien-
to de las especialidades pediatricas en Es-
pafia, como si estan reconocidas en el resto
de la Unién Europea, es muy factible que las
especialidades pediatricas con las que cuenta
Espana hoy en dia, “sean dentro de unos anos
una anécdota”, como decia recientemente el
vicepresidente de la AEP, Dr F Malmierca en
uno de los actos dedicados a realzar la figura
del pediatra en Espafia, en el dia de la Pedia-
tria’.

Resulta paraddjico que, mientras que la
Academia Americana de Pediatria (AAP), una
de las mas prestigiosas del mundo desarro-
llado, y la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) preconizan que la atencién a la pobla-
cion pediatrica se considere hasta los 18 afios
por su especial vulnerabilidad y riesgo y por-
que representa la futura poblacidn activa de

las naciones, los responsables sanitarios de
nuestro pais acepten una situacién motivada
fundamentalmente por falta de prevision?.

En el seno de la Junta Directiva de la
AEP, y de las demas sociedades pediatricas
espafiolas, existe una honda preocupacion
por la deriva actual de esta situacion, habién-
dose iniciado una profunda reflexion sobre
este tema. Se esta estudiando por parte de
un amplio grupo de trabajo, que relne a re-
presentantes de todas las Sociedades Regio-
nales de la AEP, las distintas alternativas exis-
tentes, para proponer un modelo de atencién
sanitaria para la poblacién infanto-juvenil en
Espana, en el nivel de la Atencién Primaria
para el siglo XXI que siga contribuyendo a una
asistencia de alta calidad y haciéndola mas
resolutiva, potenciando una coordinacidn
adecuada entre los diferentes niveles asisten-
ciales e integrando los diferentes recursos de
atencién a la salud de los que dispone el sis-
tema en el momento actual.

Aqui en Canarias existe la misma pre-
ocupacion, tanto en las sociedades cientifi-
cas pediatricas de dmbito autonémico como
por parte de las autoridades sanitarias ac-
tuales (al menos por los responsables de la
Direccidon General de recursos humanos del
Gobierno de Canarias), habiéndose produci-
do en el Ultimo afio distintas reuniones para
analizar y buscar soluciones a los problemas
profesionales de la pediatria, no sélo de la
atencién primaria sino especializada. Debe-
mos recordar que en Junio de 2017, en el
transcurso de la 452 Reunidon Anual Conjunta
de las Sociedades Canarias de Pediatria, una
de las Mesas Redondas dedic6 una atencion
preferente a este asunto, proponiéndose dis-
tintas alternativas para solucionar los proble-
mas en distintos frentes: falta de reposicion
de jubilaciones, ampliacién plazas MIR, con-
ciliacion de la vida laboral y familiar, progra-
mas de formacidn,...°. Pero en el momento de
escribir esta Editorial, aln no hay soluciones.

Hace tan sélo unos dias acaba de pu-
blicarse un minucioso estudio sobre la in-
fluencia de las formas de organizacién en la
asistencia a la poblacidn infantil en Espafia,
proponiendo igualmente numerosas alterna-
tivas viables para la persistencia del modelo
actual®. Este amplio documento, junto a las
conclusiones del grupo de trabajo de la AEP
que sigue en marcha en estos meses, seguro
gue serviran de punto de inflexién en la bus-
gueda de soluciones a la falta de pediatras en



AP, y a muchos de los problemas profesiona-
les de la "padiatria", tanto hospitalaria como
extrahospitalaria.

Por todo lo expuesto, creo que a pesar
de lo critico del momento, tenemos que ser
optimistas y aportar soluciones, por parte de
todos los sectores implicados. Es el momen-
to de poner toda la carne en el asador, cada
uno desde nuestro puesto de trabajo y des-
de cada grado de responsabilidad: desde los
centros de salud, desde los hospitales, desde
las sociedades cientificas, desde la Conseje-
ria de Sanidad, y desde el propio Ministerio
de Sanidad, para conseguir que el modelo
de atencion pediatrica en Espaia no sdlo se
mantenga, sino que dé un salto de calidad.

A modo de conclusio-
nes. dostdecaleogos de
maxima actualidad

A modo de conclusiones, creo que
vale la pena reproducir dos documentos que
aportan numerosas claves para ayudar a en-
contrar esas alternativas al problema: el de-
calogo de las especialidades pediatricas y su
situacion en Espafia, propuesto por la AEP'°,
y el decalogo de propuestas para mejorar la
atencién primaria pedidtrica propuesto por la
AEPap en Febrero de 2018

Decalogo de las especialidades pediatricas y
su situacion en Espaiia’®:

1. La Pediatria engloba todas las espe-
cialidades médicas, pero referidas al
ambito pediatrico. Los condicionantes
cientifico-técnicos y socioeconémicos
que justifican el desarrollo de las es-
pecialidades pediatricas son innega-
bles.

2. “Especialista pediatrico” constituye
un concepto global que se refiere a un
amplio rango de especialistas médi-
cos y quirurgicos que se ocupan de los
nifos y adolescentes, principalmente
en los casos de enfermedades créni-
cas y complejas, asi como del cuidado
de nifios con necesidades especiales.

3. La divisidn de las especialidades pe-
diatricas se basa en drganos, apara-
tos o sistemas (Nefrologia Pediatrica,
Neuropediatria, Neumologia Pedia-
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trica, Cardiologia Pedidtrica y Cardio-
patias Congénitas, Gastroenterologia,
Hepatologia y Nutricién Pediatrica,
Endocrinologia Pedidtrica, Hematolo-
gia Pediatrica, etc.); en la naturaleza
del proceso (Alergologia Pediatrica;
Oncologia Pediatrica, Reumatologia
Pediatrica, etc.); en la edad (Neonato-
logia y Medicina de la Adolescencia);
en procedimientos técnicos (Cirugia
Pediatrica); en la tecnologia utiliza-
da (Radiologia Pediatrica); el ambito
del ejercicio profesional (Pediatria de
Atencién Primaria, Extrahospitalaria
u Hospitalaria); en la gravedad de la
enfermedad (Cuidados Intensivos Pe-
diatricos, Urgencias Pediatricas), o en
los aspectos sociales, psiquiatricos
o psicosociales (Pediatria Social, Psi-
quiatria Infantil).

Las especialidades pediatricas gozan
de un amplio reconocimiento interna-
cional, algo que no sucede en Espafia.

El Servicio Nacional de Salud ofer-
ta en las carteras de servicios de sus
centros sanitarios las especialidades
pediatricas, pero no las reconoce ofi-
cialmente.

En Espafia se ha llevado a cabo un de-
sarrollo normativo que permitiria el
reconocimiento inmediato de las Es-
pecialidades Pediatricas, pero este re-
conocimiento se demora sin razones
que lo justifiquen.

Las Especialidades Pediatricas poseen
un importante bagaje asistencial y
cientifico y asi son percibidas por la
poblacién, sin embargo, siguen sin ser
reconocidas oficialmente.

La Comision Nacional de Pediatria ha
recibido ya las primeras solicitudes
de especialidades pediatricas para
conseguir el reconocimiento oficial
(Cardiologia Pediatrica y Cardiopa-
tias Congénitas, Neuropediatria, Gas-
troenterologia, Hepatologia y Nutri-
cion, Endocrinologia, Hematologia vy
Oncologia Pediatrica) y es de esperar
la misma actitud del resto de especia-
lidades.

Hay alguna especialidad (como Ia
Alergologia Pediatrica) que posee ya
reconocimiento europeo y cinco hos-
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pitales publicos espafioles han sido
capacitados para impartir dicha acre-
ditacién europea, pero en Espaiia no
se reconoce oficialmente la capacidad
de estos hospitales.

Los especialistas pediatricos espano-
les se encuentran en inferioridad de
condiciones que sus colegas de otros
paises europeos cuando pretenden
optar a plazas asistenciales en Europa,
ya que carecen de una certificacion
oficial similar.

Decalogo de mejoras de la
Pediatria de Atencion Primaria®

1z,

Aumentar el niumero de plazas MIR.
Incrementar la capacidad docente
para Pediatria. Financiar las comu-
nidades autéonomas todas las plazas
acreditadas. Planificacién del recam-
bio generacional.

Compatibilizar los horarios de los pe-
diatras de Atencién Primaria (AP) con
la vida familiar. Recuperar la politica
de sustituciones o, implantar com-
pensaciones econémicas dignas cuan-
do se ha de pasar la consulta del com-
pafiero ausente. Habilitar espacios
en las agendas para la investigaciéon y
para la actividad comunitaria. No ha-
cer contratos precarios.

Incentivar de forma curricular o eco-
nomica las plazas de dificil cobertura.
Incentivar a los profesionales Unicos
por turno, plazas alejadas, turnos de
tarde. Buscar soluciones imaginativas.

Centralizar los servicios de Pedia-
tria de pueblos distantes o de plazas
que atienden varias localidades pe-
quefias, priorizando la atencion en el
centro de salud de cabecera, optimi-
zando los recursos y evitando despla-
zamientos a los profesionales durante
la jornada laboral.

Respetar las categorias profesionales
diferenciadas de pediatra de AP y de
pediatra de hospital (FEA de Pedia-
tria) en las oposiciones autondmicas
y nacionales segun el Real Decreto
184/2015, de 13 de marzo. Priorizar
el tiempo trabajado en centros de sa-
lud en los baremos de las oposiciones.

El examen debe evaluar las compe-
tencias de AP. No facilitar comisiones
de servicio automaticas de primaria al
hospital, para evitar la fuga de pedia-
tras al medio hospitalario. Convocar
oposiciones y traslados anuales en
AP. Evitar el uso indebido de la figura
del Pediatra de Area.

Unificar las prestaciones de enferme-
ria pedidtrica en AP entre todas las
comunidades auténomas. Las dife-
rencias existentes son injustificables.
El objetivo es optimizar el tiempo vy
recursos, se pueden atender mejor y
mas nifios si se trabaja en equipo con
enfermeria, puerta con puerta, en
proporcién 1:1. y con una enfermeria
con formacion especifica en la aten-
cién pediatrica.

Conseguir que los estudiantes de medicina
y residentes de pediatria conozcan la AP:

7. Aumentar de forma obligatoria la ro-

tacién de los residentes de Pediatria
por AP a un minimo de 6 meses a un
ano. Dos terceras partes de los pe-
diatras de este pais trabajan en los
centros de salud, sin embargo, su for-
macion se lleva a cabo de forma ma-
yoritaria en el dmbito hospitalario.
Los pediatras no irdn a trabajar a AP
si no la conocen. Compartir enfermos
complejos con la atencién hospitala-
ria para mejorar la cercania al pedia-
tra corresponsable de la patologia.

Incentivar y promover las rotacio-
nes de todos los estudiantes de Medi-
cina en las consultas de los pediatras
de los centros de salud, adecuando el
numero de créditos ECTS. Aumentar
el numero de estudiantes que se for-
man en las facultades de medicina.

Incrementar la visibilidad:
9. Aumentar la presencia de pediatras

en las gerencias y cargos organiza-
tivos intermedios. Crear la figura
del Coordinador de Pediatria, pedia-
tras de AP que colaboran con las ge-
rencias en la organizacién de la asis-
tencia infantil. Aumentar la presencia
de pediatras de AP en la Comisidn
Nacional de la especialidad de Pedia-
tria. Solo pertenece a AP uno de sus
once miembros.



10. Incrementar la presencia de pediatras

de AP como profesores de la universi-
dad creando plazas especificas.
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Resumen

Se presenta el caso de un adolescente diag-
nosticado de sindrome de Peutz-Jeghers, a
quien se le realiza polipectomia endoscépica
por ileostomia. Describimos el manejo quirdr-
gico instaurado.

Palabras clave

lleostomia, sindrome de Peutz-Jeghers, poli-
posis gastrointestinal.

Peutz-Jeghers syndrome and os-
tomy endoscopic polipectomy. A
case report

Summary

We present the case of a teenager diagnosed
with Peutz-Jeghers syndrome, who performs
the endoscopic polypectomy by ileostomy.
We describe the surgical management estab-
lished.

Key words

Ileostomy, Peutz-Jeghers syndrome, gastroin-
testinal polyposis

Introduccion

El Sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ), es un sin-
drome raro, con patrén de herencia autosémi-
ca dominante, no ligado al sexo, afectando ig-
ual tanto hombres como a mujeres.

Actualmente, la OMS exige cuatro criterios di-
agnosticos: 1) La presencia de tres o mas pé-
lipos de Peutz-Jeghers confirmados histoldgi-
camente; 2) Cualquier numero de pdlipos de
Peutz-Jeghers con historia familiar de SPJ; 3)
Pigmentacién mucocutanea caracteristica,
con historia familiar de SPJ, y 4) Cualquier
nimero de podlipos de Peutz-Jeghers y pig-
mentacién mucocutanea caracteristica®*.

La pigmentacién mucocutanea suele apare-
cer en los primeros afios de vida debido a la
infiltracion de melanocitos en la capa basal
de la mucosa oral, labios, parpados, region
palmar y plantar y perianal'>. Las porciones
mas afectadas del aparato gastrointestinal
son el yeyuno-ileon apareciendo en colon y
recto en un 33 % y estdmago en un 25 %. La
poliposis hamartomatosa corresponde a la
proliferacion de un tipo celular benigno, y se
puede encontrar a lo largo de todo el tubo di-
gestivo a partir del esfinter gastroesofagico®’.

El dolor abdominal recurrente, causado por
la intususcepcién transitoria de los pdlipos
es el sintoma mas frecuente, pudiendo lle-
gar con el crecimiento progresivo de éstos a
una obstruccidn intestinal aguda®®. La hem-



orragia puede ser otro sintoma, pero menos
frecuente.

La polipectomia endoscopica consiste en la
extirpacidon por via endoscopica de pdlipos
pediculados o sésiles, con la ayuda de corri-
ente eléctrica y utilizando, generalmente, un
asa de polipectomia. El método elegido para
la realizacion de la técnica esta relacionado
con la apariencia y tamafio del pdlipo. Los po-
lipos pueden describirse como pediculados,
sésiles o planos®.

El objetivo de este trabajo es reportar un caso
de SPJ diagnosticado previamente en ésta
casa de salud, corroborado por el servicio
de genética, que ingresé a nuestro Hospital
para cierre de ileostomia, y polipectomia en-
doscdpica a través de ileostomia.

@asecliries

Paciente masculino de 15 afios de edad, con-
ocido en ésta Casa de Salud por el Servicio
de Gastroenterologia, con antecedentes per-
sonales de Sindrome de Peutz Jeghers, por
la presencia de podlipos hamartomatosos y
manchas lenticulares en cavidad bucal y labi-
os (figuras 1a y 1b), conocido por Servicio de
Genética por ser portador de una mutacién
de novo.

Con antecedentes quirudrgicos de importan-
cia, los cuales detallaremos a continuacion.

Primer ingreso hospitalario a los 3 afos de
edad, estuvo ingresado durante nueve dias
(31/Enero/2005) por presentar doble invagi-
nacién intestinal a 50 y 70 cms del dngulo de
treitz por lo que realizan reseccion yeyunal
con anastomosis T/T doble. Patologia reporta
segmento de intestino delgado con inflama-
cion croénica inespecifica y pdlipode 2 x 1 x 1
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cm. que corresponde a adenoma tubulo ve-
lloso con un sector de displasia de alto grado,
a descartar poliposis.

Segundo ingreso (mayo 2016) se realiza lapa-
rotomia por invaginacion intestinal.

Tercera intervencién quirurgica (10/Ju-
nio/2016), por abdomen agudo obstructivo,
por lo que le realizan laparotomia explorato-
ria mas taxia desenvaginante, reseccion de
aproximadamente 60 cm de ileon proximal,
ileostomia convencional o de Brooke y apen-
dicetomia incidental con los siguientes hallaz-
gos: distensién marcada de asas intestinales
a 160 cm de angulo de Treitz, se puede ob-
servar invaginacion intestinal cuya cuchara de
invaginacion se encuentra introducida 50 cm,
se visualiza segmento isquémico perforado
mal perfundido a nivel del segmento invagi-
nado, a nivel de la cabeza de invaginacién se
observa masa intraluminal en segmento ileal
de aprox. 2 x 3 cm, se procede a evacuar 1100
cc. de liquido por taxia retrograda.

Informe de Anatomia Patoldgica. Descripcion
macroscopica: Se recibe una formacién nodu-
lar que mide 2.5 x 2.2 x 1.5 cm de coloracion
grisaceo, superficie irregular, al corte el tejido
es compacto. Descripcidn microscépica: Los
cortes muestran formacién polipoide consti-
tuido por glandulas elongadas, algunas dila-
tadas tapizadas por epitelio mucosecretor o
seudoestratificado, otros muestran aspecto
hamartomatoso con elongaciones irregula-
res, inversos en estroma conectivo, separa-
dos en nidos por bandas, acompanada esca-
so infiltrado. Diagnodstico: Intestino delgado.
Lesion reseccion: Pélipo hamartomatoso.

Cuarto ingreso (15/Noviembre/2016), reali-
zando Colonoscopia + Excéresis de pdlipo rec-
tal de 2.5cc, con resultados de Histopatologia

Figuras la y 1b. Lesiones violaceas en cavidad bucal y labios
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Figura 2.

Se visualiza un polipo de 2.5 cm, a traves de
filbra Optica de endoscopio, ubicado a una
distancia de 55 cm de la ostomia

Figura 3
Polipo ubicado a una distancia de 10 cm del
angulo de Treitz

Figura 4
Polipo ubicado a una distancia de 20 cm de
angulo de Treitz

(16/12/2016) reportando pdlipo hamartoma-
toso compatible con Sindrome de Peutz Je-
ghers.

Quinto y ultimo ingreso hospitalario, progra-
mado para cierre de ileostomia y enterosco-
pian digestiva en abril del 2017.

Se realiza el procedimiento antes mencio-
nado, teniendo como hallazgos quirurgicos:
lleon proximal (boca de ileostomia) de buen
aspecto vascularizada, permeable, segmento
distal del colon con presencia de contenido
fecaloide. Se progresa hasta 55 cm. de la os-
tomia, donde se evidencia un primer pdlipo
de 2.5 cm el cual se reseca con asa de poli-
pectomia (figura 2). A continuacién, se rese-
can un segundo pdlipo de 3 cm pediculado a
10 cm de angulo de Treitz (figura 3) , un tercer
pdlipo de 1.5 cm a 20 cm del dngulo de Treitz
(figura 4) y un cuarto pélipo de 3 cm a 40 cm
de angulo de Treitz (figura 5). Egresa de qui-
réfano en buenas condiciones generales, y su
manejo post operatorio lo realiza en sala don-
de permanece durante siete dias.

Discusion

Esta es una presentacion tipica de un paciente
adolescente portador de sindrome de Peutz-
Jeghers, quien fue sometido a cinco cirugias,
en la que se encuentra como denominador
comun poliposis y cuadros de abdomen agu-
do obstructivo intestinal, que amerité ileos-
tomia.

En la dltima intervencion quirdrgica, colabo-
ran los servicios de gastroenterologia y ciru-
gia, para la realizaciéon de polipectomia en-
doscdpica a través de ileostomia y cierre de
ileostomia respectivamente.

Es relevante anotar que el seguimiento de
estos pacientes y el control por los servicios
antes indicado mas el apoyo del servicio de
nutricién, son necesarios para el diagndstico
oportuno de poliposis y hacer la excéresis del
mismo por via endoscdpica, vigilando la posi-
bilidad de malignidad.

Ademads hay que sospechar clinicamente de
ésta patologia ante la evidencia de manchas
lenticulares en cavidad oral, asi como man-
chas a nivel de los dedos de las manos vy re-
gioén plantar, para derivarlos oportunamente
a servicio de gastroenterologia e iniciar una
amplia vigilancia y seguimiento.
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Figura 5
Polipo ubicado a una distancia de 40 cm de
angulo de Treitz
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Convulsiones focales neonatales en el contexto de

grpe A

Maria Inguanzo Ortiz
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de Lanzarote

Resumen

A pesar de que la infeccion por influenza es
frecuente en la edad pediatrica, existen po-
cos datos sobre la misma en la etapa neona-
tal. La clinica tipica de fiebre elevada, cefalea,
mialgias y sintomas catarrales, suele estar
ausente y cuando aparece normalmente es
leve y autolimitada. Sin embargo, esta edad
es también factor de riesgo para aparicion
de complicaciones tanto respiratorias como
musculares, cardiacas o neuroldgicas con im-
portante morbilidad y mortalidad. Expone-
mos el caso de un recién nacido prematuro
moderado de 36 semanas de edad corregida
con convulsiones focales en el contexto de in-
feccién por influenza A.

Palabras clave

convulsiones, gripe, influenza, neonato

Title

Newborn focal seizures in the
context of Influenza A infection

Abstract

Although flu is frequent in children, it is an
uncommon infection in newborn infants. The
classic symptoms of high fever, headache, my-
algia, malaise and cough, are usually absent
and when clinical findings appear they are of-
ten mild and self-limited. However, this group
of age is at higher risk of developing not only
respiratory but also cardiac and neurological
complications with important morbidity and
mortality. We analyze the case of a moderate
preterm newborn with focal seizures in the
context of influenza A infection.

Keywords

flu, influenza, newborn, seizures

Introduccion

La gripe en el periodo neonatal es una infec-
cion poco frecuente con escasa participacion
en la bibliografia. Presentamos el caso de un
recién nacido prematuro con afectacidn neu-
rolégica en el contexto de gripe A.

Caso clinico

Se trata de un recién nacido prematuro de
32+2 semanas de gestacidon gemelar obtenida
por fecundacion in vitro con évulo propio, se-
gundo gemelo. Cesdrea por presentacién po-
dalica del segundo gemelo. Peso natal 1880
g. Test de Apgar 8/8. Ingreso neonatal hasta
los 17 dias de vida, sin precisar soporte respi-
ratorio ni antibioterapia, con un peso al alta
de 2150 g. Lactancia mixta. Madre bioldgica
sana. Cribados auditivo y metabdlico norma-
les. No antecedentes familiares patoldgicos
conocidos.

Consulta a los 26 dias de vida (36 semanas
de edad corregida) por cuadro de 24 horas
de evolucién de decaimiento, hipoactividad y
rechazo de parcial de las tomas. Afebril. No
cuadro catarral, ni vémitos ni diarrea. Epide-
miologia familiar infecciosa: madre con cata-
rro de vias altas.

Mientras se explora, el paciente realiza una
apnea con bradicardia y desaturacidon que
requiere intubacidn y conexidn a ventilacién
mecanica convencional. A los pocos minutos
presenta episodio de cianosis asociado a hi-
pertonia extremidad superior izquierda con
extremidad en extensidn y pronacion que
cede tras administacion de una dosis de feno-
barbital endovenoso.

El estudio de las pruebas complementarias
iniciales es normal incluyendo hemograma,
glucosa, funcién renal, iones, enzimas hepa-
ticas, PCR y PCT, creatinkinasa, gasometria
venosa, amonio, lactato, piruvato, puncién
lumbar, radiografia de térax y ecografia tras-
fontanelar. Ante sospecha clinica de sepsis



neonatal tardia se inicia antibioterapia empi-
rica tras recogida de cultivos.

En las primeras 24 horas de ingreso presenta
un total de 4 episodios clinicos con convulsio-
nes focales de miembro superior izquierdo
que ceden tras varias dosis de fenobarbital.
Tras comprobarse foco irritativo en electroen-
cefalograma con actividad focal paroxistica de
punta-onda en area central derecha, se cam-
bia fenobarbital por levetiracetam. Posterior-
mente no repite ningln evento paroxistico
clinico ni eléctrico, tolera extubacion a las 24
horas permaneciendo estable desde el punto
de vista respiratorio, sin requerir soporte de
ningun tipo. El resultado del aspirado nasofa-
ringeo objetiva reaccién en cadena de la po-
limerasa (PCR) positiva para influenza A. Tras
confirmar resultados negativos de cultivos se
suspende antibioterapia y es dado de alta a
los 33 dias de vida con exploracién neurolé-
gica normal y con controles en la consulta de
neuropediatria.

Se realizd aspirado nasofaringeo al primer
gemelo siendo igualmente positivo para in-
fluenza A, a pesar de lo cual no desarrolld
ningun tipo de clinica.

La evolucién del paciente ha sido buena, sin
repetir crisis, manteniéndose asintomatico y
con electroencefalograma de control normal.
Se suspendid el tratamiento con leverirace-
tam a los 3 meses de edad cronolégicay se ha
mantenido asintomdtico hasta la actualidad.

El caso ocurrié en enero, durante la época es-
tacional. La familia del recién nacido no esta-
ba vacuna de la gripe.

Discusion

La gripe estacional es una infeccidn frecuente
en la edad pediatrica, causada por los virus
influenza A y B, altamente contagiosa, trans-
mitida de persona a persona a través de se-
creciones respiratorias y/o fomites?.

El diagndstico es clinico y la confirmacion mi-
crobiolégica. Existen distintas técnicas, sien-
do la deteccion del ARN viral mediante la re-
accion en cadena de la polimerasa (PCR) en
aspirado nasofaringeo, la considerada hoy en
dia de eleccién por su alta sensibilidad y es-
pecificidad?.

Los sintomas clasicos son inespecificos e in-
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cluyen fiebre elevada, malestar, cefalea, mial-
gias y sintomas respiratorios de vias altas
como tos, rinorrea y faringitis. Sin embargo
las manifestaciones clinicas varian segun la
edad y la clinica tipica puede estar ausente
en los niflos menores de 2 afios.

A pesar de tratarse de una infeccién poco
frecuente en el periodo neonatal, cuando
aparece, la presentacion suele ser leve e in-
cluso asintomatica, lo cual ha sido atribuido
tanto al paso trasplacentario de anticuerpos
maternos al feto como al papel protector de
la lactancia materna y al menor contacto con
personas enfermas®. Aunque la evolucion
en estos casos suele ser aguda, autolimita-
da y sin complicaciones, este grupo de edad
también presenta mayor riesgo de presentar
complicaciones con importante morbilidad y
mortalidad.

Las complicaciones mas frecuentes son la
otitis media, la neumonia y la sobreinfeccidn
respiratoria. Sin embargo también estan des-
critas complicaciones mas raras como son la
miositis, la afectacién cardiaca (miocarditis y
pericarditis) y las complicaciones neurolégi-
cas. Estas ultimas son raras en la infancia con
una incidencia segun la bibliografia, de 4 de
cada 100,000 nifios al afio?, e incluyen con-
vulsiones, meningitis aséptica, mielitis trans-
versa, sindrome de Guillain-Barré, encefalitis
aguda postinfecciosa y encefalopatia.

El mayor riesgo de complicaciones impli-
ca también mayor tasa de hospitalizacién y
muerte 2* Sin embargo, Wong el al. describen
830 muertes por gripe en pacientes menores
de 18 afios entre los afios 2004 y 2012 en Es-
tados Unidos cuya edad media fue de 7 anos,
destacando que el 61% eran mayores de cin-
co afios y el 11 %, menores de seis meses>. El
43% de los fallecidos eran nifios previamente
sanos, siendo la mayoria de ellos menores de
cinco afos.

Reina et al. describieron a lo largo de tres
temporadas gripales (2012-2015) 1215 casos
de gripe confirmada microbiolégicamente, de
los cuales 3,3% fueron neonatos, sin predo-
minio de sexo, con una edad media al diag-
nostico de 24,1 dias, de entre los cuales tan
s6lo uno precisé ingreso hospitalario y ningu-
no recibid tratamiento antiviral®. El ambiente
epidémico familiar se constatd en el 57% de
los casos. El 62% de los neonatos infectados
tomaba lactancia materna.
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Por otro lado, Martic et al. analizaron 10 ca-
sos de gripe neonatal confirmada microbiol6-
gicamente durante dos temporadas gripales
(2009-2011), con una edad media al diag-
ndstico de 19 dias, 70% de los cuales eran de
sexo femenino y 30% prematuros’. 90% de
los casos confirmados tenian contacto fami-
liar con personas enfermas. Respecto al estu-
dio anterior llama la atencién que el 100% de
los casos requirio ingreso, 50% recibid trata-
miento con oseltamivir, 2% requirié ventila-
cién mecdnica y un caso (con malformacién
congénita de la via aérea) fallecid.

La vacunacién antigripal anual de los nifios
menores de cinco afios ha demostrado ser
una medida eficaz y segura de prevencién
contra esta infeccion. En el estudio realizado
por Wong et al. se observa que tan sélo el
16% de los nifios fallecidos mayores de seis
meses de edad estaba vacunado’.

El centro para el control y prevencidon de
enfermedades (CDC) recomienda su uso en
nifios desde seis meses hasta cinco afios de
edad?®. Su empleo no esta aprobado para lac-
tantes menores de seis meses, por lo que la
medida mas eficaz para proteger a estos pa-
cientes es vacunar a todas las mujeres emba-
razadas durante la época gripal (la vacuna es
segura durante toda la gestacion y lactancia)
°. También es importante fomentar la vacuna-
cion anual del personal sanitario que atien-
de a estos pacientes, especialmente en las
unidades de neonatologia, para evitar su di-
seminacién y reducir la tasa de infeccién no-
socomial. Por la misma razén se recomienda
vacunacion anual de todas aquellas personas
que estén en contacto con estos nifos (cuida-
dores, familiares, etc.).
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Resumen

La atresia intestinal constituye una de las cau-
sas mas frecuentes de obstruccién intestinal
en el recién nacido, la atresia de tipo llla es
rara, por lo que se presenta el caso de neona-
to de sexo masculino con datos prenatales de
importancia una ecografia en el cual informa
atresia intestinal, en el cual se realiza radio-
grafia abdominal en el cual se observa como
dato relevante una imagen en “triple burbuja
de aire”.

La técnica quirdrgica incluye una anastomosis
término-terminal y la colocacidn de férula en
el intestino con sonda fenestrada para pro-
teger la anastomosis, con el fin de mantener
descomprimido el intestino y permeable dis-
talmente el mismo.

Palabras clave: atresia intestinal, obstruccion
intestinal, anastomosis

summary

Intestinal atresia is one of the most frequent
causes of intestinal obstruction in the new-
born, type llla atresia is rare, so it presents
the case of a male neonate with important
prenatal data an ultrasound in which he re-
ports atresia intestinal, in which abdominal
radiography is performed in which the “triple
air bubble” image is observed as a relevant
data.

The surgical technique includes a termi-
no-terminal anastomosis and the placement
of splint in the intestine with fenestrated
probe to protect the anastomosis, in order to
keep the intestine decompressed and perme-
able distally the same.

Key words

Intestinal atresia, intestinal obstruction, anas-
tomosis

[rtrodueeiont

La atresia del yeyuno se describié por prime-
ra vez en 1684 por Goeller, y la primera repa-
racion exitosa no fue realizada hasta el 1911
por Fockens en Rotterdam.

En 1 950, la supervivencia global fue del 85%
al 90%, pero esto se ha acercado dramatica-
mente al 100% durante los ultimos afios por
numerosas razones, incluida la nutriciéon in-
travenosa (IV) en la década de 1.960, el mejor
cuidado en terapia neonatal y anestesia, asi
como las técnicas quirdrgicas.

En 1955, Louw y Barnard informaron de su
experimento fetal en canino y concluyeron
que las atresias del intestino delgado suelen
ser resultado de un accidente vascular me-
sentérico in utero®.

La atresia jejunoileal ocurre aproximada-
mente 1 de cada 3.000 nacidos vivo; también
hay formas que presentan atresias multiples
o atresia de cascara de manzana; ambos se
cree que son autosémicos recesivos.

La atresia jejunoileal se asocia con fibrosis
quistica, malrotacidn, volvulo y la intususcep-
cién intrauterina®

Clasificacion

Existen dos tipos amplios de defectos yeyu-
noileales, a saber, la estenosis y las atresias,
La estenosis es un estrechamiento localizado
en el intestino sin pérdida de la continuidad
intestinal y con un mesenterio intacto. El in-
testino dilatado proximal esta en continuidad
con el intestino distal no dilatado y un estre-
cho segmento con un pequefio lumen estd
presente entre ellos. La longitud del intestino
delgado es normal y no hay defecto en el me-
senterio presente.

Las atresias se subdividen en cuatro tipos:



e En las atresias tipo |, existe un diafragma
intraluminal (membrana); no hay defecto
en el mesenterio, la longitud del intestino
es normal.

e En la atresia tipo Il, los segmentos de in-
testinos afectados estan separados entre
si y dilatada; tiene un extremo ciego bul-
boso conectado por un corddn fibroso al
extremo ciego de el intestino colapsado
distal; el mesenterio esta intacto; la longi-
tud del intestino suele ser normal.

e Enlaatresiatipo lll A, los segmentos afec-
tados de los intestinos estan separados
entre si; sin un corddn fibroso de conexién
y la porcidn proximal dilatada tiene un ex-
tremo ciego bulboso que es separado del
extremo ciego del intestino colapsado dis-
tal; estd presente un defecto mesentérico
en forma de V. El intestino intermedio ha
sufrido reabsorcion intrauterina, y como
resultado, el intestino es corto.

e La atresia tipo Ill B también se conoce
como arbol de Navidad o deformidad
de la cascara de la manzana (apple peel)
debido a la apariencia del intestino, ya
que se envuelve alrededor de un unico
recipiente de alimentacion, hay un gran
defecto en el mesenterio la longitud del
intestino se acorta considerablemente; el
intestino delgado distal recibe su suminis-
tro de sangre de una sola arteria ileocdli-
ca o colica derecha.

Pueden presentar malrotacién intestinal
(54%), atresias intestinales multiples y un au-
mento del numero de otras anomalias asocia-
das que aumentan la prevalencia de compli-
caciones (63%) y la mortalidad (54-71%).

e Eltipo IV implica multiples atresias del in-
testino delgado de cualquier combinacion
de los tipos I-lll este defecto tiene la apa-
riencia de una cadena de salchichas ,de-
bido a las multiples lesiones este tipo de
atresia intestinal puede ocurrir en varios
miembros de la misma familia que sugie-
ren una posible transmision autosémica
recesiva®®

El diagndstico de atresia yeyunal puede usual-
mente realizarse por el examen radiografico
abdominal con insuflacion de aire como con-
traste. El aire tragado llega al intestino proxi-
mal en una hora y el intestino delgado distal
por tres horas en un nifo normal en el que
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su paso es bloqueado y no se observa aire en
ampolla rectal®®

El diagndstico suele ser evidente en la radio-
grafia abdominal en la cual muestra Intesti-
no dilatados (tres o cuatro burbujas de aire),
mas que en el caso de la atresia duodenal y
menos que en el atresia ileal o en otras cau-
sas de obstruccion intestinal baja en la cual
el bucle proximal al sitio de la atresia con
frecuencia se dilata desproporcionadamente
con un extremo bulboso. No hay aire en la
parte inferior del abdomen; esto se observa
mas claramente en la pelicula vertical.

Aunque un paciente con enfermedad ileal
yeyunal o proximal la atresia por lo general
no necesita mas investigacién radioldgica, los
examenes de enema de contraste se utilizan
comunmente para intentar excluir atresias
mas baja en el intestino. El colon en la atresia
ileal aislada, yeyunal y proximal, como en la
duodenal , es normal o casi normal en tama-
fo.

Un enema de contraste se indica especial-
mente cuando existe la distensidn de los flan-
cos y elevacion de los diafragmas; indicando
la presencia de multiples bucles dilatados del
intestino llenos de liquido distal a la obstruc-
cion. Si el evento isquémico que ha producido
la atresia causd una perforacién, puede evi-
denciar de peritonitis meconial con peritoneo
calcificado..

La ecografia tiene un papel importante en la
obstruccion intestinal alta, especialmente en
pacientes con falta de aire en el tracto gas-
trointestinal siempre y cuando se observe
distension marcada de los flancos y elevacidn
de los diafragmas en la radiografia simple. En
esos casos, la ecografia es util para diferen-
ciar la presencia de multiples bucles dilata-
dos llenos con fluido de ascitis; también es
util para demostrar anomalias en los érganos
abdominales®*°.

Presentacion del caso clinico

Paciente de sexo masculino, hijo primogénito
a término de madre de 24 afios de edad, con
antecedente prenatal de ecografia en el cual
informaba polihidramnios moderado y atre-
sia intestinal.

Nacié por cesdrea con un puntaje de Apgar
7/10 al minuto y 9/10 a los 5 minutos, peso
3.5 kg, talla 49 cm, perimetro abdominal 34
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Figural :

Radiografia abdominal en la que se observa
una imagen de_triple burbuja: No se aprecia
aire en la ampolla rectal

Figura 2

Se observan los segmentos afectados de los
intestinos que estan sedparados entre si. La
porcion proximal dilatada tiene un extremo
ciego bulboso (clava) que es separado del
extremo clego del intestino colapsado distal. Se
observa un defecto mesentérico en forma de V

44

Figura 3 : HE T

Se observa pieza quirurgica de 20 cm de
longitud en el cual corresponde porcion
proximal dilatada (clava)

cm y una puntuacién en el método de Ballard
correspondiente a 38 semanas de gestacion.
Se le colocé una sonda orogastrica con la evi-
dencia de drenaje de un liquido de apariencia
verdosa de aproximadamente 30 cc. No se
observo diuresis ni salida de meconio.

Al examen fisico lo que mas llam¢ la atencién
abdomen globuloso tenso con resistencia a la
palpacion. Se le realizé una radiografia abdo-
minal en la que se observé una imagen de tri-
ple burbuja. No se aprecié aire en la ampolla
rectal, como se puede valorar en la siguiente
imagen (figura 1).

Se realiza laparatomia exploratoria en la cual
se observa atresia yeunal tipo Ill A con una
diferencia de calibre proximal clava 10:1,
como se puede observar en la imagen (fig-
ura 2). Se realiza una reseccién intestinal de
aproximadamente 20 cm. con posterior plas-
tia anastomosis termino-terminal, cierre del
defecto del mesenterio y colocacion de una
sonda fenestrada (n. 10) en la zona transanas-
tomadtica.

El estudio anatomopatdlogico informd lo
siguiente: “Se recibe un segmento de intes-
tino que mide 20 cm. de longitud por 3 cm,
de diametro, revestido parcialmente por teji-
do adiposo amarillo grisaceo. La pared mide
entre 0.3 y 0.2 cm. y contiene material friable
verde grisaceo. Superficie mucosa provista de
finos pliegues verde grisaceo (figura 3).

El paciente evolucioné de manera favorable,
por lo que se realizé un clampeo intermitente
de la sonda orogastrica transanastomotica
que se retirdé al décimo dia y se efectud una
estimulacién rectal realizando deposiciéon. Al
décimo octavo dia, se solicité un transito gas-
trointestinal contrastado que fue normal.

Comentarios

La atresia intestinal constituye una de las cau-
sas mas frecuentes de obstruccién intestinal
en el recién nacido. La atresia de tipo llla es
rara por lo que el diagnostico prenatal, las
unidades de cuidados intensivos neonatales y
el apoyo interdisciplinario son fundamentales
para la supervivencia y la calidad de vida.

La técnica quirdrgica incluye una anastomosis
término-terminal y la colocacién de una féru-
la en el intestino con sonda fenestrada para
proteger la anastomosis, con el fin de man-



tener descomprimido el intestino y perme-
able distalmente, evitando complicaciones.
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Resumen

El cutis marmorata telangiectdsico congénito
(CMTC) es una malformacion vascular cuta-
nea poco frecuente caracterizada por areas
de piel con un patrén reticulado eritemato-
violdceo que suele ser localizado y se pre-
senta desde el nacimiento o poco tiempo
después. El diagndstico es clinico y el pronds-
tico es bueno en términos generales, aunque
depende de las anomalias asociadas, tanto
cutaneas como extracutaneas. Se presen-
ta el caso de una recién nacida con lesiones
lineales purpuricas deprimidas de aspecto
marmoéreo, localizadas en la zona posterior
del hemicuerpo izquierdo que abarca desde
tronco, gluteo, miembro inferior hasta el dor-
so del pie, que fue diagnosticado de CMTC lo-
calizado sin anomalias asociadas.

Palabras clave

Cutis marmorata telangiectdsico congénito;
malformacién vascular congénita

Title: Cutis marmorata telangiec-
tatica congenita. A case report

Abstract

Cutis marmorata telangiectatica congenita
(CMTC) is an uncommon cutaneous vascular
malformation characterized by areas of skin
with a reticulated erythematous-violaceous
pattern that is usually localized. It appears
at birth or shortly thereafter. The diagnosis
is clinical and the prognosis is good in gen-
eral terms. Still, it depends on the associat-
ed anomalies, both cutaneous and extracu-
taneous. We present the case of a newborn
female, with linear purpuric depressed skin
lesions of marble appearance. The lesions
involve the posterior area of the body’s left
side, from the trunk, gluteus, lower limb to
the dorsum of the foot, which was diagnosed
with localized CMTC without associated
anomalies.

Key words

Cutis marmorata telangiectatica congénita;
congenital vascular malformation

Figura 1. Lesiones lineales uregulares de
coloracion purpurica, con depresion central
y halo eritematoso que desaparece a la
digitopresion, que recorren el miembro inferior
izquierdo hasta el dorso del pie

Figura 2. Llesiones lineales imegulares de
coloracion purpurica, con depresion central y halo
eritematoso que desaparece a la digitopresion,
gue recorren el hemicuerpo posterior izquierdo
abarcando region dorsal del tronco, gluteo y
miembro inferior
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Introduccion purpdrica, con depresiéon central y halo

El cutis marmorata telangiectasica congé-
nita (CMTC) consiste en una malformacién
vascular cutanea de baja prevalencia ca-
racterizada por un patrén vascular reticu-
lado que suele ser localizado y asimétrico
o, de forma excepcional, de distribucién
generalizada’3. Fue descrito en 1922 por
la Dra. Van Lohuizen? razén por la que
también recibe el nombre de Sindrome de
Van Lohuizen.

Se trata de un trastorno esporadico
gue se presenta al nacimiento o en los
primeros dias de vida**®. La etiologia
es desconocida, aunque se postula un
mosaicismo en un gen letal>”®. Presenta
un leve predominio del sexo femenino3>%2,
Un alto porcentaje de casos (20-80%) se
asocian a otras anomalias congénitas,
gue son las que indicaran el pronéstico de
estos pacientes>**°

Caso clinico

Aportamos el caso de una recién nacida
a término de cinco horas de vida, remi-
tida desde otro centro por presentar le-
siones cutaneas al nacimiento. Hija de
una madre con sospecha de sindrome
antifosfolipido (descartado tras ampliar
el estudio). Gestacidn fisioldgica y con-
trolada sin incidencias. Parto eutdcico.
A la exploraciéon destacan unas lesio-
nes lineales irregulares de coloracidn

eritematoso que desaparece a la digi-
to presiéon, que recorren el hemicuer-
po posterior izquierdo desde la regidn
dorsal del tronco, gluteo y miembro in-
ferior izquierdo hasta el dorso del pie
(figuras 1y 2). Presenta atrofia cutdnea
con depresidon de dicha zona, sin ulce-
racion.

Ante el diagndstico clinico de cutis mar-
morata telangiectdsico congénito se
intentd descartar la presencia de otras
malformaciones asociadas. La ecocar-
diografia y la ecografia transfontanelar
no mostraron hallazgos de interés. En el
examen de fondo de ojo no se observa-
ron alteraciones del segmento anterior
ni lesiones malformativas en la retina.
Todas las pruebas complementarias (in-
cluyendo valoracién hematoldgica, ra-
dioldgica y por parte de rehabilitacién)
fueron informadas como normales.

Se realizé biopsia cutanea de una lesién
macular de miembro inferior izquierdo.
Fue procesada de manera rutinaria y
teflida con hematoxilina-eosina donde
muestra un aumento del numero vy ta-
mafio de capilares y vénulas en dermis
e hipodermis (Figuras 3 y 4), hallazgo
compatible con CMTC.

Se realizé una nueva valoracién al mes
de vida, objetivdndose una evidente
mejoria de las lesiones cutdneas con

Figura 3.

Tincion de la muestra con hematoxilina-eosina
donde se observa un aumento del numero
y tamano de capilares y vénulas en dermis e
hipodermis

Figura 4.

Tincion de la muestra con hematoxilina-eosina
donde se observa un aumento del numero
y tamano de capilares y vénulas en dermis e
hipodermis
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aclaramiento de las mismas (Figuras 5
y 6) tal y como menciona la literatura,
aunque persistia el componente atrofi-
co. No presenta lesiones asociadas en el
seguimiento.

Discusion

El CMTC es una anomalia vascular congé-
nita poco frecuente, de etiologia descono-
cida, que ocurre espontdaneamente como
en el caso que presentamos.

Su diagndstico es eminentemente clinico,
observandose areas de piel con eritema
reticulado plano o deprimido de aspecto
marmoreo de rojo palido a violeta inten-
sol!l. Las lesiones se aclaran a la vitropre-
sién, se acentuan con el frio pero no desa-
parecen con el calor'®lo que nos permite
diferenciar esta entidad del cutis marmo-
rata fisioldgico.

La localizacion mas frecuente son las extre-
midades inferiores, seguida del tronco y de
la cara:#*>6101314 | 35 |esiones suelen distri-
buirse de forma localizada y asimétrica’®.

Los hallazgos histopatoldgicos son inespe-
cificos y poco utiles en el diagnéstico di-
ferencial. Las caracteristicas mas comun-
mente objetivadas son la dilatacidon de
capilares y vénulas en la dermis 3#131516|g
que la hace indistinguible de otras malfor-
maciones vasculares.

Su importancia radica en su frecuente aso-

ciaciéon con otras anomalias, tanto cuta-
neas como extracutaneas®®, En orden de
frecuencia, aparecen alteraciones muscu-
lo-esqueléticas (hipertrofia o atrofia de ex-
tremidades), seguidas de otras anomalias
vasculares (nevus flammeus), anomalias
oculares (glaucoma) y neurolégicas, como
alteraciones del desarrollo psicomotor®*2,
El prondstico de la enfermedad esta deter-
minado por las anomalias asociadas y no
por la patologia cutanea en si misma'. La
mayoria de éstas son leves, por lo que el
prondstico suele ser bueno en términos
generales®1°,

En los pacientes con CMTC es necesario
un examen fisico exhaustivo para descar-
tar otras anomalias congénitas, siendo
las pruebas complementarias indicadas
en ciertos casos, por lo que debemos in-
dividualizar. En caso de afectacion de las
extremidades debe procederse a su medi-
cidon y si se objetivase dismetria es necesa-
rio un seguimiento por si fuera necesario
recurrir a alternativas ortopédicas. En caso
de afectacion facial, es necesaria la realiza-
cién sistematica de un examen oftalmolé-
gico (para descartar glaucoma) y neurold-
gico (este ultimo también en caso de que
se asocie a sindactilia o a macrocefalia). El
estudio cardioldgico sélo estd indicado en
caso de presentar anomalias en la explo-
raciéon, como aplasia cutdnea o defectos
esqueléticos de las extremidades®.

En cuanto al diagndstico diferencial, se
debe plantear con otras entidades que

Figura 5.

Se aprecia mejoria de las lesiones cutaneas
al mes de evolucion con aclaramiento de las
mismas, persistiendo el componente atrofico

Figura 6.

Se aprecia mejoria de las lesiones cutaneas al mes
de evolucion con aclaramiento de las mismas,
persistiendo el componente atrofico




presentan lesiones cutaneas con aspecto
reticulado como el cutis marmorata fisio-
l6gico?’, nevus flammeus®, flebectasia di-
fusa de Bockenheimer'**’y lupus eritema-
toso neonatal'’*°. Se recomienda realizar
cribado de lupus neonatal en los pacien-
tes con lesiones compatibles con CMTC,
especialmente en los hijos de madre con
conectivopatia y/o anticuerpos (anti-Ro,
anti-La, U1IRNP) positivos™.

La evolucidn de las lesiones suele ser favo-
rable, con tendencia a la mejoria de forma
lenta y progresiva especialmente durante

el primer afio de vida, incluso a la desapa-
ricién2,3,5,6,8,10,21.

No existe un tratamiento especifico, sino
que serd sintomatico mediante curas loca-
les en caso de ulceracidn. Se ha planteado
el uso de laser colorante pulsado ante le-
siones persistentes, aunque a dia de hoy
existen escasos estudios que apoyen este
tratamiento®>%.
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Introduccion

En el momento actual se estan aplicando de
forma simultanea en la comunidad autdnoma
de Canarias distintos calendarios sistematicos
de vacunaciones en niiios, dependiendo de la
fecha de nacimiento, habiéndose producido
varios cambios en los ultimos afios, en rela-
cion con la vacuna triple virica, vacunacién
antineumocdcica, vacuna frente a la varicela
o meningococo Cy cambio de esquema 3+1
a 2+1 con vacunas hexavalentes, entre otros
cambios, que puede hacer que en familias con
varios hijos, a cada uno se le aplique un calen-
dario vacunal distinto*, (ver Figuras 1-4).

Al mismo tiempo, existen recomendaciones
de la Asociacion Espaiiola de Pediatria (AEP),
por medio del Comité Asesor de Vacunas (CAV-
AEP) en las que, al margen de las recomenda-
ciones oficiales para vacunas financiadas por
el sistema publico, se aconsejan inmunizacio-
nes sistematicas frente a otras enfermedades
inmunoprevenibles, como la enfermedad
meningocdcica invasora por meningococo B,
infeccion por rotavirus, o de forma individual
frente a enfermedad invasora meningocécica
por otros serogrupos (ACWY)>, (ver Figura 5).

La aplicacion de distintos calendarios oficia-
les de vacunacién que coinciden en el mismo
tiempo, junto a la coexistencia de recomenda-
ciones de sociedades cientificas como la AEP,

CALENDARIO VACUNAL
DE LA COMUNIDAD AUTONOMA DE CANARIAS
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puede generar en la poblacién, y en los pro-
fesionales sanitarios no expertos en vacunas,
dudas y/o desconfianza en el proceso vacunal,
asi como errores en su administracion(ver Fi-
gura 6).

El objetivo de este articulo es hacer una pues-
ta al dia del calendario de vacunaciones in-
fantil que se estd aplicando en Canarias, se-
nalando las cohortes de edad en las que hay
que aplicar cada vacuna, en relaciéon con su
fecha de nacimiento, intentar aclarar algunas
controversias del porqué de la coexistencia
de distintos calendarios a un mismo tiempo
y plantear soluciones practicas que pueden
surgir en el dia a dia de la prdctica vacunal.
En la parte final del articulo, se hacen unas
consideraciones en torno a la percepcién que
tiene la poblacion en relacién con la inestabi-
lidad de las politicas vacunales, plantedndose
a modo de conclusidn una serie de propues-
tas que mejoren la percepcién general de las
decisiones que se toman en vacunas.

Justificacion de los cambios en
los Calendarios de Vacunacion.

éQué es un calendario de vacunaciones?

El calendario de vacunacién es la secuen-
cia cronoldgica de vacunas que se admi-
nistran sistematicamente en un pais o
area geogrdfica y cuyo fin es obtener en
la poblacién una inmunizacién adecuada
frente a las enfermedades para las que se
dispone de una vacuna eficaz. Las caracte-
risticas que debe cumplir un calendario de
vacunacion son: que sea pertinente, sim-
plificado, adaptado a las necesidades de la
poblaciéon a la que se va aplicar, aceptado
por los profesionales y la poblacién, unifi-
cado y flexible®.

Los calendarios de vacunacién son dinami-
cos y se van adaptando a las nuevas rea-
lidades en funciéon de la incorporacion de
nuevas vacunas y los posibles cambios en
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el patron epidemioldgico de las enferme-
dades prevenibles por las mismas, para asi
seguir contribuyendo de manera decisiva
a la mejora del nivel de salud de todos los
ciudadanos.

Calendarios de vacunaciones en Espaiia.
Breve resumen de la historia de la vacuna-
cion en nuestro pais (modificado de 6y 7)

Los comienzos de la actividad vacunadora
en Espana datan de 1800, con la vacuna-
cion frente a la viruela. Sin embargo, la
obligatoriedad de esta vacunacidn no lle-
gd a plasmarse a lo largo de todo el siglo
XIX, por lo que las coberturas fueron de-
ficitarias. En 1921 y tras sucesivos brotes,
se determina esta obligatoriedad junto a la
necesidad de aislar a los enfermos. Poste-
riormente, la Ley de Bases de Sanidad de
1944 define la obligatoriedad de la vacu-
nacién frente a la difteria y la viruela, con-
tribuyendo de manera decisiva al control
de ambas enfermedades. El 9 de diciem-
bre de 1979 se declara la erradicacion de
la viruela y se recomienda la suspension
de la vacunacion.

Entre 1959y 1975 se fueron introduciendo
las vacunas frente a la poliomielitis, difte-
ria, tétanos, tosferina, sarampion, rubeo-
la y parotiditis, con distintos programas y
campanas anuales de vacunacion. Fruto
del éxito obtenido en todas estas actuacio-
nes, se constaté la necesidad de disponer
de un calendario sistematico de vacuna-
ciones, que se consigue implantar en 1975
(Tabla 1).

En el afio 1995, y una vez que las comu-
nidades autonomas recibieron las trans-
ferencias en materia sanitaria, y ante la
necesidad de unificar los calendarios para
todas las comunidades autdnomas que se

Tabla 1. Primer io oficial de

6n infantil en Espafa (1975)

3meses | Poliomielitis 1 Tétanos/Difteria/Tosferina

Smeses | Poliomielitis 1,23 | Tétanos/Difteria/Tosferina

7meses | Poliomielitis 1,23 | Tétanos/Difteria/Tosferina

9 meses. Sarampion (*) 1978

15meses | Poliomielitis 1,23  Tétanos/Difteria

20 meses Viruela

6 aiios Poliomielitis 1,23 | Tétanos

11 afios Rubeola (slo nifias) 1979

14aios | Poliomielitis 1,23 | Tétanos

BCG siguiendo las de las
se utilizan en circunstancias especiales.
(*) La vacuna antisarampion puede asociarse con la de la parotiditis.

sanitarias. Otras como la

Tabla 1. (Ampliacion en pag. 46)

habian comenzado a aplicar en cada terri-
torio auténomo desde 1985, el Consejo
Interterritorial del Sistema Nacional de Sa-
lud (CISNS) aprueba para el afio siguiente
un nuevo calendario de vacunacién por
bandas (Tabla 2).

Tabla 2. Calendario de vacunacién por bandas aprobado en 1995 por el
Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud.

Vacunas EDAD
2-3 4-5 6-7 12 15 18 6 7 10 11 13 14 afios
meses meses meses meses meses meses afnos afios afios afios afos

VPO1 VPO2 VPO3 VPO4 VPO5

Poliomielitis

Difteria-Tétanos- D171 DTP2 DTP3 DTP4 DT Td (c)

Tosferina

Sarampion- ™1 (a) Tv2

Rubeola-
Parotiditis

Hepatitis B HB x 3 dosis (b)

Tabla 2. (Ampliacion en pag. 46)

En enero de 2015, se propone un cambio
importante, consistente en la inclusidon
de la vacuna antineumocécica, con pauta
2+1,alos 2,4y 12 meses de edad y el ade-
lanto de la del VPH en las nifias, a los 12
afos. Para aplicar estos cambios en todo
el Estado se acuerda un plazo que finaliza
el 31 de diciembre de 2016.

En 2016 se implanta la vacunacidn frente
a varicela en nifios pequeiios con 2 dosis:
una a los 15 meses y otra a los 3-4 afos de
edad.

La ultima modificacién del calendario del
CISNS se realizé en 2017, implantandose la
pauta 2+1 con vacunas hexavalentes y con
1 dosis de polio inactivada a los 6 afios de
edad?. El calendario comun de vacunacion
infantil 2018 propuesto por el CISNS que-
da reflejado en la Figura 7.

El resumen de este, necesariamente corto,
recorrido histdrico por los calendarios de
vacunaciones en Espafia queda recogido
en la Tabla 3, sefialando los afios en los
gue se fueron introduciendo los cambios
mads importantes.

Calendario de vacunaciones en las comuni-
dades auténomas

Los calendarios de vacunacion de las di-
ferentes comunidades auténomas (CCAA)
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Comunidad o Vacuna y pauta de administracion

ciudad auténoma

Varicela a los 10 afios
MenC a los 13 afios
2.2 Tdpa a los 13 afios

Asturias

Castillay Leon Mantienen la vacunacion neonatal universal frente a la hepatitis B,
lo que supone una pauta de 4 dosis de esta vacuna

Programa piloto de vacunacion frente a las hepatitis A y B, iniciado
en el curso académico 1998-1999 y prorrogado hasta 2013-2014, a
los nifios en una franja de edad de 11-12 afios. En la actualidad se
prolonga este programa con esta dosis de los 11-12 afios hasta el
curso 2018-2019, que se complementa con 1 dosis a los nifios de 1
y 6 afios, para que en un plazo de 5 afios todos los nifios de 1 a 11
afios estén protegidos.

Cataluiia

Vacunacion frente a VPH con el preparado nonavalente

Hepatitis A a los 15 meses y a los 2 afios
HA + HB a los 13 afios a los nifios no vacunados o que no hayan
pasado la enfermedad anteriormente

Ceuta

Madrid En el primer afio la vacunacién antimeningocécica C consta de 2
dosis, a los 2 y 4 meses de edad, pues la vacuna que alli se utiliza
no admite la pauta de dosis Unica

Melilla Hepatitis A a los 15 meses y 2 afios

HA + HB a los 13 afios a los nifios no vacunados o que no hayan

pasado la enfermedad anteriormente

Segunda dosis de Triple Virica y Varicela en forma de Vacuna

fig.7 (Ampliacion en pag. 45)

T e LT e T AR ioj
La Rioja, tetravirica (SRPV). Préoximamente lo haran Galicia y Castilla y
Baleares y Ledn.
Valencia

Tabla 3. Historia del calendario de vacunaciones en Espafia. Fechas
importantes

1800. Vacunacion frente a la viruela. No obligatoria

1921. Vacunacion frente a la viruela. Obligatoria

Tabla 4. (Ampliacion en pag. 48)

1944. Vacunacion obligatoria frente a la viruela y la difteria

1963. Programa piloto de vacunacién antipoliomielitica en Ledn y Lugo
1965, Campafia masiva de vacunacién antipoliomieliica y fente aa ditera, ttanos y tosferna M e T T T T
1968. Vacunacion en 11 provincias espafiolas frente al sarampion. Retirada de esta vacuna en 1970

1975. Primer calendario sistematico de vacunacion en Espafa

1979. Se propone la suspension a nivel mundial de la vacunacion frente a la viruela; en Espana tiene lugar en 1980 I d . d V . c .
1981. Se introduce en Espaia la triple virica a los 15 meses ca enaario de vVacunaciones en anharias
1989. Se introduce una segunda dosis de triple virica a los 11 afios

1992-1996. Se introduce la vacunacién frente a la hepatitis B en recién nacidos y lactantes

1996-2000. Se introduce la vacunacion frente a Hib

2002. Se introduce la vacuna antimeningocécica C conjugada

2004. Cambio de VPO a VPI

2006. Vacunacion frente a la varicela a todos los nifios entre los 10 y los 14 afios de edad, que no hayan pasado la enfermedad
con anterioridad, ni hayan sido previamente vacunados

2007. Introduccion de la vacuna frente al VPH en las nifias entre los 11 y los 14 afios de edad

2012. Introduccion de la Tdpa a los 6 afios de edad y otros cambios menores

2013. Minimos cambios con el de 2007, siendo el mas importante la nueva pauta de vacunacion frente al meningococo G

2015. Inclusion de VNC en pauta de 3 dosis en el primer afio y el adelanto a los 12 afios de la vacuna VPH de las nifias

2016. Penditima modificacion propuesta, con la introduccion de la vacuna frente a varicela con 2 dosis: a los 15 meses y a los 3-

4 afios
2017. Ultima modificacién prevista, con cambio de la pauta de vacunas hexavalentes a 2+1y la introduccién de 1 dosis de polio

inactivada a los 6 afios, cuando alcance esa edad la cohorte de los que inician esta pauta

Hib: Haemophilus influenzae tipo b. YNC: neumococo conjugada. VPH: virus del papiloma humano. VPI: polio inyectable
inactivada. VPO: polio oral atenuada.

Tabla 3. (Ampliacion en pag. 47)

se sustentan en el propuesto por el CISNS,
aunque presentan diferencias entre si, ya
sea en relacion con las franjas de edades
en que se administran determinadas do-
sis, fruto de las estrategias de vacunacién
especificas en cada ciudad o comunidad
auténoma y sobre todo, en la aplicacién
de determinadas vacunas no incluidas en
este calendario de vacunacién. En la Tabla
4 pueden apreciarse algunas de estas di-
ferencias, a fecha de 1 de Enero de 2018.

En Canarias, el primer calendario autoné-
mico se pone en marcha en 1985 (Tabla
5, Figura 8), y al igual que ha venido suce-
diendo con los Calendarios de casi todas
las CCAA, Canarias ha ido modificando el
suyo, partiéndose de vacunar frente a 7
enfermedades en 1985, hasta alcanzar en
la actualidad la inmunizacion frente a 13
enfermedades* (Figura 4).

Como hemos comentado anteriormen-
te, en la practica diaria, en la comunidad
auténoma canaria se estan aplicando de
manera simultdnea cuatro calendarios
de vacunacién Infantil de forma financia-
da (Figuras 1-4), ademds de que muchas
familias siguen las recomendaciones del
CAV-AEP, vacunandose también frente a
rotavirus y meningococo B.

Calendario de Vacunaciones de la Asociacion
Espaiola de Pediatria

Se considera una funcién primordial del
Comité Asesor de Vacunas de la Asociacion
Espanola de Pediatria (CAV-AEP) actualizar
cada afio el calendario de vacunaciones,
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Tabla 5. Calendario de Vacunaciones de Canarias en 1985 varones y antimeningocc')cica tetravalente

3 meses DTP* POLIO TRIVALENTE

5 meses

DTP

POLIO TRIVALENTE

7 meses

DTP

POLIO TRIVALENTE

15 meses

TRIPLE VIRICA (SARUPA)

18 meses

POLIO TRIVALENTE

6 afios

POLIO TRIVALENTE

11 afios RUBEOLA (nifias)

14 afios 1F POLIO TRIVALENTE

Cada 10 Afios s

*Embarazadas i[s Segun inmunizacién previa

DTP: DIFTERIA TETANOS PERTUSIS

DT: DIFTERIA TETANOS

T: TETANOS

SARUPA: SARAMPION, RUBEOLA, PAROTIDITIS

Tabla 5 (Ampliacion en pag. 49)
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Fig. 8 (Ampliacion en pag. 45)

teniendo en cuenta la evidencia disponible
sobre la seguridad, la efectividad vy la efi-
ciencia de las vacunas infantiles, asi como
la epidemiologia de las enfermedades in-
munoprevenibles en Espaiia.

Ademas, este comité realiza recomenda-
ciones sobre vacunas no incluidas en los
calendarios oficiales, y que por tanto no
estan financiadas por la administracion,
como las vacunas frente a meningococo

(ACYW).

En el afo 2018, los cambios son menores
con respecto a 2017, manteniendo y me-
jorando las modificaciones propuestas en
fechas anteriores®, ver Figura 5.

Estas son algunas de las razones y bases de
las recomendaciones 2018 del CAV-AEP?:

* Sigue habiendo dos grupos de vacu-
nas: las sistematicas financiadas y las
sistematicas no financiadas, incluyen-
do en este ultimo a las vacunas frente
al rotavirus y la del meningococo B en
lactantes y la de la tosferina en adoles-
centes. La tetravalente antimeningo-
cocica se considera de recomendacion
individual en ciertas circunstancias.

* Mantenimiento de la pauta de vacu-
nacion frente a difteria, tétanos, tos-
ferina, Haemophilus influenzae tipo
b y poliomielitis con vacunas hexava-
lentes, que también llevan incluido el
componente de la hepatitis B, con pau-
ta 2+1 (2, 4 y 11-12 meses), que lleva
aparejada la aplicaciéon de una dosis
de polio a los 6 afos de edad para la
cohorte que siga este esquema, prefe-
rentemente con DTPa (DTPa-VPI), aun-
gue también seria valida la Tdpa-VPI.

* Reafirmacién de la pauta de vacuna-
cion frente al meningococo C con un
esquema 1+1+1: una dosis a los 4 me-
ses (segun preparado vacunal pueden
ser precisas dos, a los 2 y 4 meses),
otra alos 12 meses y una tercera, en la
adolescencia, a los 12 afios de edad.

* Se mantiene, dada la duracién limitada
de la inmunidad frente a la tosferina,
la recomendacion de la vacuna de car-
ga estandar frente a difteria y tosferina
(DTPa) o en su defecto de la de baja
carga antigénica (Tdpa) a los 6 afos,
asociada a VPI, y que vaya seguida de
otra dosis de Tdpa a los 11-12 aios de
edad.

* Mantenimiento de la pauta de vacuna-
cién antineumocécica 2+1 (2, 4 y 11-
12 meses), con reafirmacién de que
la VNC13 es la vacuna que mejor se
adapta a las caracteristicas epidemio-



I6gicas del momento actual de nuestro
pais.

* Recomendacién de la vacuna del virus
del papiloma humano en ambos sexos
a los 11-12 anos, porque la carga de la
enfermedad neoplasica en el vardn por
este virus es también importante. Con
preferencia de la VPH9 y VPH4 sobre la
VPH2.

* Recomendacion de introduccion de la
vacuna frente al meningococo B como
sistematica en el lactante, en pauta
3+1 y con una separacion minima de
15 dias con el resto de vacunas inacti-
vadas del calendario, para minimizar la
mayor reactogenicidad y evitar la apli-
cacion simultanea con la vacuna anti-
meningocdcica C (2,5-3, 4,5-5 y 6 me-
ses y refuerzo a los 12-15 meses), aun-
gue con las vacunas antimeningocéci-
cas conjugadas con proteina CRM , ya
se puede aplicar en la misma visita.

¢ Recomendacién de la introduccion en
calendario sistematico de la vacuna
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actualidad no hay diferencias epidemio-
l6gicas en las enfermedades inmunopre-
venibles entre las diferentes CC. AA., con
la posible excepcién de la hepatitis A en
Ceuta y Melilla, que justifiquen la existen-
cia de calendarios de vacunaciones distin-
tos y nos felicitamos por los ultimos cam-
bios habidos en el calendario comun, que
lo acercan al del CAV-AEP, mejorando aun
mas la proteccion de la salud de los ni-
nos espafoles. El CAV-AEP estima que es
necesario un esfuerzo colectivo de todos
los agentes sanitarios y politicos implica-
dos en la toma de decisiones en el disefio
del calendario de vacunaciones para los
ninos espafoles y reitera el ofrecimiento
de su colaboracién para la consecucidn
de este objetivo.

Seria deseable que las Sociedades Cienti-
ficas fueran tenidas en cuenta en la toma
de decisiones, asi como un mayor esfuerzo
econdémico colectivo, por parte de las CC.
AA. y del MSSSI, que permitiera la finan-
ciacion de un calendario sistematico mas
completo para los ninos espanoles.

frente al rotavirus. Dificultades y riesgos de compaginar varios
calendarios al mismo tiempo. El papel de la

* Mantener la pauta de vacunacidon de enfermeria en el proceso vacunal

triple virica y varicela con 2 dosis, reco-
mendando la vacuna tetravirica (SRPV)
para la segunda dosis.

* Recomendacién individual en ciertas
circunstancias para el uso de la vacu-
na antimeningocécica tetravalente, ya
disponible en las farmacias comunita-
rias.

* Paralas vacunas no incluidas aun en el
calendario gratuito, solicitud de nuevas
formas de financiacién para facilitar su
adquisicion por las familias espafiolas.

* Fuera del calendario infantil, se sigue
recomendando la vacunacién con Tdpa
a la embarazada a partir de la semana
27 de gestacion.

La AEP considera un objetivo prioritario
la consecucion de un calendario unico de
vacunacion, de forma que se mantenga el
principio de igualdad en la prevencion de
la salud y el de racionalidad que facilite
el cumplimento de las inmunizaciones en
los nifos que cambien de comunidad au-
ténoma como lugar de residencia. En la

El papel de la enfermeria en la vacunacidn
es fundamental: la logistica vacunal, el
control, el registro y la administracion de
las vacunas son actividades de las que son
los principales responsables. Por ello, se
hace sumamente necesario que aspectos
tan importantes como los criterios de va-
cunacion, farmacovigilancia, la vacunacién
en situaciones especiales o el manejo de
calendarios vacunales en funcién de va-
riabilidades temporales y geograficas sean
valorados minuciosamente a la hora de
planificar una consulta de vacunas®®.

La administracién de vacunas es una tarea
rutinaria y como tal esta sujeta a numero-
SOS errores en su manejo que, aun siendo
frecuentes y aunque a veces no tienen
consecuencias inmediatas, pueden reducir
la eficacia de la vacuna y dejar a los usua-
rios sin proteccioén frente a enfermedades
infecciosas graves. Como medida para evi-
tar errores y dentro de las “Recomenda-
ciones para la prevencion de errores en la
prdctica vacunal” emitido por el Instituto
de para el Uso Seguro de los Medicamen-
tos' se contempla que los profesionales
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deben disponer de informacién sobre las
caracteristicas y administracion de las va-
cunas y sobre el calendario vacunal. Ade-
mas, deben recibir la informacién perti-
nente cuando se producen cambios en el
calendario vacunal, se inician programas
de vacunacién, se introducen nuevas va-
cunas o se cambian las presentaciones de
las vacunas que se estan utilizando.

Durante los ultimos afios hemos ido asis-
tiendo a sucesivos cambios en el calen-
dario de vacunaciones de Canarias, con
la incorporacién al calendario de nuevas
vacunas o modificaciones en las bandas
de edad en las que se administran éstas:
cambio en la pauta de vacunacién frente
al meningococo C a un esquema 1+1+1, la
introduccién de la vacunacién antineumo-
cocica en lactantes, la vacunacion frente a
la varicela, con una vacunacion universal a
los 15 meses y 3 afios, el adelanto de Ia
edad de administracién de la vacunas del
virus del papiloma humano en nifias a los
12 afios de edad y por ultimo la modifica-
cion del esquema de vacunacion de la va-
cuna combinada hexavalente, adoptando
el esquema 2+1.

Aun asi, las oportunidades de vacunacién
no son las mismas para todas las cohor-
tes: la vacunacion antineumocdcica conti-
nda siendo una asignatura pendiente para
los menores de 5 afios que no tuvieron la
oportunidad de ser inmunizados en el pri-
mer afio de vida, y en una situacién simi-
lar podemos hablar sobre la vacunacion
contra la varicela, en la que encontramos
importantes bolsas de susceptibles ocasio-
nadas por la falta de una campaia de va-
cunacion de rescate o catch up a los naci-
dos antes del 1 de enero de 2015, suman-
do ademas los problemas ocasionados por
la suspensidn de la venta de la vacuna en
farmacias desde el verano de 2013 hasta
inicios del afio 2016.

Los cambios realizados en los calendarios
oficiales, la existencia de protocolos para-
lelos mediante los que se regula el sumi-
nistro de determinadas vacunas, habitual-
mente planteados por la existencia de un
nimero limitado de dosis y la necesidad
de evaluar de manera individualizada a
los grupos de riesgo hacen indispensable
que el personal de enfermeria deba estar
al corriente de cada novedad para poder
atender con las debidas garantias y cali-

dad a todos los grupos de poblacion tanto
en el control y registro de las vacunacio-
nes, como en su divulgacion. A todo esto,
debemos sumar el esfuerzo que se debe
hacer para ofertar informacién entendible
a padres y usuarios, resolver dudas, in-
quietudes o preocupaciones sobre todo
lo relacionado con las mismas, realizar in-
tervenciones educativas necesarias y per-
tinentes para ayudarles a tomar decisio-
nes informadas, reforzar sus capacidades
de autocuidado y estimularlos a participar
de mejor forma en cuidados de su salud.

Si realizamos un analisis de los cambios
sucedidos en el Calendario Vacunal de Ca-
narias desde el afio 2013 y hasta el dia de
hoy, debemos tener en cuenta los siguien-
tes hechos:

Vacuna antineumocdcica conjugada: Se
incluye en calendario como vacuna siste-
matica para todos los nacidos a partir del
1 de enero de 2015, con una pauta de ad-
ministracion 2+1 (2 meses, 4 meses, 12
meses, siendo adelantada a los 11 meses
en el Ultimo calendario). También se inclu-
ye financiacion para todos los nacidos an-
tes del 1 de enero de 2014 que padezcan
inmunodepresidon y otras situaciones de
riesgo’?

Debemos tener especial atencién en los si-
guientes supuestos:

* Nifos nacidos antes del 1 de enero
de 2015: Todos los nifilos menores de
5 afios deberian ser vacunados frente
al neumococo, siendo la VNC13 la que
mejor cobertura proporciona actual-
mente frente a los serotipos circulan-
tes en Espafia y la que mayor impacto
puede tener en el control de la enfer-
medad neumocécica. El nimero de
dosis dependera de la edad que tenga
en el momento en el que se inicia la
vacunaciént?

* Dada la epidemiologia de la enferme-
dad neumocdcica invasora (ENI) en
nuestro pais, el CAVAEP estima que es
beneficioso administrar una dosis de
VNC13 a los nifios mayores de 2 afios
previamente vacunados con la VNC7 o
la VNC10, guardando un intervalo mi-
nimo de 2 meses desde la Ultima dosis
de vacuna. Asimismo, el comité con-
sidera que un nifio menor de 5 anos



que tuviera su pauta incompleta con la
VNC10, dado que no esta demostrada
su intercambiabilidad con la VNC13,
se le deberian administrar las dosis de
VNC13 correspondientes a su edad,
como si no estuviera vacunado

* El CAV-AEP hace énfasis en la necesi-
dad de vacunar a los pacientes inmu-
nodeprimidos y con riesgo elevado
de padecer infecciones neumocdcicas
graves con las pautas comendadas, uti-
lizando esquemas mixtos que incluyan
la VNC13 y la VNP232

* Nifos prematuros (menores de 32 se-
manas o de 1700 gramos al nacer) se
recomienda especialmente la VNC13
con pauta 3+1, sin VNP23 posterior,
salvo que se asocien otros factores de
riesgo.

Vacuna frente a la varicela: Se incluye en
calendario como vacuna sistematica a los
12 afios en febrero de 2014 y posterior-
mente afiadida en edad infantil a los 15
meses de edad a los nifios nacidos a partir
del 1 de enero de 2015, estableciendo una
segunda dosis a los 3 afos de edad. Cabe
sefalar que entre los meses de septiem-
bre de 2013 a febrero de 2015 su comer-
cializacion fue suspendida por el MSSSl y la
Agencia Espaiiola del Medicamento y Pro-
ductos Sanitarios (AEMPS), por lo que hay
qgue prestar especial atencion a los nifios
que debieron recibir las vacunas en esas
fechas, revisando su calendario vacunal.

Ante esta situacidn podemos encontrar-
nos varios supuestos:

* Pacientes no inmunizados o inmuniza-
dos con una dosis de vacuna, pero que
exista constancia de que han pasado la
enfermedad: no necesitan la vacuna-
cion

* Paciente inmunizado con una dosis y
sin constancia de haber pasado la en-
fermedad: completar calendario vacu-
nal con una segunda dosis.

* Pacientes no inmunizados y sin cons-
tancia de haber pasado la enferme-
dad: administrar 2 dosis de vacuna con
un intervalo minimo de 4 a 6 semanas
entre dosis, segun preparado comer-
cial utilizado (idealmente de 3 meses
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en menores de 12 afios de edad).

También existe un protocolo paralelo me-
diante el cual se facilitard la vacunacion a
nifios menores de 12 afios nacidos antes
del 1 de enero de 2015 y sus contactos do-
miciliarios sanos que cumplan criterios de
riesgo:

Enfermedad crénica (no inmunosuprimi-
do):

* Enfermedad pulmonar crénica, inclui-
da el asma bronquial moderada-grave
(con tratamiento inhalado fijo)

* Cardiopatia congénita o adquirida

* Dermatitis atépica moderada-grave

* Diabetes mellitus

* Fibrosis quistica

* Anomalia neuromuscular congénita o
adquirida

* Encefalopatia

* Leucemia linfobldstica aguda en remi-
sion (1200 linfocitos/mm3)

¢ |nsuficiencia renal cronica
* Sindrome nefrotico
* Hepatopatia crénica activa

* Colagenosis/enfermedades autoinmu-
nes

¢ Anemia de células falciformes

* Paciente con trasplante programado
de drgano sélido o hematopoyético
(previo a la induccién)

* Paciente sometido a tratamiento in-
munosupresor en el que no se contra-
indica la vacunacion

Las vacunas necesarias para la inmuniza-
cién de estos pacientes seran suministra-
das, de manera individualizada, a través
de los canales indicados por la Direccion
General de Salud Publica en cada Area de
Salud.
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Vacuna antimeningocdcica C: En febrero
de 2014, y tras una revision del programa
de vacunacion frente a la enfermedad me-
ningocécica por serogrupo C. En el docu-
mento aprobado por consenso en enero
de 2013, se recomendd el cambio en el
programa que se implementara a partir
del 1 de enero de 2014, y que se resume
en la administraciéon de 3 dosis de vacuna
a los 4 meses, 12 meses y 12 afos. Cabe
hacer mencién que la comunidad canaria
es la Unica que emplea en sus calenda-
rios un preparado vacunal de serogrupo
C conjugado con proteina CRM__ en pau-
ta 1+1+1, lo cual se encuentra %uera de la
ficha técnica del producto (sélo aceptado
para vacunas conjugadas de meningococo
C con toxoide tetanico).

Asimismo, desde el 1 de enero de ese mis-
mo afio, se vacunard a todos los ninos de
12 anos de edad independientemente de
las dosis previas y siempre que no se les
haya administrado alguna con 10 o mads
afos de edad. De forma paralela se realizé
una estrategia de vacunacion de rescate
para todos los nacidos en los afios 2000,
2001y 2002.

Vacuna frente al virus del papiloma hu-
mano: Tras su introduccién en 2008 para
la inmunizacién de las chicas a los 14 afos
de edad, en el calendario del 2015 se re-
comendd rebajar la edad de vacunacién
progresivamente, de modo que se admi-
nistraria a las chicas al cumplir los 12 afios
de edad.

Por otro lado, en las recomendaciones del
CAV para 2018, y aunque no esté incluida
dentro de criterios de financiacion, tam-
bién se recomienda su administracién en
varones, con el propdsito de alcanzar el
mayor beneficio potencial y la mayor co-
bertura vacunal posible, vista la evidencia
de que su participacion en la carga de la
enfermedad es cada vez mayor. La edad
Optima para la vacunacién es a los 11-12
anos de edad, haciendo esta recomenda-
cion extensible a edades posteriores. La
posologia a seguir variara en funcion de la
edad de inicio de vacunacion, asi como del
tipo de vacuna a administrar?3,

Por ultimo, habria que hacer dos puntuali-
zaciones mas a tener en cuenta:

Vacuna hexavalente: En Enero de 2017

se introdujo un cambio en el esquema
tradicional de vacunacidn con la vacu-
na hexavalente (difteria, tétanos, tos-
ferina, Haemophilus influenzae tipo b,
poliomielitis y hepatitis B), pasando de
una pauta de vacunacién 3+1 a 2+1. A
partir del 1 de enero de 2018, todos los
nifos a los que se ha aplicado este ca-
lendario (nacidos después del 1 de julio
de 2016) no precisan del refuerzo de los
18 meses si han seguido bien el calen-
dario actual (pauta 2, 4 y 11 meses). Si
no hubieran seguido esta pauta habria
gue asegurarse que ha recibido las do-
sis adecuadas en los tiempos minimos
recomendados.

Vacuna difteria, tétanos, tosferina de
baja carga antigénica (6 aios): Debe-
mos tener presente a todos aquellos ni-
fios que no fueron vacunados por pro-
blemas de desabastecimiento al cum-
plir los seis anos de edad con la vacuna
Tdpa (durante el periodo entre mayo
de 2015 hasta verano de 2017). Es de
suma importancia identificar aquellos
nifos que no fueron vacunados en su
momento y actualizar su calendario a la
mayor brevedad posible.

OTRAS VACUNAS NO FINANCIADAS

Vacuna frente a meningococo B: Se reco-
mienda la vacunacidn a todos los lactantes
a partir de los 2 meses de edad; las tres
primeras dosis en el primer afio (2, 4y 6
meses), con un refuerzo entre los 12 a 15
meses de edad. Se recomienda adminis-
trar esta vacuna con una separacion de
15 dias con las otras vacunas inactivadas
inyectables hasta los 18 meses para mini-
mizar su posible reactogenicidad y evitar
la coadministracién con meningococo C
conjugada con toxoide tetanico. No es ne-
cesaria esta separacion con la vacuna de la
varicela, triple virica y rotavirus.

También estd recomendada a nifios de
cualquier edad. La pauta de vacunacién
dependerd de la edad de administracién
de la primera dosis.

Vacuna frente a rotavirus: Se administra-
ran 2 o 3 dosis dependiendo del tipo de
vacuna que se utilice (monovalente o pen-
tavalente): a los 2 y 4 meses si se utiliza la
vacuna monovalente, oalos 2,4 y 6 meses
si se utiliza la pentavalente. La pauta ha



de iniciarse entre las 6 y las 12 semanas
de vida, muy importante para minimizar
riesgos (invaginacion), y debe completarse
antes de las 24 semanas con la vacuna mo-
novalente y antes de las 32 con la vacuna
pentavalente. El intervalo minimo entre
dosis es de 4 semanas. Ambas se pueden
coadministrar con cualquier otra vacuna.

Aunque no se encuentra dentro de las
vacunas sistemdticas recomendadas, res-
pecto a las vacuna antimeningocodcica
tetravalente (A,C,W,Y) se recomienda su
administracion a adolescentes de mane-
ra individualizada a partir de los 14 afios,
gue vayan a residir en paises en los que la
vacuna esté indicada (EEUU, UK, Austria,
Grecia e ltalia), asi como a nifios mayores
de 6 semanas de vida que vayan a residir
en paises con elevada incidencia de en-
fermedad meningocécica invasiva (EMI) o
nifos mayores de 6 semanas de vida con
factores de riesgo de EMI.

También se recomienda informar sobre su
disponibilidad a toda familia con adoles-
centes mayores de 14 afios interesada en
ampliar la proteccidn frente al meningoco-
co, de forma individual.

Hemos visto como se han producido im-
portantes cambios en estos cinco ultimos
anos: nuevas vacunas en calendario, modi-
ficacién de las pautas habituales, cambios
en los tramos de edad, protocolos parale-
los a los calendarios establecidos, y pro-
blemas de suministro o desabastecimiento
para determinadas vacunas.

Como medida de precaucién a la hora de
administrar cualquier vacuna, se reco-
mienda seguir los siguientes puntos para
minimizar los posibles errores de prescrip-
ciéon y planificacion de la pauta vacunal:

* Establecer una pauta de vacunacién en
base a la fecha de nacimiento del nifio.

* Evaluar qué vacunas tiene administra-
das hasta este momento, incluyendo
tanto las vacunas del calendario oficial
de vacunas como las no financiadas,
a través de los datos obtenidos de la
historia clinica y de los documentos de
vacunacion que aporte el usuario.

* Investigar los antecedentes personales
y valorar su posible inclusién en algin
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grupo de riesgo.

* Comprobar que es el momento correc-
to para administrar la vacuna (segun el
calendario vacunal o la pauta de vacu-
nacion).

* Realizar una anamnesis para conocer
contraindicaciones, precauciones y
otras situaciones especiales.

* Informar ala personaavacunar (o alos
padres) sobre la vacuna a administrar
(tipo de vacuna, enfermedades frente
a las que protege, beneficios, poten-
ciales riesgos, via de administracion,
posibles efectos secundarios y como
actuar ante ellos).

* Registrar siempre la vacuna antes de
administrarla, tanto en la historia clini-
ca electrénica como en el documento
de vacunacién del usuario.

Percepcion de la poblacién de las inesta-
bilidades y variaciones en la politica va-
cunal

En los ultimos afios, especialmente en los
paises mas ricos, han ido surgiendo movi-
mientos en contra de la vacunacion siste-
matica infantojuvenil, sembrando el temor
y la desconfianza entre la poblacion hacia
una de las medidas de Salud Publica que
mas vidas salvan anualmente.

Este terrible fenédmeno, responsable del
resurgimiento de enfermedades como el
sarampién en Europa en el ultimo lustro,
va calando lentamente en algunos secto-
res de la poblacién vy, a través de su capa-
cidad de tergiversar la realidad, influye en
el pensamiento de cientos de individuos,
usando mensajes atemorizadores y procla-
mas fatalistas basadas en una informacion
del todo equivoca. Frente a estos entes sin
escrupulos, irresponsables e insensibles
a las funestas consecuencias de sus des-
afortunados mensajes, los profesionales
sanitarios, convencidos del valor que tie-
nen las vacunas, debemos dar una imagen
de unidad, estabilidad y transparencia que
sirva de referencia a la poblacion general
para confiar en las campanas de inmuniza-
cién sistematica.

Los cambios en los calendarios vacunales,
incluso aquellos que implican una mejora
en la proteccién de los nifios, son vistos por
muchos padres con escepticismo, como
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signos de inestabilidad en la politica vacu-
nal. Cuando esos cambios son debidos a
desabastecimiento de algln preparado, a
la posible contaminacién de determinados
productos biolégicos o a recortes presu-
puestarios de la Administracidn, se corre
el riesgo de que la confianza general hacia
las vacunas decaiga. Eso, sin nombrar la
ocasional falta de rigor de la informacién
sobre vacunas aportada por determinados
(incautos) medios de comunicacion. En
los ultimos afios hemos vivido situaciones
que, vistas en su conjunto y analizadas por
individuos sin formacién especifica en va-
cunas, pueden suponer un terrible golpe a
la credibilidad de las inmunizaciones.

Existen multiples publicaciones que anali-
zan las razones que llevan al rechazo ha-
cia las vacunas®?'’. En muchas de ellas se
sefiala la importancia que tiene la relaciéon
médico-paciente (familiar en este caso)
a la hora de crear un clima de confianza
suficiente como para que los consejos de
salud calen en la poblacidn. En la mayoria
de las encuestas, los padres identifican a
su pediatra o a su enfermera de Atencién
Primaria como las fuentes mas fidedignas
de las que obtener informacién en torno a
la vacunacioén. Esta confianza es superior
a la que le aportan las campafias llevadas
a cabo por las Administraciones Publicas o
las paginas webs del MSSSI o de socieda-
des cientificas, lo cual saca a relucir la im-
portancia de la comunicacién cara a cara
con los padres en temas tan importantes
como la proteccidn de la salud de sus hijos
mediante la vacunacién.

También se ha demostrado que la preven-
cién de la desconfianza hacia las vacunas
se hace con informacién, preferentemente
por escrito, sin prisas y por parte del pro-
fesional que les ofrezca mayor seguridad.
Cuando se trata de convencer a padres
reacios a vacunar, la cosa cambia. Una vez
que han tomado la decisiéon de no vacunar
a sus hijos, las actividades de corte edu-
cacional y de informacién tienen menos
efecto (no han demostrado evidencia en
varios metaanalisis publicados). La clave
estd, pues, en prevenir esa desconfian-
za con informacién y tener una actitud
proactiva hacia la vacunacién (en contra
de una actitud mas tibia al respecto). Re-
cientemente el ECDC (European Centre for
Disease Prevention and Control) ha publi-
cado varios documentos dirigidos a profe-

sionales, técnicos y gestores implicados en
las vacunaciones, que estan enfocados al
manejo de las situaciones de dudas, des-
idia y rechazo a las mismas por parte de
la poblacidn y los propios profesionales. El
documento expone técnicas de comunica-
cion, ejemplos practicos y materiales téc-
nicos de apoyo®.

Ya se ha comentado la importancia que
tiene de cara a la poblacién el mostrar una
imagen de politica vacunal estable, confia-
ble y segura, por lo que las inestabilidades
o irregularidades pueden generar descon-
fianza. Como ejemplo de la inestabilidad
vacunal sufrida en nuestro pais en los ul-
timos afos, citaremos algunos episodios
dignos de olvidar: el hallazgo de circovirus
porcino en vacunas de rotavirus (ponien-
do en evidencia los controles de calidad);
el injustificado veto a la comercializacién
de una de las vacunas contra rotavirus por
esta razén (en franco beneficio de la otra
durante afios, pese a que el circovirus se
detectd en las dos); la eliminacion durante
meses de la vacunacioén contra neumoco-
co de calendario sistematico oficial (como
sucedio en Madrid después de estar finan-
ciada para todos los nifios durante afios);
la prohibicidn en la comercializacidn de va-
cunas de varicela (en base a una decision
individual de un solo individuo con dema-
siada influencia); el desabastecimiento de
componente pertusico a nivel internacio-
nal, lo cual provocé un retraso en la inmu-
nizacién de varias cohortes de nifios (don-
de Espaiia, Rumania y Bulgaria fueron las
naciones mas afectadas de Europa); el uso
de preparados vacunales con pautas fue-
ra de ficha técnica (MenC-CRMuis7 en dosis
Unica el primer afio de vida) o la falta de
previsidon de ventas de vacuna de menin-
gococo B (generando una necesidad so-
bredimensionada y alarmante).

En algunas ocasiones y de forma lamen-
table, varios de estos cambios o desabas-
tecimientos los han detectado antes los
usuarios que los mismos profesionales de
la salud, dando una imagen bochornosa de
falta de comunicacion entre Salud Publica
y médicos/enfermeras asistenciales. Por si
fuera poco, los cambios en los calendarios,
con la inclusion de nuevas vacunas a par-
tir de una determinada fecha (sin rescate
o catch up), generan conflictos con padres
gue no entienden esa diferenciacién en la
financiacién de vacunas por fecha de na-



cimiento (aunque se trate sélo de unos
dias).

Otra cuestion a tener en cuenta es la po-
sible vulnerabilidad de la seguridad del
individuo a inmunizar. Cuando se suce-
den varios cambios en pocos afos sin que
existan campafias de informacidn previa a
los profesionales ni sistemas de seguridad
automaticos (que podrian activarse a la
hora de realizar el registro informatico, por
ejemplo), se corre el riesgo de cometer in-
correcciones a la hora de administrar las
vacunas. Algunos de los errores mas fre-
cuentes en la practica habitual de los ulti-
mos afios, son: administrar vacunas a eda-
des no consideradas dptimas (por ejemplo
triple virica o meningococo C a los 11 me-
ses), mantener la dosis de hexavalente de
los 18 meses en pacientes con pautas 2+1,
retraso u olvido en la administracién de la
tercera dosis de vacuna de rotavirus pen-
tavalente, omitir la dosis de hexavalente
de 18 meses en pacientes con pauta 3+1,
olvido de la dosis de meningococo C a los
12 meses o retraso en la administracion
de vacunas correspondientes a los 11y 12
meses (por estar muy cercanas ambas ci-
tas).

Todo este galimatias, acaecido ademas un
ano tras otro, da alas a los movimientos
temerosos de las vacunas y contrarios a su
uso (anti-vacunas o miedo-vacunas), para
desgracia de muchos nifios con derecho a
disfrutar de un dptimo estado de salud.
Con la intencién de conocer la opinién de
la poblacién a este respecto, desde una
consulta de Atencidn Primaria se coordind
en 2016 la realizacidon de una encuesta a
padres de pacientes pediatricos de diver-
sos centros de salud de Gran Canaria y Te-
nerife. Los resultados, extraidos de 139 re-
gistros, son esclarecedores y revelan una
necesidad que los progenitores demandan
a gritos: informacidn vacunal. Las conclu-
siones fundamentales de la encuesta se
resumen a continuacion:

* Un 58 % de los padres encuestados
creen que las vacunas pueden tener
efectos adversos graves en algunos
nifos. Ello revela que la desconfianza
esta ahi, latente, aunque reconforta
pensar que existe una conciencia de
que los efectos adversos graves, aun-
que extremadamente raros (este matiz
es el que falta por afianzar), pueden
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aparecer. Por otra parte, también pue-
de extraerse del resultado que hasta
un 40 % desconoce que se podrian
producir eventos adversos graves
(aunque sean extraordinariamente in-
frecuentes), lo cual revelaria una falta
de informacion en ese sentido.

* Un 76 % de los progenitores reconoce
al pediatra como el agente adecuado
y de mayor confianza para transmitir-
le informacidn sobre vacunas. Un 3 %
reconoce confiar mas en las recomen-
daciones lanzadas desde los medios
de comunicacion (probablemente este
porcentaje sea mayor).

* Hasta un 44 % confesaba que su des-
confianza hacia las vacunas habia au-
mentado con los distintos vaivenes
producidos en los ultimos afios en la
politica vacunal (prohibicidon de la va-
cuna de la varicela, retraso en la ad-
ministracién de la Tdpa de los 6 afios,
etc.).

* Sise les pidiera autorizacion y opinion
a los padres de si proceder o no a va-
cunar a sus hijos, el 36 % no se veria
lo suficientemente informado como
para tomar esa decision con seguridad
y responsabilidad.

* El 64 % de los encuestados referia que
echaba de menos una mayor informa-
cion sobre vacunas. A esto si que debe-
mos responder los profesionales impli-
cados, sencillamente porque, si no se
la damos nosotros, la informacioén iran
a buscarla a otro sitio, con el riesgo
que ello implica (foros de antivacunas,
mitos sin base cientifica, opiniones de
individuos sin formaciéon en vacunas,
etc.).

A la vista de los resultados de la encuesta
y todo lo expuesto en este trabajo, se su-
gieren soluciones a los problemas detecta-
dos y mejoras para optimizar la percepcién
gue tiene la poblacién de las politicas va-
cunales en nuestro medio, a saber:

* Ofrecer una informacién veraz, acce-
sible y actualizada sobre vacunas a la
poblaciéon, por escrito y describiendo
tanto los beneficios como los riesgos
(haciendo hincapié en el balance cla-
ramente favorable a los primeros) que
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conlleva la vacunacién. En este aparta-
do se encuentra también la promocién
de areas para padres de webs especia-
lizadas en vacunas (por ejemplo el rea
de familias del portal de vacunas del
CAV-AEP: http://vacunasaep.org/fami-
lias), la imparticion en la misma con-
sulta de charlas personalizadas para
padres indecisos, desmontando los mi-
tos sobre las vacunas, o la celebracién
de sesiones sobre vacunacion infantil
para embarazadas y sus parejas.

Cuidar, desde los organismos compe-
tentes de Salud Publica, las politicas
relacionadas con vacunas, evitando
o previendo fallos en la distribucidon
de vacunas incluidas en calendario,
aumentando la comunicacidn con los
profesionales sanitarios, especialmen-
te en situaciones de cambios en la po-
litica vacunal (inclusién de nuevos pre-
parados, retrasos en la administracién
de vacunas por desabastecimiento u
otras circunstancias). Los profesionales
gue proporcionan la asistencia deben
ser informados de esos cambios antes
que la poblacién general.

Seleccionar representantes expertos
para comunicarse con la prensa en
temas relacionados con vacunas, evi-
tando los errores que condicionan ti-
tulares engafiosos, sensacionalistas o
inciertos.

Aumentar la proporcién de profesiona-
les sanitarios vacunados, con las estra-
tegias que sean necesarias para conse-
guirlo y de esta forma, predicar con el
ejemplo para aumentar la confianza de
la poblacién en las vacunas.

Establecer acciones punitivas colegia-
les contra personal sanitario que pro-
mueva acciones, en su ambito laboral
o fuera de él, que vayan en contra de la
vacunacion de la poblacién que atien-
den.

Negociar con los laboratorios farma-
céuticos y cooperativas distribuidoras
de medicamentos aspectos éticos y
de garantia de abastecimiento de va-
cunas. Si no hay garantia de abasteci-
miento, no deberia salir un producto al
mercado.

* Trabajar por la equidad en las politicas
vacunales de todo el pais, luchando
contra las desigualdades que depen-
dan de la comunidad auténoma en la
que se nazca (exceptuando las pecu-
liaridades de indole epidemiolégico,
como la vacunacion sistematica con-
tra hepatitis A en Ceuta y Melilla, por
ejemplo).

Para concluir, diremos que, como en mu-
chos aspectos de la Medicina, nuestra ca-
pacidad de desarrollar la empatia hacia el
paciente y sus familiares, posicionandonos
para observar la realidad de la asistencia
sanitaria desde su punto de vista, nos ayu-
dara a mejorar y a aportar una atencion,
en general, mas satisfactoria.
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CALENDARIO VACUNAL
DE LA COMUNIDAD AUTONOMA DE CANARIAS
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Figura 2
Calendario Vacunal de la Comunidad Autonoma para nirios nacidos en 2014
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CALENDARIO VACUNAL INFANTIL
DE LA COMUNIDAD AUTONOMA DE CANARIAS
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Figura 3* =
Calendario Vacunal de la Comunidad Autonoma para ninos nacidos entre 1 de Enero de 2015 y
30 de Junio de 2016
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Figura 4
Calendario Vacunal de la Comunidad Autonoma para nirios nacidos después del 1 de julio de 2016
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CALENDARIO DE VACUNACIONES SISTEMATICAS DE LA ASOCIACION ESPANOLA DE PEDIATRIA 2018

Comité Asesor de Vacunas
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Virus del papiloma VPH
humano’ 2 dosis
Meningococo B'? MenB | MenB | MenB MenB
Rotavirus'' RV RV (RV)
Vacunas Vacunas
financiadas no finandiadas
Figura 5
Calendario de Vacunaciones Sisteraticas de la Asociacion Espafiola de Pediatria 2018. Comité
Asesor de Vacunas.
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Calendarios Vacunales vigentes en Canarias en 2018, segun la fecha de nacimiento de cada nifio
y recomendaciones de vacunaciones 2018 CAV-AEP
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CONSEJO INTERTERRITORIAL DEL SISTEMA NACIONAL DE SALUD
CALENDARIO COMUN DE VACUNACION INFANTIL
Calendario recomendado afo 2018
EDAD

0 2 - 1 12 15 34 6 12 14
meses | meses | meses | meses | meses | meses | afios | afios | afios | afios

VACUNACION

Poliomielitis

Difteria-Tétanos-Pertussis

Haemophilus influenzae b

Sarampion-Rubeola-Parotiditis

Hepatitis B™

Enfermedad meningococica C

Figura 7
Calendario Comun de Vacunacion Infantil del Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de
Salud para 2018

Figura 8

Portada del Manual de Vacunaciones
editado por la Direccion General de
Salud Publica del Gobierno de Cana-
rias en 1985

MMEBCCEON CENELAL
DE SALlD FUMCA

CORSEITELA D SANEwiL
TEARAD ¥ AERVRCIOS SO0TALLS
GEOWEND DE CAMNARLAS




46 canarias pediatrica - vol. 42, n°1

Articulos de revision

Tabla 1. Primer calendario oficial de vacunacion infantil en Espaiia (1975)

3 meses Poliomielitis 1 Tétanos/Difteria/Tosferina
5 meses Poliomielitis 1,2,3 Tétanos/Difteria/Tosferina
7 meses Poliomielitis 1,2,3 Tétanos/Difteria/Tosferina
9 meses Sarampion (*) 1978

15 meses Poliomielitis 1,2,3 Tétanos/Difteria

20 meses Viruela

6 anos Poliomielitis 1,2,3 Tétanos

11 afos Rubeola (s6lo nifias) 1979
14 aiios Poliomielitis 1,2,3 Tétanos

BCG siguiendo las indicaciones de las autoridades sanitarias. Otras vacunaciones, como la antipaludica,
se utilizan en circunstancias especiales.
(*) La vacuna antisarampioén puede asociarse con la de la parotiditis.

Tabla 2. Calendario de vacunacién por bandas aprobado en 1995 por el
Consejo Interterritorial del Sistema Nacional de Salud.

Vacunas

Poliomielitis

Difteria-Tétanos-
Tosferina

Sarampion-
Rubeola-
Parotiditis

Hepatitis B

EDAD

2-3 4-5 6-7 12 15 18 6 7 10 11 13 | 14 anos
meses meses meses meses meses meses afos afos afnos afos  afos

VPO1 VPO2 VPO3 VPO4 VPOS5
DTP1 DTP2 DTP3 DTP4 DT Td (c)
TV1 (a) TV2

HB x 3 dosis (b)
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Tabla 3. Historia del calendario de vacunaciones en Espafna. Fechas
importantes

1800. Vacunacion frente a la viruela. No obligatoria

1921. Vacunacion frente a la viruela. Obligatoria

1944. Vacunacion obligatoria frente a la viruela y la difteria

1963. Programa piloto de vacunacién antipoliomielitica en Ledn y Lugo

1965. Campafa masiva de vacunacion antipoliomielitica y frente a la difteria, tétanos y tosferina

1968. Vacunacion en 11 provincias espafolas frente al sarampién. Retirada de esta vacuna en 1970

1975. Primer calendario sistematico de vacunacion en Espafia

1979. Se propone la suspension a nivel mundial de la vacunacion frente a la viruela; en Espafia tiene lugar en 1980

1981. Se introduce en Espania la triple virica a los 15 meses

1989. Se introduce una segunda dosis de triple virica a los 11 afios

1992-1996. Se introduce la vacunacion frente a la hepatitis B en recién nacidos y lactantes

1996-2000. Se introduce la vacunacion frente a Hib

2002. Se introduce la vacuna antimeningocécica C conjugada

2004. Cambio de VPO a VPI

2006. Vacunacion frente a la varicela a todos los nifios entre los 10 y los 14 afios de edad, que no hayan pasado la enfermedad
con anterioridad, ni hayan sido previamente vacunados

2007. Introduccion de la vacuna frente al VPH en las nifias entre los 11 y los 14 afios de edad

2012. Introduccion de la Tdpa a los 6 afios de edad y otros cambios menores

2013. Minimos cambios con el de 2007, siendo el mas importante la nueva pauta de vacunacion frente al meningococo C
2015. Inclusion de VNC en pauta de 3 dosis en el primer afio y el adelanto a los 12 afios de la vacuna VPH de las nifias

2016. Penultima modificacion propuesta, con la introduccion de la vacuna frente a varicela con 2 dosis: a los 15 meses y a los 3-
4 afos

2017. Ultima modificacion prevista, con cambio de la pauta de vacunas hexavalentes a 2+1 y la introduccién de 1 dosis de polio
inactivada a los 6 afos, cuando alcance esa edad la cohorte de los que inician esta pauta

Hib: Haemophilus influenzae tipo b. VNC: neumococo conjugada. VPH: virus del papiloma humano. VPI: polio inyectable
inactivada. VPO: polio oral atenuada.
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Tabla 4 Vvacunas sistematicas no incluidas en el calendario del Consejo
Interterritorial del Sistema Nacional de Salud o administradas fuera de edad
recomendada en aquél, que estan integradas en calendarios autonémicos en vigor
[modificado de (6)]. (A fecha de 1 de Marzo de 2018)

Comunidad o Vacuna y pauta de administraciéon
ciudad autonoma

Varicela a los 10 afos
MenC a los 13 afos
2.2 Tdpa a los 13 anos

Asturias

Castillay Ledon Mantienen la vacunacion neonatal universal frente a la hepatitis B,
lo que supone una pauta de 4 dosis de esta vacuna

Programa piloto de vacunacion frente a las hepatitis A y B, iniciado
en el curso académico 1998-1999 y prorrogado hasta 2013-2014, a
los nifios en una franja de edad de 11-12 afios. En la actualidad se
prolonga este programa con esta dosis de los 11-12 afos hasta el
curso 2018-2019, que se complementa con 1 dosis a los nifios de 1
y 6 anos, para que en un plazo de 5 afos todos los nifios de 1 a 11
afnos estén protegidos.

Cataluina

Vacunacion frente a VPH con el preparado nonavalente

Hepatitis A alos 15 meses y a los 2 afios
HA + HB a los 13 afios a los nifios no vacunados o que no hayan
pasado la enfermedad anteriormente

Ceuta

Madrid En el primer afio la vacunaciéon antimeningocdcica C consta de 2
dosis, alos 2 y 4 meses de edad, pues la vacuna que alli se utiliza
no admite la pauta de dosis Unica

. Hepatitis A a los 15 meses y 2 afos

Melilla 4 9

HA + HB a los 13 afos a los nifios no vacunados o que no hayan

pasado la enfermedad anteriormente

Segunda dosis de Triple Virica y Varicela en forma de Vacuna

tetravirica (SRPV). Proximamente lo haran Galicia y Castilla 'y
Baleares y Ledn.

La Rioja,

Valencia
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Tabla 5. Calendario de Vacunaciones de Canarias en 1985

3 meses DTP* POLIO TRIVALENTE

5 meses DTP POLIO TRIVALENTE

7 meses DTP POLIO TRIVALENTE

15 meses TRIPLE VIRICA (SARUPA)
18 meses DT POLIO TRIVALENTE

6 afos T POLIO TRIVALENTE

11 afios RUBEOLA (nifas)

14 afios T POLIO TRIVALENTE

Cada 10 Afos AF

*Embarazadas T Segun inmunizacidn previa

DTP: DIFTERIA TETANOS PERTUSIS

DT: DIFTERIA TETANOS

T: TETANOS

SARUPA: SARAMPION, RUBEOLA, PAROTIDITIS
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La logopedia en el ambito pediatrico

M2 Macarena Alvarez Hernandez ;

Centro Logopédico y Psicomotriz Macarena Alvarez

C.ELPS. Santa Rosa de Lima. Madres Dominicas. La Laguna

R R R L T TR TR

Introduccion

Se entiende por atencion temprana el conjun-
to de intervenciones, dirigidas a la poblacién
infantil de 0-6 afios, a la familia y al entorno,
gue tienen por objetivo dar respuesta lo mas
pronto posible a las necesidades transitorias
0 permanentes que presentan los nifios con
trastornos en su desarrollo o que tienen el
riesgo de padecerlos. Estas intervenciones,
gue deben considerar la globalidad del nifio,
han de ser planificadas por un equipo de pro-
fesionales de orientacion interdisciplinar o
transdisciplinar?.

Ante esta definicidon nos planteamos quien o
guienes son las personas que tienen mas faci-
lidad para detectar dificultades en el desarro-
llo del nifio. En primer lugar estan los padres
que son con los que pasan mas tiempo, por
otro lado todos aquellos profesionales con los
gue se relaciona el nifio: cuidadores, familia-
res, educadores infantiles... y principalmente
la figura del pediatra, que es a quien primero
acuden los padres cuando tienen dudas so-
bre si su hijo o hija esta teniendo un correcto
desarrollo.

El pediatra de atencién primaria tiene una
importante funcién de detectar precozmente
cualquier indicio de alteracion y por ello, de-
beria profundizar en el conocimiento de las
alteraciones del habla infantil de manera pre-
coz. Quien no tiene lenguaje no aprende, y
quien posee un lenguaje pobre, aprende con
dificultades®.

Un alto porcentaje de nifos que llegan a la
etapa escolar con dificultades en el desarro-
llo del lenguaje, de no ser tratados a tiempo
de manera especifica, con alta probabilidad
desarrollaran dificultades para acceder al
aprendizaje de la lectura y la escritura. Son
niflos que siempre leen como habla y muchas
veces también escriben como hablan.

Es necesario escuchar a los familiares y ante
la pregunta sobre si deben llevar a su hijo a
ser valorado por un especialista, nuestro con-
sejo es no dudar y decir siempre “si”, salvo
gue se cuente con una formacion especifica

en el tema y se pueda realizar una valoracidn
especifica mediante analisis del lenguaje del
nifio en la propia consulta.

Algunos de los signos de alarma que deben
tenerse en cuenta podran observarse en la
tabla que se muestra a continuacién, siempre
teniendo en cuenta que cada nifio es un mun-
doy puede estar por delante pero no muy por
debajo del rango?.

Algunos de los estudios referentes sobre
como debe ser el desarrollo en la adquisi-
cion del habla en el nifio, indican que hasta
los siete anos pueden adquirir los fonemas
del castellano?, sin embargo, muchos de es-
tos estudios estan realizados en la época de
la Ensefianza General Basica (E.G.B.), cuando
los nifilos maduraban la primera etapa de in-
fantil y comenzaban la alfabetizacion a partir
de los 6 anos. La realidad de hoy en dia es que
nuestros nifos y niflas empiezan el aprendi-
zaje de la lectura y escritura, de un segundo
0 en ocasiones un tercer idioma desde los 3
0 4 anos y de 32 de Educacion Infantil, en la
mayor parte de los centros escolares, salen
leyendo y en ocasiones escribiendo incluso
las silabas trabadas. Por ello la prevencién es
muy importante.

Cuando derivar al especialista del
lenguaje (Logopeda)

La funcién del logopeda es evaluar, diagnos-
ticar e intervenir en los trastornos de la co-
municacioén, lenguaje (oral y escrito), el habla
y la voz, por tanto puede trabajar tanto en
el drea educativa como sanitaria. Dentro de
esto debemos pensar en todo lo que hay rela-
cionado con ello: si hay una malformacién en
la arcada dentaria por un uso inadecuado del
chupete, el logopeda se encargara de evaluar
como es la deglucidn y corregir el mal habito
para evitar que la arcada siga deformdndose,
o que llegada la edad en la que deba colo-
carse ortodoncia, estén corregidas las fun-
ciones alteradas para evitar la tan frecuente
recidiva; si un nifio de tres anos no habla y
presenta mal comportamiento (pega, escupe,
corre, no hace caso...), realmente es porque
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Tabla I. Algunos signos de alarma

¢ No responde a un sonido de manera refleja, ni le tranquiliza la voz materna
0-3 meses ¢ Emite sonidos monocordes
No succiona correctamente

Ausencia de sonidos modulados

No se orienta hacia la voz de la madre

No emite sonidos guturales para llamar la atencidn

No hace sonar un sonajero si se le deja al alcance de la mano

No juega con sus vocalizaciones, repitiéndolas e imitando a las del adulto
No acepta la cuchara

No muestra interés por los alimentos

3-6 meses

Ausencia de monotonia en el balbuceo

No vocaliza para llamar la atencion

No juega imitando gestos que acompafan a canciones infantiles o sonrie al reconocerlas
No dice adids con la mano cuando se le indica

No quiere probar alimentos nuevos

Mancharse o ciertas texturas le provocan arcadas

6-9 meses

No reconoce cuando le nombran “mama” y “papa”
No comprende palabras familiares

No entiende una negacion

No responde a “dame”

9-12 meses

No dice “papad” y “mama” con contenido semantico

No sefala objetos ni personas familiares cuando se le nombran
No responde de forma diferente a distintos sonidos

No se entretiene imitando y escuchando determinados sonidos
No nombra algunos objetos familiares

12-18 meses

No presta atencién a cuentos

No comprende érdenes sencillas (sefialar con el dedo, negar con la cabeza...), si no se
acompanan de gestos indicativos

No identifica las partes del cuerpo

No conoce su nombre

No hace frases de una palabra a los 18 meses y de 2 o 3 a los 24 meses

No utiliza palabras significativas sencillas

18-24 meses

No hace frases de 3 o 4 palabras

No usa el “yo”

No comprende el “mi”, “mio”, “tu...

No responde a preguntas sencillas

No se observa un gran avance en la adquisicion de vocabulario (aprox.500 palabras a los
36 meses)

24-36 meses

¢ No se comunica ni se relaciona de manera eficaz con sus iguales y adultos

* No entiende las drdenes sencillas que se le proponen

* No aprende normas basicas escolares: asociar su simbolo con dénde debe colgar la
3 afos mochila

¢ No mira a la cara cuando se le habla o cuando habla

* No se le entiende lo que dice.

Aparecen bloqueos en el habla (tartamudez - disfemia evolutiva)

* No se expresa con claridad y fluidez
¢ No atiende a érdenes
¢ No mantiene una conversacion con fluidez y coherente
4 afios * No realiza correctas las concordancias de los tiempos verbales regulares
e Muestra dificultad para integrar aprendizajes escolares
¢ No es capaz de contar silabas dando palmas
¢ No es capaz de decir palabras (concepto)
¢ No articula todos los fonemas del castellano (incluida /rr/)
¢ Presenta dificultades para el aprendizaje de la lectura y escritura
5 afios ¢ No muestra interés por el aprendizaje
* No es capaz de jugar con las silabas: conteo, quitar, poner, agrupar
¢ No centra la atencion en la tarea propuesta y requiere cambiar continuamente

* Esta tabla es orientativa y sumatoria. No quiere decir que si un nifio a los cuatro anos pre-
senta blogueos en el habla, ya no sea necesaria la valoracion, al contrario... si se observa una
alteracidén a posteriori el problema puede agravarse por lo que recomendamos remitir antes
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tiene hiperactividad o porque al no tener sus
herramientas de comunicacion adecuadas se
desespera al no poder decir lo que quiere o
piensa... Todo es una cadena.

Por tanto el pediatra como primer asesor
familiar y profesional capaz de detectar qué
puede pasar, deberia consultar o remitir al
logopeda cuando observe alguna alteracion
en la comunicaciéon, lenguaje, habla y voz.
De esta manera conseguiremos prevenir gran
parte de los trastornos que aparecen a partir
de los 5 afos. Pero también deberia hacer-
se con una pequefia bateria de exploracién
en consulta para poder sacar informacion
lingliistica del niflo colaborador. Entre otros
aconsejamos: contar con algun cuento o |a-
mina a color sobre la que hablar con el nifio;
contar con algun juego (encajable, puzzle...)
para valorar por ejemplo el vocabulario (“va-
mos a decir animales y por cada uno pone-
mos una pieza”...); imagenes reales de obje-
tos conocidos para valorar si los conoce, si
es capaz de contar las silabas; imagenes que
contengan todos los fonemas a explorar y ver
si articulan correctamente, estan en proceso
0 cometen errores articulatorios de sustitu-
cion: “perro” dice “pedo”. Es muy facil hacer-
se con una pequefia bateria de exploracién
propia sélo hace falta dedicarle un rato a ello.
Si pensamos en cudles son las principales
consultas que hacen los padres en la consulta
de pediatria, en relacion al desarrollo de su
hijo o hija, que tiene que ver con el logopeda,
podemos hablar en los siguientes trastornos:

Trastornos del habla

Este trastorno se caracteriza por tener afecta-
da la dimensidn fonoldgica, es decir las alte-
raciones a nivel articulatorio exclusivamente.
Cuando sdlo se ve alterado un fonema habla-
mos de dislalia y cada fonema tiene su pro-
pio nombre (/d/ deltacismo, /k/ kapacismo...,
aunque la dislalia mas conocida es el rotacis-
mo que afecta a la “erre” o “ere”). Cuando los
errores articulatorios afectan a varios fone-
mas, hablamos de retraso del habla.

Los dislalias o errores articulatorios concretos
pueden ser*:

a) Evolutiva: son errores que aparecen en el
habla durante el proceso de adquisicién
del lenguaje. Aunque hasta los 4 afios no
se corrigen errores como /rr/, si es nece-
sario tener en cuenta qué errores apare-
cen en el habla y cémo afectan a la inte-
raccion para decidir intervenir o no.

b) Funcionales: se deben a que el nifio co-
mete errores en el punto o modo de ar-
ticulacién, por un mal habito en muchas
ocasiones.

c) Audidgenas: estan relacionadas con la
mala audicién puntual por presencia de
moco en el oido de manera regular o en
si por un déficit auditivo. Los nifios que
presentan periodos de presencia de moco
en el oido son propensos a desarrollar su
lenguaje con multitud de errores. Es fre-
cuente confundir /r/ (ere) con /I/. Por tan-
to un nino con una dislalia de este tipo no
sera conciente de que /kalamelo/ es inco-
rrecto.

d) Organicas: se deben a una alteraciéon o
lesion que conlleva errores en el habla,
como pueden ser:

e Diglosias (labio leporino uni o bilate-
ral, fisura palatina, frenillos, parali-
sis...): malformaciones en los drganos
gue intervienen en el habla.

e Disartrias (afectacién neurolégica que
impide una correcta articulacién): al-
teraciones en el habla debidas a una
afectacion de los centros neuronales
(SNC).

A la hora de intervenir en un caso de dislalia o
retraso del habla, lo ideal es hacerlo lo antes
posible ya que de esta manera, evitaremos
que el nifio llegue a la etapa de aprendizaje
de la lectura y escritura hablando mal.

Hay que tener en cuenta que cuando los erro-
res se deben a causas funcionales o audidge-
nas normalmente la evolucidn es rapida y po-
sitiva. Sin embargo en el caso de las causas
organicas, alcanzar una normalizacién en el
habla en ocasiones es incluso imposible. Por
tanto en casos en los que se detecte desde el
nacimiento una alteracidn organica que pue-
da afectar al habla, debe empezarse la inter-
venciéon de manera precoz, incluso desde la
semana de nacimiento como sucede en los
casos de labio leporino o fisura palatina.

Retraso del lenguaje

Cuando hablamos de lenguaje tenemos que
tener en cuenta que podemos hablar de cua-
tro dimensiones:

1. Dimension fonoldgica: hace referencia a
la articulacién y a todo lo que ello requie-
re (respiracion, tonicidad, coordinacién



de los 6rganos que intervienen en el ha-
bla, ritmo, prosodia...)

2. Dimension semdntica: en este caso habla-
mos del vocabulario que se conoce. Mu-
chas veces confundimos el que un nifio
no nos denomine, con desconocimiento,
y esto no tiene porqué ser asi, ya que pue-
de que no sea capaz de decir el nombre
qgue corresponde, pero si es capaz de se-
falar o designar, demostrando que si tie-
ne el concepto.

3. Dimensidon morfosintactica: el uso de las
palabras y como se estructura la informa-
cidon que se quiere transmitir, tiene que
ver con esta dimension (concordancias
género — numero; tiempos verbales...).

4. Dimensién pragmadtica: tendremos en
cuenta cdmo se comunica el nifo y cémo
hace uso del lenguaje en los distintos con-
textos y hablamos de pragmatica. En oca-
siones vemos cdmo un niflo se comunica
mas y mejor en un contexto o con unas
personas que con otras. El analisis del len-
guaje en los distintos contextos facilitara
conocer qué nivel de desarrollo o seguri-
dad tiene el nifio para relacionarse con el
medio y con sus iguales o los adultos.

Cuando estas cuatro dimensiones en mayor
o menos medida se ven afectadas, alteran la
comprensién y expresion del nifio, por lo que
en este caso hablamos de retraso del lenguaje.

Segun el grado de afectacidon podemos hablar
de distintos grados de afectacién *:

1. Retraso simple o leve del lenguaje: Las
primeras palabras aparecen mds tarde y
el proceso evolutivo posterior también se
ve enlentecido (unién de palabras para
formar frases, concordancias, adquisicion
de vocabulario...). La comprensién es me-
jor que la expresion lo que parece indicar
gue en ocasiones estan dentro de la nor-
malidad. En general presentan también
un retraso en el desarrollo motor, preci-
sién y coordinacién éculo manual...

2. Retraso moderado del lenguaje o disfasia:
Se caracteriza por la falta de organizacién
en el lenguaje. Aunque a nivel anatémico
todo aparece normal, la expresidon esta
bastante afectada y conlleva dificultades
en el aprendizaje tanto en lectura como
escritura. A nivel comprensivo podemos
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decir que se caracterizan por mejorar
cuando tienen apoyo visual, pero carecen
de estrategias para entender los abstrac-
tos, dobles sentidos, bromas...

3. Retraso grave del lenguaje: Normalmen-
te hablamos de retraso grave cuando a
la edad de 5 afios practicamente no han
adquirido el lenguaje oral. Lo adecuado
seria no esperar a hacer este diagndstico
a la edad de cinco anos, sino comenzar la
intervencién antes, ya que son nifios que
se detecta claramente el desfase en el de-
sarrollo desde el periodo de adquisicion y
desarrollo.

Aunque en todos los casos la expresidon y com-
prensién estan alterados, en este caso se ob-
serva claramente el déficit a nivel comprensi-
vo que mejora con el apoyo visual, necesario
en la mayor parte de los casos (pictogramas,
pistas visuales, imagenes reales, gestos...).

Trastorno de la fluidez del habla?

Son varios los términos con los que nos refe-
rimos a las personas que presentan bloqueos
en el habla. Suelen ser tartamudez o disfemia.
El término tartamudez se define como una al-
teracion en la fluidez del habla, caracterizada
por las repeticiones o prolongaciones de so-
nidos, silabas, palabras y bloqueos al hablar.
Estas alteraciones son involuntarias y no se
aprenden, aunque el contexto si tiene que
ver.

La mayor parte de las ocasiones esta asocia-
da con un trastorno de ansiedad, estrés.., que
no controla la persona y hace que aparezcan
dichos bloqueos. Se suelen sentir rechazados
y muestran pensamientos negativos sobre si
mismos.

El entorno y los padres son un papel funda-
mental en el afianzamiento de dichos blo-
gueos o en la superacién de los mismos.
Como conductas asociadas que pueden ob-
servarse estan: sobreesfuerzo al hablar; an-
siedad y estrés; conductas de evitacidn; pen-
samientos y sentimientos negativos; relacio-
nes sociales alteradas...

Desde el momento en que se detecta la dis-
femia es aconsejable acudir a un especialista,
ya que un 82% de los nifios detectados e in-
tervenidos antes de los cinco afios, consiguen
superar esta dificultad. Mientras que la recu-
peracion es de un 37% si se evalUa e intervie-
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ne después de los cinco anos.
Existen distintos tipos de disfemia o tartamu-
dez:

1. Evolutiva: normalmente igual que apa-
recen los errores articulatorios durante
el proceso de adquisicidon del lenguaje,
también hay un periodo entorno a los dos
aflos y medio a 3 - 4 que pueden aparecer
bloqueos. Con las pautas adecuadas sue-
len remitir.

2. Cldnica: hace referencia al tipo de bloqueo
y ocurre cuando el nino repite o “clona” la
primera silaba de la palabra con la que va
ainiciar el discurso. (P.ej: /ka — ka — kasa/).

3. Tbénica: En este caso se caracteriza por
realizar un gran esfuerzo previo a que
salga el primer sonido de la palabra que
va a decir. Esto puede suceder perfecta-
mente antes o durante el discurso. (P.ej. /

pppppppato/).

4. Mixta: No suele aparece un tipo puro de
bloqueo, sino que normalmente se dan
ambos pero con predominio de una. En
estos casos hablaremos de disfemia téni-
co-clénica o clonico-tonica.

Trastornos de voz®’

Son muchos los especialistas que consideran
normal que un nifio presente disfonia conti-
nuamente, de hecho incluso algunos especia-
listas en otorrinolaringologia consideran que
no es necesario explorar ni intervenir en es-
tos casos.

Lo cierto es que afortunadamente cada vez
hay mds conciencia sobre la importancia de
mantener una voz limpia desde la infancia, ya
que el tener una buena voz de adulto depen-
de en muchas ocasiones de cdmo haya sido
de pequeno.

Si un nifio presenta hipertrofia adenoidea o
amigdalina, probablemente sea un respira-
dor bucal, lo que conlleva que la mucosa que
recubre las cuerdas vocales se reseque vy, al
chocar, se dafien provocando: edema, micro-
noédulos - nddulos... Por otro lado, si la respi-
racion no es la adecuada, se genera un sobre-
esfuerzo vocal en la zona del cuello, (pode-
mos ver cdmo a muchos nifios como se suele
decir “se le hincha la vena”), lo que conlleva
gue se acostumbre a hablar forzando... Esto
se sistematiza y conlleva a que presente una

patologia vocal que requiera en un futuro de
cirugia incluso.

Las familias de estos nifios ven muchas veces
como normal que se queden “roncos” o sin
voz de manera regular y su idea se ve refor-
zada por la opinidn del especialista. Este nifio
crece escuchando su voz como “normal” y las
personas que lo rodean también. Hasta que
probablemente en la pubertad aparezcan las
voces rotas caracterizadas en muchas ocasio-
nes por una mezcla entre disfonias y los fa-
mosos “gallos”.

Otro tipo de voz peculiar que aparece en la
prepubertad y pubertad se conoce como “pu-
berfonia” y esta relacionada al propio creci-
miento de la laringe.

Tanto en el caso de los pequefios como en los
preadolescentes que presentan puberfonia,
la intervencién logopédica precoz se basa en
aportar, en los mas pequenos, pautas a las fa-
milias junto con el trabajo directo con el niiio,
mientras que en los mayores la intervencion
es corta de aproximadamente 8 -10 sesiones
en las que se consigue que el chico mantenga
una voz limpia y normal.

Trastormos en la alimentacion

Muchas veces se desconoce la funcion del lo-
gopeda dentro de los trastornos relacionados
con la deglucién y alimentacidn, sin embargo,
aunque sea un campo que requiere especial
formacion, es funcién del logopeda evaluar,
diagnosticar e intervenir en algunos trastor-
nos relacionados con este tema.

Cuando un niflo nace con problemas de suc-
cion sin trastorno asociado, el logopeda se
encargara de estimular la musculatura para
favorecer la fuerza y coordinacién; se encar-
gara de valorar si el tipo de tetina que se em-
plea en biberén y chupa es el adecuado se-
gun la boca del pequeiio vy, en funcién de ello
cambiarla, asi como el flujo, posicionamiento
a la hora de dar la toma... En la mayor par-
te de los casos estos nifios suelen conseguir
alimentarse sin mayor dificultad. En cambio
cuando el problema de succién se asocia a
una patologia como puede ser una fisura ve-
lopalatina, el proceso de intervencién es mas
lento, ya que el profesional debe acompafiar
al pequefio y a la familia en todo el proceso
de alimentacién con las cirugias pertinentes.
Muchos son los nifios que nos llegan con pro-
blemas para comer: rechazan muchos alimen-



tos, sélo comen triturados colados porque si
no se vomitan... La ansiedad que genera esta
situacién en las familias es muy grande, no
sabiendo como actuar. Muchas veces inten-
tan distraer al pequeno en el momento de
las tomas con juguetes, dibujos animados...,
y lo que consiguen es que el nifio crezca no
siendo consciente del “momento de comer”.
Aprenden a “no disfrutar” con las comidas,
pues no estan interiorizando las sensaciones
que les genera alimentarse. Con el tiempo,
estos ninos pueden incluso dejar de asistir a
eventos sociales como cumpleafios porque
no son capaces de interactuar de la mane-
ra esperada a la hora de compartir una me-
rienda. La observacion de la ingesta y analisis
de todo el proceso de alimentacion en estos
casos, hace que el logopeda especialista en
deglucidn pueda intervenir desde un punto
de hipersensibilidad o hiperselectividad oral
e incluso corporal.

Niflos con cardiopatias, nifilos oncoldgicos...
gue en muchas ocasiones llevan sonda na-
sogastrica requieren de la evaluacion e in-
tervencién logopédica, orientada a retirar la
sonda y a basar la alimentacién por boca.

El paso del biberén a la cuchara, que en oca-
siones rechaza el nifio, es un proceso en el
que el especialista evalla si el tipo de cucha-
ra (forma, tamafo...) es el mas apropiado y
lo cambia si lo considera oportuno. La mane-
ra de introducir el alimento con cuchara, la
cantidad... todos estos aspectos en los casos
en los que el proceso de alimentacidn esta
afectado, debe ser tratado.

Por otro lado contamos con los casos en los
que el nifio, presenta cuadros respiratorios
de respiracién con fallo de medro en ocasio-
nes, estos casos son caracteristicos en las dis-
fagias, por lo que la evaluacidn y adaptacion
del alimento, la textura, volumen... debe ser
pautada por el especialista en muchos casos.
En todos estos casos mencionados anterior-
mente, la frustraciéon de la familia al ver que
su hijo no esta alimentandose correctamen-
te, que no aumenta en talla y peso de mane-
ra adecuada... es enorme, llegando a sentirse
culpables de ello. Por eso la intervencidn con
estos pequeios en el drea de alimentacién
debe realizarse lo antes posible haciendo
participe de ello a los familiares.

Dificultades de aprendizaje

Dentro de las dificultades de aprendizaje, la
dislexia es la mas conocida.
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La dislexia o trastorno especifico de la lectu-
ra, tiene clara relacién con los trastornos del
lenguaje, puesto que el fallo cognitivo que
condiciona la dislexia es una alteracion en las
capacidades fonolégicas.?

Se considera conciencia fonoldgica® a la habi-
lidad para analizar la estructura de los sonidos
del habla. Esta relacionada directamente con
el correcto aprendizaje de la lectura como co-
rroboran estudios realizados a lo largo de to-
dos estos afnos.

La dislexia es un trastorno permanente, de
origen neuroldgico, caracterizado por la pre-
sencia de una serie de dificultades que impi-
den la correcta decodificacion, en ausencia
de otras causas como puede ser: alteracion
sensorial (vista, oido...), cognitiva, emocional
0 ambiental. A pesar de ser un trastorno per-
manente, con una intervencidon tempranay la
metodologia apropiada, puede superarse en
gran medida.

La mejor manera de prevenir y evitar la dis-
lexia es iniciar la intervencién preventiva en-
torno alos 4 o 5 afios especialmente en aque-
llos nifios en los que se detectan dificultades
en el desarrollo y adquisicion del lenguaje. *°
Leer no es mds que asociar un grafema a un
sonido, unirlo y una vez unido entenderlo. Pa-
rece facil, pero el proceso por el cual se llega
a leer de manera comprensiva es complejo.
Cuando alguno de los elemento falla se ge-
neran falsas rutas, que conllevan a un mal
acceso a la comprensidn lectora del texto. La
estimulacién previa en conciencia fonoldgica,
silabica y léxica es fundamental para acceder
a comprender lo que se lee.

No podemos determinar que un nifio presen-
ta dislexia por ejemplo a los seis afios. Para
poder realizar el diagndstico en este senti-
do, debe realizarse una valoracion adecuada
donde se detecten los errores especificos que
presente, y comenzar un programa de inter-
vencion adaptado para valorar la evolucion.
Se podra considerar dislexia cuando el des-
fase sea de dos cursos, no habiendo ninguna
alteracion asociada de las mencionadas ante-
riormente.

A nivel de escritura, lo primero que llama la
atencidn en un nino pequefio es cémo pinta,
como coge el lapiz, como es la direccionali-
dad del trazo... si es correcta o invierte. La
escritura conlleva relacionar un sonido con
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una grafia y, no siempre es facil ya que como
sabemos, aunque nuestra lengua es transpa-
rente, a una misma grafia le pueden corres-
ponder distintos sonidos segun por ejemplo
de la vocal que la acompariie. Este proceso
de integracion es complejo y en ocasiones,
aunque la lectura va relativamente bien, las
principales dificultades se dan en esta area.
Muchas veces los nifios que presentan erro-
res articulatorios no sélo leen como hablan,
que es ldgico si pensamos que no pronuncia
correctamente un sonido, pero es que tam-
bién “escriben como hablan”, llegando a es-
cribir “cadamelo” en lugar de “caramelo” por
ejemplo.

Cuando en la etapa de educacion infantil ob-
servamos que un nifno presenta dificultades
articulatorias, y se aproxima a la etapa de
aprendizaje de la lectura y escritura (4 afios
hoy en dia en la mayor parte de los centros
educativos), debemos prevenir posibles erro-
res de conversién. Si no se trabaja en la eta-
pa de educacion infantil la correccién articu-
latoria, en 12 de educacién primaria que es
cuando comienzan a trabajar la autonomia y
comprension lectora, ya que las letras se sue-
len dar todas en 5 anos, comenzaran los pro-
blemas de aprendizaje.

Trastormo del espectro autista (TEA)"

Leo Kanner describié en 1943 por primera vez
el autismo como un “sindrome especifico a
diferencia de otras alteraciones psicopatolo-
gicas de la infancia.”

Desde entonces muchas han sido las investi-
gaciones que han cambiado la definicidén has-
ta que el Diagnostic and Statistical Manual
of Mental Disorders-5 (DSM-5), lo considera
como un trastorno en el neurodesarrollo, dis-
tanciandose de lo que se conocia como Tras-
torno Generalizado del Desarrollo (TGD).

Los criterios diagndsticos del TEA segun el
DSM-5 (APA, 2013) se presentan a continua-
cion:

A) Deficiencias persistentes en la comunica-
cién y en la interaccién social en diversos
contextos, manifestados por lo siguiente,
actualmente o por los antecedentes:

A.1) Deficiencias en la reciprocidad so-
cioemocional; por ejemplo: acerca-
miento social anormal, fracaso en la
conversacion normal en ambos sen-

B)

tidos; disminucién en intereses, emo-
ciones o afectos compartidos; fracaso
al inicia o responder a interacciones
sociales

A.2) Deficiencias en las conductas comu-
nicativas no verbales utilizadas en la
interaccidén social. Por ejemplo: co-
municacién verbal y no verbal poco
integrada; anormalidad en el contacto
visual y del lenguaje corporal; defi-
ciencias en la comprensién y el uso de
gestos; falta total de expresion facial y
de comunicacion no verbal.

A.3) Déficits en el desarrollo, manteni-
miento y comprensidn de relaciones.
Por ejemplo: dificultad para ajustar el
comportamiento a diversos contextos
sociales; dificultades para compartir el
juego imaginativo o para hacer amigo;
Ausencia de interés por las otras per-
sonas.

Patrones restrictivos y repetitivos de
comportamiento, intereses o actividades
gue se manifiestan en dos o mas de los
siguientes puntos, actualmente o por an-
tecedentes (los ejemplos son ilustrativos,
pero no exhaustivos)

B.1) Movimientos, uso de objetos o habla
estereotipada o repetitiva. Por ejem-
plo: estereotipias motrices simples;
alineacién de juguetes; cambio de
lugar de los objetos; ecolalia; frases
idiosincrasicas.

B.2) Insistencia en la monotonia. Excesi-
va inflexibilidad a rutinas, o patrones
ritualizados de comportamiento ver-
bal y no verbal. Por ejemplo: elevada
angustia ante pequefios cambios; di-
ficultades con las trancisiones; patro-
nes de pensamiento rigido; rituales de
saludo; Necesidad de seguir siempre
la misma ruta o de comer los mismos
alimentos cada dia.

B.3) Intereses muy restrictivos y fijos que
son anormales en cuanto a su intensi-
dad y focos de interés se refiere. Por
ejemplo: fuerte vinculo o elevada pre-
ocupacion hacia objetos inusuales; In-
tereses excesivamente circunscritos y
perseverantes.

B.4) Hiper o hiporreactividad a los estimu-
los o interés inusual por los aspectos
sensoriales del entorno. Por ejemplo:



aparente indiferencia al dolor/tempe-
ratura; Respuesta adversa a sonidos y
texturas especificas; oler o tocar exce-
sivamente objetos; fascinacién visual
con luces o movimientos.

Los sintomas tienen que manifestarse
en el periodo de desarrollo tempra-
no. No obstante, pueden no revelarse
totalmente hasta que las demandas
sociales sobrepasen sus limitadas ca-
pacidades. Estos sintomas pueden
encontrarse enmascarados por estra-
tegias aprendidas en fases posteriores
de la vida.

C) Los sintomas causan deterioro clinico sig-
nificativo en el area social, laboral o en
otras importantes para el funcionamiento
habitual.

D) Las alteraciones no se explican mejor por
una discapacidad intelectual o por un re-
traso global del desarrollo.

Todos los puntos en los que debemos fi-
jarnos para valorar si un nifio presenta
un trastorno de espectro autista, si nos
fijamos siguiendo los criterios del DSM-
5 estan mayormente relacionados con
la comunicacion e interaccion social. Por
este motivo, al detectar cualquier altera-
cidon comunicativa, debemos empezar un
programa adaptado descartando posibles
causas del desfase y valorar, a posteriori,
tras un periodo de intervencién logopédi-
ca, si realmente se corrobora el diagnds-
tico de TEA o no, ya que en muchos casos
se realiza diagndstico sin valorar algun
tipo de intervencién.

Deficiencila auditiva

“El diagndstico de la sordomudez no suele ser
facil en los primeros tiempos de vida infantil,
y hay que reconocer que los otélogos, y aun
mas los pediatras, se equivocan con mucha
frecuencia.

Los nifios son llevados al médico porque no
hablan, pensando los padres que tienen una
enfermedad en los érganos de la palabra, en
la que la lengua tiene siempre, segun ellos.
Un gran papel.” (...)*?

Asi empezaba el Dr. Perell6 uno de sus capi-
tulos de los tantos libros sobre sordera que
escribié hace muchos afios. Afortunadamen-
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te todo esto ha cambiado y sigue cambian-
do. La pérdida auditiva se suele detectar en
el nacimiento gracias a la realizacién de las
otoemisiones acusticas y, posteriores prue-
bas pertinentes como los Potenciales Evoca-
dos de Tronco Cerebral (PEATC). Pero si nos
fijamos en la descripcidn que aparece, el pro-
blema del habla es el motivo por el que los
padres acuden normalmente a consulta. Ahi
la importancia del lenguaje y comunicacion.

Hoy en dia la deteccidon precoz de la pérdida
auditiva no sélo permite colocar las préte-
sis adecuadas: audifonos, implantes coclea-
res.., sino especialmente favorece el que el
nifo pueda empezar junto con su familia, un
programa de estimulacion temprana que le
permita comunicarse de manera efectiva a
ser posible en tiempo y forma, tanto con sus
iguales con los adultos, y asi poder tener un
desarrollo dentro de la norma, siendo escola-
rizado en una escuela ordinaria y accediendo
a los aprendizajes escolares correctamente.

Esta “normalidad” que buscan todas las fa-
milias, podran ser posible siempre que se co-
mience un programa de estimulacidon desde
el momento en que se detecta la pérdida.
Estimular el resto de sentidos, y sobretodo
aportar las herramientas comunicativas ade-
cuadas a cada caso, es funcidn del especialis-
ta del lenguaje.

Supongamos que tenemos un nifio recién na-
cido al que se le diagnostica sordera profunda
neurosensorial bilateral, y al que, cumplien-
do requisitos se le recomienda el implante
coclear. Ese nifo y su familia deberan acudir
a un programa de entrenamiento desde los
primeros meses de vida, en los que se le en-
sefiard y condicionara para que, tras la colo-
cacion del implante, sea capaz de indicarnos
si oye o no determinados sonidos, y asi poder
ir ajustando la programacion para que desa-
rrolle el lenguaje como cualquier oyente, por
via auditiva con la intervencion del logopeda
especializado en terapia auditivo verbal .

Mientras llega el momento del implante es
necesario aportar a ese nifio en su primer afo
de vida, de las herramientas gestuales que le
permitirdn comunicarse de manera efectiva
incluso antes de que un oyente diga sus pri-
meras palabras.

Casos como este, son nifios a los que a la
edad de cinco aios se les puede dar el alta ya
gue consiguen alcanzar un nivel de desarrollo
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lingliistico acorde a la edad que presentan,
siendo capaces en la mayoria de los casos de
mantener incluso una conversacion telefoni-
ca.

Otros

Son muchisimos los trastornos con afectacion
en la comunicacion: paralisis cerebral, afa-
sias, sindromes (Goldenhart, Williams, Pierre
Robin, West...), y una lista interminable que
requerira lo antes posible una evaluacién e
intervencién por parte del especialista del
lenguaje (logopeda).

A modo de conclusién y bajo nuestra expe-
riencia de mas de 15 afios trabajando con ni-
fos de todas las edades, consideramos que
“el lenguaje estructura el pensamiento” por
lo que cuanto antes se trabaje el desarrollo
comunicativo lingliistico menos probabilidad
habra de tener dificultades en los aprendiza-
jes escolares. La atencion temprana es la gran
aliada contra las dificultades de acceso a la in-
formacidn y la que nos ayuda dia a dia a me-
jorar la calidad de vida de nuestros pacientes
y sus familias.
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Tradicionalmente, el zumo de frutas es un
alimento que los pediatras recomendaba-
mos dar a los lactantes al comienzo de la
alimentaciéon complementaria, por su alto
contenido en vitamina C y en agua, y por su

excelente palatabilidad. Hasta hace unos
meses, las recomendaciones en nutricidn
infantil de la Academia Americana de Pe-
diatria (AAP) incluian dar exclusivamente
lactancia materna a los nifnos hasta los 6
meses, o en su defecto, leche adaptada, no
siendo necesario ningln otro alimento, sal-
VO excepciones. A partir de los seis meses de
vida, con la introduccion de la alimentacion
complementaria, se consideraba el zumo de
frutas una opcidon adecuada. En esta linea,
en el “Programa de Salud del nifio” de nues-
tra comunidad?, se recomienda también “no
dar zumo de frutas antes de los seis meses”.

Las nuevas Recomendaciones de la AAP de
Mayo de 2017 retrasan a los doce meses,
la edad 6ptima para introducir el zumo de
frutas?®. Este cambio en la recomendacion se
explica, sobre todo, por las tasas crecientes
de obesidad y la preocupacién por la salud
dental, ante la evidencia acumulada que
asocia caries y obesidad con exceso de zumo

de frutas, y ante los estudios que corroboran
que en EEUU gran parte del consumo de fru-
ta de los nifos y adolescentes entre dos y 18
afios se hace en forma de zumos, lo que pre-
dispone a un exceso de calorias ingeridas.

En los nifios entre uno y tres afios, la reco-
mendacion actual de la AAP es que no se
deberia sobrepasar una raciéon de zumo de
cuatro onzas/dia (equivalente a 118 cc/dia).
En el caso de los adolescentes, no se debe-
rian exceder las 8 onzas diarias (equivalen-
te a 236 cc/dia). Recordemos que los enva-
ses unidosis habituales en Espafia contienen
entre 200 y 250 cc.

Las razones que esgrimen los expertos de la
AAP son multiples. En primer lugar, el hecho
de dar zumo a un lactante puede acompa-
fiarse de una disminucion del aporte de le-
che. Si se administra en sustitucién del agua,
supone un aporte caldrico extra; pero si sus-
tituye a la leche, implica una reduccién de
la ingesta de proteinas y grasas y de algunos
minerales, ya que el zumo contiene sobre
todo agua y carbohidratos (sacarosa, fructo-
sa, glucosa y sorbitol, del 11-16%), pero no
contiene grasa ni colesterol ni fibra, a me-
nos que tengan incluida la pulpa3. Todo lo
anterior contribuye a una ganancia de peso
inadecuada, generalmente por exceso. De
hecho, desde hace tiempo se conoce la rela-
cion entre obesidad, y en algunos casos mas
raros, de desnutricion y talla baja, y la in-
gesta excesiva de zumos de fruta en nifios*>.

Las recomendaciones actualizadas del Comi-
té de Nutricidon de la AAP incluyen:

1. No dar zumo de frutas antes de los doce
meses y limitarlo en edades posteriores,
siendo el maximo permitido ocho onzas
al dia en los adolescentes, como se expu-
so en el parrafo anterior.

2. No dar el zumo en biberdn ni en otros
dispositivos autoadministrables por el
nino, al ir a acostarse, ni tampoco fue-



ra de las comidas, por dos razones: para
evitar caries® y para evitar que el zumo
se convierta en una cantidad extra de ca-
lorias ingeridas.

Animar a los nifios a comer fruta com-
pleta, entera, o triturada segun la edad,
gue es mas adecuada que el jugo, por su
contenido en fibray por su mayor poder
saciante.

Los zumos envasados que se den a los
ninos deben ser 100% zumo de fruta sin
azUcares anadidos, y pasteurizados para
evitar que contengan patégenos causan-
tes de enfermedades potencialmente
graves.

En los nifios que consultan por diarrea,
flatulencia o dolor abdominal hay que
investigar la dosis diaria de zumos que
ingieren, ya que el exceso de éstos pue-
de ser la causa.

La cantidad de zumo ingerido debe tam-
bién averiguarse en nifos con obesidad y
falta de medro.

En relacion al uso de zumo de frutas en la
gastroenteritis aguda (GEA) , desde hace
tiempo se sabe que no es una opcidn
adecuada’. La recomendacion de la AAP
es usar soluciones de rehidratacion oral
siempre que sea posible. El dar zumo de
fruta, aunque sigue siendo una practica
muy extendida, se desaconseja por su un
alto contenido en carbohidratos (11-16
g%) en comparacion con las soluciones
electroliticas orales recomendadas (2,5-
3 g%), lo que puede exceder la capacidad
de absorciéon del intestino, dando lugar
a una diarrea osmoética que empeora la
gastroenteritis. Ademas, el bajo conte-
nido en iones de los zumos (1-3 mEqg de
Na*/l frente a 40-45 mEq de Na*/l de la
solucién de rehidratacién) puede produ-
cir hiponatremia en los nifios con GEA,
cuyas heces contienen gran cantidad de
Na*.

En los nifios que necesitan tomar far-
macos, hay que tener en cuenta que
muchos jugos de frutas contienen fla-
vonoides. Asi, por ejemplo, frutos como
el pomelo, los ardndanos, la granada y
la manzana contienen algunos de ellos
(naringina, hesperidina, hesperetina, flo-
ridina, floretina, quercetina, kaempferol)
gue pueden disminuir la actividad enzi-
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matica de varias proteinas de transporte,
alterando la biodisponibilidad del farma-
co. Por ello, aunque no es una contrain-
dicacién absoluta, debe evitarse el zumo
de algunas frutas como el pomelo en
ninos que tomen medicamentos como
ciclosporina, tacrolimus, atorvastatina, y
antiretrovirales®, cuyo metabolismo de-
pende de la enzima de la familia de las
oxidasas, CYP3A4 (Citocromo P450 3A4).
Ademas, el pomelo, la naranja y la man-
zana contienen flavonoides que pueden
reducir la actividad del trasportador
de acidos organicos OATP2B1°. Existen
otras interacciones entre el CYP2C9 vy
los zumos de ardandanos y granadas que
pueden afectar también la biodisponibi-
lidad y eficacia de algunos farmacos de
uso frecuente como atenolol, ibuprofe-
no, warfarina, fenitoina, fluvastatina vy
amitriptilinal®. Debemos tener en cuen-
ta que en la clinica diaria es muy dificil
evaluar el grado de la interaccién entre
el zumo y el farmaco, ya que depende
de muchas variables (cantidad del zumo
ingerida, concentracion, momento de la
ingesta, cantidad de flavonoides de la
fruta de la que se extrae, actividad de la
enzima, etc). Los pediatras debemos co-
nocer estas interacciones para detectar-
las y evitarlas en la medida de lo posible.

Estas recomendaciones podrian cambiar si
futuros estudios logran aclarar diversos as-
pectos, como por ejemplo, si el efecto bene-
ficioso sobre el perfil lipidico que se obser-
va en adultos que toman zumo de naranja,
aparece también en los nifos!! o incluso la
propia relacién entre la ingesta de zumo en
ninos y obesidad que no es undnime en to-
dos los trabajos. Un meta-analisis publicado
en 2017, aunque no resulta absolutamente
concluyente, si encuentra que existe rela-
cion entre la ingesta de zumo de fruta y el
aumento de indice de masa corporal en los
nifios entre uno y seis afios aunque no en los
mayores, entre siete y 18 afios*?.

Por el momento, en vista de la alta tasa de
sobrepeso-obesidad infantil existente en
nuestra Comunidad (44% en el estudio ALA-
DINO 2013)** y del adelanto detectado en la
edad de aparicion de esta patologia en nues-
tro medio!4, parece razonable que incluya-
mos en nuestro Programa de salud del nifio,
la recomendacién de “No incluir el zumo de
fruta en la dieta de los lactantes hasta cum-
plir los doce meses”
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El estreptococo beta-hemolitico del grupo
A (EBHGA), de la clasificacion de Lancefield,
también conocido como Streptoccocus pyo-
genes, es un patégeno relacionado con un
amplio y frecuente espectro de enfermeda-
des en ninos y adolescentes, que abarcan
desde la faringoamigdalitis aguda, y sus posi-
bles complicaciones, a infecciones invasivas.
Solo con las faringitis por EBHGA se calcula
que en el mundo entero se producen anual-
mente mas de 600 millones de casos®.

Pese a la alta y uniforme sensibilidad del EBH-
GA a la penicilina, las infecciones por este
germen contindan originando problemas cli-
nicos y de salud publica. La inmensa mayoria
de infecciones por EBHGA son relativamente
benignas y de corta duracién, pero pueden
originar graves complicaciones, supurativas y
no supurativas?.

1. Supurativas: resultan de la diseminacién
del EBHGA; dentro de ellas podemos dis-
tinguir, a su vez, locales y sistémicas.

e locales: otitis media, sinusitis aguda,
abceso periamigdalino, mastoiditis,
abceso retrofaringeo, adenitis cervical
supurada, impétigo.

e Sistémicas: como neumonia, infeccion
metastasica, fascitis necrotizante, y
sindrome del shock téxico estreptoco-

H 3
cicod.

2. No supurativas: a diferencia de otras bac-
terias piogénicas, y esto es muy impor-
tante y especifico del EBHGA, después
de una infeccion previa aparentemente
no complicada, es capaz de producir gra-
ves secuelas de aparicidon retrasada, no
supurativas, como son la artritis reactiva

(AR) la glomerulonefritis postestrepto-
cocica (GNPE) y la fiebre reumatica (FR).
Esta Ultima tiene una prevalencia de 0,3-
3% en paises en vias de desarrollo, pero
menor en paises desarrollados (0,01%).
Es mds discutible la relacién con el sin-
drome PANDAS (Pediatric Autoimmune
Neuropsychiatrics Disorders Associated).
Ademas, en las ultimas décadas, se ha
observado un incremento global de las in-
fecciones invasivas, sin que se conozca la
causa *®,

Con todo ello se calcula que el EBHGA, apar-
te de su gran morbilidad, puede causar unas
500.000 muertes anuales, basicamente en
paises no desarrollados, pero también en los
desarrollados, sobre todo por el sindrome del
shock téxico estreptocdcico (SSTE) cuya mor-
talidad puede alcanzar el 26,8%>¢.

Microbiologia

El EBHGA es un coco Gram positivo que crece
en cadenas, produciendo pequefias colonias
de color blanco a grisaceo, rodeadas de un
halo de hemdlisis (estreptococo hemolitico),
cuando se cultivan en medio sangre-agar.
Se diferencia de otros estreptococos beta-
hemoliticos por poseer, en su pared celular,
un antigeno polisacdrido especifico de grupo
(antigeno de Lancefield)’. A su vez el EBHGA
puede subdividirse en mds de 100 serotipos
por la proteina M presente en la superficie
celular y por las fimbrias que se proyectan
desde el borde externo celular.

El genotipado y la serotipificacién de la pro-
teina M tienen valor epidemioldgico y asi se
ha comprobado que los serotipos de EBHGA
que producen faringitis raramente producen
infeccion cutanea, y viceversa, que la patolo-



gia nefritdgena se produce mas por las cepas
cutaneas que por las faringeas; respecto a
la fiebre reumatica no la producen las cepas
involucradas en infecciones cutdneas y solo
unas pocas de las que producen faringitis;
también que las infecciones invasivas se aso-
cian con determinados tipos de proteina M
de algunas cepas?.

La pared celular del EBHGA es una estructura
compleja. En cepas en proceso de divisidon ac-
tiva, la célula estd recubierta de una capsula
de acido hialurdnico de la cual protruyen fim-
brias, con proteina M asociada a polimeros
de acido lipoteicoico, los cuales permiten la
adherencia del EBHGA a las células epitelia-
les; también el EBHGA expresa “pili” que co-
rresponden al clasico antigeno T°.

El EBHGA produce y libera un gran nimero de
substancias, algunas de las cuales son tdxicas
para el ser humano’®. La estreptolisina S es
responsable de la hemdlisis beta; la estrep-
tolisina O, es una toxina colesterol-depen-
diente, emparentada con la alfa-hemolisina
del estafilococo; ambas dafian no solo a los
hematies sino también a diversas membra-
nas celulares y organelas; la estreptolisina O
es antigénica. Las exotoxinas pirogénicas es-
treptocécicas pueden actuar como superanti-
genos, desencadenado la proliferacién de lin-
focitos T y liberacién de citoquinas. También
producen bacteriocinas, que matan a otras
bacterias Gram positivas y asi facilitan la per-
sistencia de la colonizacion o la infeccidn. Va-
rias peptidasas fragmentan el complemento.

Complicaciones - patogenesis
Tres mecanismos implicados®:
1. Supuracién, como ocurre en las faringitis.

2. Elaboracién de toxinas, como sucede en
el sindrome del shock téxico estreptoco-
cico.

3. Mecanismo inmunitario, tal como sucede en
la fiebre reumatica y la glomerulonefritis.

El primer paso consiste en la colonizacion de
las células de la via aérea superior o de la piel.
Estan descritos varios factores de adherencia,
incluyendo el acido lipoteicoico, pili, proteina
M, etcétera; posteriormente se produce in-
vasion intracelular de las células del aparato
respiratorio lo cual puede iniciar la invasion
sistémica'’.
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La propension del EBHGA a producir infeccio-
nes severas en nifios, adolescentes y adultos
sanos, se debe a su capacidad de resistir los
mecanismos innatos inmunes por efecto de
las peptidasas que degradan el factor 5a del
complemento, factores de quimiotaxis de los
neutrdéfilos, inmunoglobulinas y péptidos ca-
tidnicos antimicrobianos.

Estreptococo y faringitis

Las faringitis por EBHGA son muy frecuentes
y asi son las responsables del 5 al 15% de fa-
ringitis del adulto y del 20 al 30% de las farin-
gitis en nifos; aunque la mayor parte de las
veces, dichas faringitis tienen curso benigno
y se resuelven incluso sin tratamiento, pue-
den en ocasiones producir complicaciones
supurativas locales o sistémicas, y complica-
ciones no supurativas. Un diagndstico certero
seguido por un tratamiento antimicrobiano
adecuado servira para prevenir las posibles
complicaciones y reducir la contagiosidad***3,

Los sintomas clinicos de la faringitis por EBH-
GA, por desgracia, se asemejan y solapan en
muchas ocasiones con los sintomas produci-
dos por otras faringitis, como las viricas, ha-
ciendo muchas veces imposible el diagnds-
tico clinico y pudiendo propiciar todo ello el
uso inadecuado de antibidticos en pacientes
que no los precisan. Aunque hay sintomas
gue sugieren viriasis como son la secrecidn
nasal, la tos, afonia o ulceras orales, salvo es-
tas ultimas, ninguno de ellos permite excluir
del todo al EBHGA?.

En consecuencia, disponer de test de diag-
nostico rapido (TDR) para el estreptococo es
crucial para tratar los casos positivos y no fa-
cilitar aparicién de resistencias tratando con
antibiéticos a patologias viricas que son mas
frecuentes®>®,

La situacidn en adultos no es similar pues en
adultos la enfermedad es mas benigna que
en nifios y adolescentes y la fiebre reumatica
posterior es excepcional. Por ello no es obliga-
do realizar TDR para el estreptococo en adul-
tos, adolescentes mayores (un limite puede
ser 15 anos), ni en menores de 2-3 anos, los
cuales, por inmadurez inmunoldgica, no van a
desarrollar fiebre reumatica.

Diagnostico diferencial

La faringitis virica inespecifica, es aquella en
la que la clinica no permite orientar el diag-
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nostico etiolégico. Constituye la causa mas
frecuente de faringitis***>.

Suele tener un inicio gradual con fiebre mo-
derada, odinofagia, tos irritativa de intensi-
dad variable, pequefias adenopatias y poca
afectacion del estado general. El examen de
la faringe muestra hiperemia variable. El cua-
dro suele resolverse en 3-6 dias.

En otras ocasiones el cuadro clinico es muy
sugestivo de infecciones especificas’® que de-
scribimos sucintamente:

e Infeccion por adenovirus: puede obser-
varse exudado de aspecto purulento, que
en nifios de menos de 2 afios (menos de
18 meses si asiste a guarderia, lo que,
por otro lado, aumenta la probabilidad
de infeccién por EBHGA) es muy suges-
tivo de infeccidn por adenovirus. Puede
acompanarse de exantema inespecifico,
cuadro catarral y sintomatologia digesti-
va.

¢ Fiebre faringoconjuntival, otra expresion
clinica de la infeccién por adenovirus, es-
pecialmente del tipo 3, que asocia marca-
da hiperemia faringea con conjuntivitis no
purulenta. Es frecuente la palpacion de
adenopatia preauricular. La fiebre puede
durar hasta 7 dias y la conjuntivitis hasta
14. No es excepcional que la conjuntivitis
por adenovirus curse con secuelas perma-
nentes en forma de infiltrados cicatricia-
les que pueden afectar la agudeza visual.
Se han descrito epidemias transmitidas
en piscinas, por inoculacién conjuntival
a partir de agua contaminada. Las farin-
gitis y otras patologias respiratorias por
adenovirus pueden ser confirmadas en la
consulta en menos de 15 minutos con un
test de inmunocromatografia que detec-
ta el antigeno a partir de frotis faringeo o
nasofaringeo.

e La herpangina es una infeccién por co-
xsackie A (6 y 16) y B, y menos frecuen-
temente por enterovirus 71 y virus del
herpes simple, que se caracteriza por la
aparicion de vesiculas de 1-2 mm, que se
circunscriben a la faringe posterior sin re-
basar los pilares anteriores amigdalinos, y
que posteriormente se ulceran, con lo que
podemos hacer el diagnéstico diferencial
con la infeccidn herpética. El nifio puede
sufrir ataques recurrentes. Las infeccio-
nes por enterovirus son mas frecuentes

en verano y principio de otono.

¢ La fiebre faringonodular, también causa-
da por coxsackie, se caracteriza por pe-
qguefios nddulos, no ulcerativos, de color
blanco o amarillento, que tienen la mis-
ma distribucidn que la herpangina, pero
es mucho menos frecuente. El cuadro se
puede prolongar 1-2 semanas.

¢ Laenfermedad boca-mano-pie (coxsackie
A 16 y enterovirus 71) se caracteriza por
fiebre y pequefias ulceras en lengua y mu-
cosa bucal, acompafnadas por vesiculas,
gue no ulceran, en palmas de las manos,
plantas de los pies y espacios interdigita-
les®®. Pueden observarse ocasionalmente
lesiones en tronco y extremidades. Se ha
observado, en algunos brotes epidémi-
cos, onicomadesis (pérdida transitoria de
las ufias) meses después de la infeccion.
Los casos producidos por enterovirus 71
son mucho mas graves, con potencial
afectacion neurolégica?’.

¢ La primoinfeccion herpética suele mani-
festarse con un cuadro febril acompaiia-
do de gingivoestomatitis, con vesiculas
que rapidamente ulceran, que afectan al
paladar duro y a las encias, pero en fases
iniciales puede confundirse con una farin-
gitis virica.

e La mononucleosis infecciosa cursa con
amigdalitis exudativa, adenopatias impor-
tantes (cuello proconsular) y esplenome-
galia; en ocasiones aparece ronquido por
obstruccion respiratoria por la hipertrofia
amigdalar, que luego suele regresar. En ni-
nos pequenos el cuadro es atipico y debe
sospecharse ante toda faringitis exudativa
con test de estreptococo negativo. Es fre-
cuente la aparicion de rash si los pacien-
tes reciben ampicilina.

e En la actualidad puede confirmarse el
diagndstico con un test rapido de inmuno-
cromatografia que detecta en 5 minutos
anticuerpos heterdfilos en sangre capilar,
pero que puede ser negativo en menores
de 5 afios.

Faringitis bacterianas y miscelanea

La faringitis estreptocdcica es la causa mas
frecuente de faringitis bacteriana, pero no
causa mas de un 15% de todos los casos de
fiebre y dolor de garganta.



El EBHGA tiene amplia expresividad clinica.
Los cuadros mas frecuentes son la faringitis,
impétigo (cepas potencialmente nefritégenas,
pero no reumatdgenas), escarlatina, celulitis
y celulitis perianal. Menos frecuentes son
la vulvovaginitis, neumonia, artritis séptica,
osteomielitis, miositis, onfalitis, meningitis,
shock téxico y fascitis necrotizante, de la que
parece haber un aumento reciente de casos
como complicacién de la varicela tratada con
ibuprofeno (una asociacion no determina-
da concluyentemente como causal). No hay
que olvidar las secuelas no supurativas (fie-
bre reumatica y glomerulonefritis). El EBHGA
puede estar presente asintomaticamente en
faringe (estado de portador), recto y vagina
en 10-15% de nifios en edad escolar, pero en
periodos epidémicos hasta un 50% de nifios
pueden estar colonizados. Estos nifios no de-
sarrollan respuesta inmunitaria ni tienen ries-
go de presentar fiebre reumatica o glomeru-
lonefritis2. Su capacidad de transmisién es
baja. Afecta principalmente a nifios de 5-15
afios (“edad de la faringitis”), contrariamente
a las infecciones cutaneas, mas frecuentes en
nifos de 2 a 5 afios. La principal consecuencia
del estado de portador es el confusionismo
gue genera en la interpretacion de los TDR.

La faringitis por EBHGA tiene un periodo de
incubacién de 2-5 dias y un inicio brusco, con
fiebre alta, frecuentemente superior a 392.
La odinofagia es intensa y puede preceder a
la aparicién de la fiebre y de los signos infla-
matorios faringeos, lo que dificulta enorme-
mente el diagndstico, pero tiene un alto valor
predictivo en ninos con faringitis estreptocé-
cica de repeticién’. Las adenopatias tonsila-
res pueden ser de gran tamafo, y suelen ser
dolorosas. El niflo puede estar prostrado, con
cefalea, vomitos, y en ocasiones meningismo.
No es excepcional la presencia de un dolor
abdominal intenso, por adenitis mesentérica,
que plantee dudas diagndsticas con el abdo-
men agudo e incluso provoque apendicecto-
mias blancas. La faringe suele presentar mar-
cada hiperemia, con afectacién variable de
las amigdalas, que frecuentemente presentan
un exudado blanquecino, que no es patogno-
monico de infeccidn bacteriana. Es frecuente
que la Uvula participe de la inflamacion. Sin
embargo, la presencia de una uvulitis circuns-
crita, con gran tumefaccidn, fiebre alta y mal
estado general, en nifos de menos de 3 afios
no correctamente inmunizados, debe hacer-
nos sospechar la posibilidad de infeccién por
Haemophillus influenza invasivo (Hib), y deri-
var al nifio al hospital para descartar meningi-
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tis. En la actualidad en nuestro medio, con co-
berturas vacunales casi universales ante Hib,
una uvulitis es muy sugestiva de infeccidn
estreptocdcica. La presencia de petequias en
paladar blando y/o Uvula es también muy su-
gestiva pero no patognomonica de infeccién
estreptocdcica. Puede observarse lengua
“aframbuesada” (con hipertrofia de papilas),
con exudado blanquecino (lengua aframbue-
sada “blanca”) o con marcada hiperemia (len-
gua aframbuesada “roja”).

Debe valorarse toda la clinica en su contex-
to, puesto que es sorprendente la gran diso-
ciacion que puede haber entre el aspecto de
la faringe y la etiologia de la enfermedad. La
presencia de sintomatologia catarral acompa-
fante (rinitis, tos, ronquera, conjuntivitis no
purulenta), de mialgias y diarrea, siempre se
ha considerado como sugestiva de infeccidn
virica, pero en estudios de deteccidn antigé-
nica, no ha mostrado correlacidon suficiente
con un resultado negativo. La frecuente yux-
taposicién de sintomatologia entre faringitis
bacterianas y viricas hace recomendable en
caso de duda razonable la practica de un test
objetivo. La escala de Centor?8, disefiada para
adultos y adaptada a la edad pediatrica por
Mclsaac?®, otorga un punto a cada uno de los
siguientes factores:

fiebre superior a 382C, ausencia de tos, ade-
nopatias, exudado y edad entre 3 y 14 afos.

Se considera que una puntuacién igual o su-
perior a 3 es sugestiva de etiologia bacteriana,
pero solo 55% de pacientes con puntuacion
de 4 tienen TDR o cultivo + para EBHGAY, y
muchos TDR + cursan con puntuaciones mas
bajas. Se considera que esta escala ha queda-
do obsoleta, pero puede tener cierta utilidad
predictiva cuando no se disponga de métodos
diagnésticos objetivos.

Otras formas clinicas de faringitis

e Arcanobacterium hemoliticum es causa de
faringitis bacteriana en nifios mayores de 10
afos. Es especialmente frecuente entre 15-18
afos, franja etaria en la que puede suponer
el 2,5% de todos los casos. Requiere de me-
dios especiales de cultivo para su deteccion.
Cursa con una faringitis exudativa similar a la
estreptocdcica. En el 50% de casos presenta
un rash escarlatiniforme. A nivel practico la
presencia de faringitis y un exantema suges-
tivo de escarlatina en un nifio mayor de 10
afos, debe hacernos sospechar esta etiologia
y tratar el caso con un macrélido, puesto que
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este germen no responde a la penicilina. Si no
hemos descartado EBHGA con la practica de
un test rapido o cultivo, el macrdlido deberia
ser de 16 atomos (josamicina, midecamicina),
para cubrir adecuadamente ambos gérmenes,
dado que hasta un 20 % de EBHGA en nuestro
medio son resistentes a macrélidos de 14 (er-
itromicina, claritromicina) y 15 atomos (azitro-
micina).

e Sindrome de Lemierre?: Causado por la bacte-
ria Fusobacterium necrophorum. Causa trom-
boflebitis de la vena yugular. Tiene una mor-
talidad del 5-9%. Debe sospecharse ante un
adolescente o adulto joven con faringitis que
empeora bruscamente su estado, con aspecto
toxico y distrés respiratorio (émbolos sépticos
pulmonares).

e Sindrome PFAPA: acrénimo inglés de fiebre
periddica, estomatitis aftosa, faringitis y ade-
nopatias. Es un cuadro recurrente, no excep-
cional si se piensa en él, de causa desconocida,
probablemente infecciosa. Es mas frecuente
en menores de 5 afios. No responde a los anti-
bidticos. Responde rdpidamente a corticoides
(1 0 2 dosis de prednisona); también puede ser
atil la cimetidina?®.

e Escarlatina: Es una reaccion de hipersensi-
bilidad a la toxina pirogénica (antiguamente
conocida como eritrogénica) del EBHGA, de
la que existen 3 clases: A (el mas frecuente),
B y C, con desarrollo de inmunidad especifi-
ca. Un nifio podria presentar por tanto varios
episodios de escarlatina. Es rara en lactantes,
probablemente por la accidon de anticuerpos
contra la toxina pirogénica transmitidos trans-
placentariamente. En la actualidad se presenta
con clinica poco florida, en ocasiones incluso
sin fiebre. Signos claves ademds del exante-
ma, son las lineas de Pastia en los pliegues y
la fragilidad capilar con aparicion de petequias
en zonas muy apretadas por la ropa (test del
torniquete +, o fendmeno de Rimpel-Leede).
Exantemas escarlatiniformes, con clinica atipi-
ca, presentan frecuentemente frotis faringeo
positivo, por lo que, en ausencia de pruebas
objetivas, se recomienda su tratamiento espe-
cifico. Las toxinas pirogénicas A, By C, y otras
recientemente descubiertas, pueden actuar
como superantigenos desencadenando una
cascada de mediadores de la inflamacién y son
causa de enfermedad estreptocécica invasiva.

Complicaciones

Disminuyeron radicalmente con la general-

izacion de los antibiéticos, pero en la actu-
alidad estamos asistiendo a un aumento de
Casos.

e Absceso periamigdalino®>. Es, general-
mente, producido por EBHGA, y mas rara-
mente por estreptococos alfa-hemolitico
y del grupo D, neumococo y anaerobios. La
amigdala afectada protruye medialmente
y el pilar anterior amigdalino se desplaza
hacia delante. Hay desplazamiento de la
tvula y el paladar blando. Si no se trata
puede evolucionar hacia el absceso farin-
geo lateral que puede comprometer la via
aéreay erosionar la arteria cardtida. Debe
derivarse el nifio al hospital para recibir
tratamiento endovenoso. Es mas frecuen-
te en adolescentes y adultos jévenes.

e Absceso retrofaringeo. Es mas frecuente
enmenoresde cuatroafios. Generalmente
producido por EBHGA y mas raramente
por estafilococo. El nifio se presenta con
hiperextensién del cuello, disfagia, saliva-
cion y disnea. La visualizacién de la farin-
ge muestra tumoracion faringea posterior
unilateral en menos del 50% de casos. El
nifo debe ser derivado para recibir trata-
miento endovenoso y en ocasiones des-
bridamiento quirurgico.

e Otras complicaciones supurativas. La oti-
tis media y la adenitis cervical son relati-
vamente frecuentes. La celulitis y la sinu-
sitis son mas raras. La neumonia y empie-
ma son raros. La sepsis es excepcional.

e Complicaciones no supurativas. La fiebre
reumatica (FR) en nuestro medio ha sido
una curiosidad en los uUltimos afos, pero
ha aumentado en Estados Unidos. En la
tabla 1 se indican los criterios de Jones
modificados?3.

No todos los serotipos la causan'. Estan im-
plicados, sobre todo, los serotipos 1, 3, 5, 6,
18, 29. Se ha sugerido para la FR (y para la
GN postestreptocdcica) un mecanismo auto-
inmune por su similitud con otras patologias
inmunes y por el periodo de latencia entre la
infeccion por EBHGA y la FR. La antigenicidad
de varios epitopos, celulares y extracelulares,
del EBHGA y su reactividad cruzada con anti-
genos cardiacos sustentan dicha teoria.

Otra hipdtesis propuesta mas recientemen-
te es que la unién de proteinas del EBHGA
a colageno tipo IV, origina una respuesta de



anticuerpos para el coldgeno, resultando in-
flamacidn especialmente en las areas suben-
doteliales de las valvulas cardiacas y del mio-
cardio.

La glomerulonefritis postestreptocécica se
caracteriza por la instauracidn repentina de
hematuria macroscépica, edema, hiperten-
sién e insuficiencia renal y estd causada por
las cepas “nefrogénicas” del EBHGA. Parece
poco influenciada por la utilizacién precoz de
antibidtico.

Se ha descrito un trastorno obsesivo-compul-
sivo transitorio y de aparicion subita relacio-
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cientemente se ha cuestionado su existencia.
Se propone que anticuerpos contra el estrep-
tococo puedan tener una accién autoinmnu-
ne contra el tejido cerebral, semejante a la
gue produce la corea de Sydenham.

Diagnostico

Como se ha indicado la diferenciacion entre
faringitis bacteriana y faringitis virica es com-
pleja. La valoracién conjunta y cuidadosa de
toda la sintomatologia y semiologia descritas
anteriormente, aun hecha por un pediatra ex-
perimentado tiene una correlacién pobre con
la confirmacién microbioldgica. La faringitis

nado con faringitis estreptocdcica, en nifios  estreptocdcica se ha considerado clasicamen-
de 5-11 afios (sindrome PANDAS), si bien re-  te rara antes de los 3 afios y excepcional antes

Tabla 1. Criterios de Jones (Circulation 2015; 131:1806-1818)

Criterios mayores Criterios menores Infeccion previa EGA

Carditis Sintomas: Cultivo de garganta
Poliartritis migratoria Artralgia +positivo o TDR +
Eriterna marginatum Fiebre Elevacion o incremento

Nédulos subcutaneos Datos de Laboratorio: de anticuerpos contra

Corea > reactantes de fase aguda. estreptococo

VSG elevada

> Proteina C reactiva
> intervalo P-R del ECG

Ataque inicial: 2 manifestaciones mayores, o 1 mayor y 2 manifestaciones menores y eviden-
cia de infeccion reciente por EGA. Ataque recurrente: 2 mayores, o 1 mayor y 2 menores, 0
3 menores (solo en poblaciones con riesgo moderado/ alto) y evidencia de infeccién reciente
por EGA.

Poblacién de bajo riesgo: FR <2/ 100.000 nifios en edad escolar/afio, o la cardiopatia reumati-
ca en todas las edades de <1 /1000 habitantes.

Poblacién de riesgo moderado / alto: incidencia de FR > 2 /100.000 nifios en edad escolar/
afio, o prevalencia de personas mayores con cardiopatia reumatica > 1/1000 habitantes.
Carditis: definida como valvulitis, clinica y / o subclinica (ecografia).

Artritis (criterio mayor): poliartritis en poblaciones de bajo riesgo; monoartritis o poliartralgia
en poblaciones moderadas/de alto riesgo. Nota: una misma articulacion no puede puntuarse
como artralgia y artritis.

Los criterios menores para poblaciones moderadas/de alto riesgo solo incluyen monoartralgia
(poliartralgia para poblaciones de bajo riesgo), fiebre >382C (>38,32C en poblaciones de alto
riesgo), VSG> 30 mm (> 60 mm en poblaciones de bajo riesgo).
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del afio. Sin embargo hay que recordar que en
nifos que asisten a guarderia puede presen-
tarse a partir de los 18 meses, especialmente
en brotes epidémicos. En la actualidad parece
desplazarse hacia edades mas precoces. No
es excepcional la infeccién estreptocécica del
nifo pequeno e incluso del lactante, que no
se manifiesta en forma de faringitis sino de un
cuadro llamado fiebre estreptocdcica infantil
o estreptococosis, de dificil reconocimiento,
gue se manifiesta en el lactante de menos de
6 meses por fiebre inferior a 392, hiperemia
faringea y rinorrea mucoserosa, con impeti-
ginizacidn de las narinas, que se diagnostica
habitualmente como resfriado comun, y en el
nifio de 6 meses a 3 afios con fiebre inferior
a 39,59, rinorrea, hiperemia faringea y mayor
afectacion del estado general, con vémitos,
anorexia y adenopatias, cuadro que se pre-
senta con cardacter intermitente durante 4-8
semanas.

El cultivo de frotis faringeo es el patrén oro
del diagndstico de la faringitis estreptocdci-
ca, pero su resultado diferido le resta utilidad
practica. En los afios 80 aparecieron los TDR
(Test de Diagndstico Répido) de antigeno es-
treptocécico, basados en inmunofluorescen-
cia. Tras el entusiasmo inicial, fueron abando-
nandose al mostrarse como muy especificos,
pero de sensibilidad baja, lo que obligaba
igualmente a practicar cultivo en los resul-
tados negativos. Modernamente, las nuevas
técnicas basadas en inmunocromatografia
han mostrado sensibilidades hasta del 95%,
comparables al cultivo. El uso juicioso de an-
tibidticos deberia apoyarse, entre otros argu-
mentos, en la utilizacion de esta técnica, que
en nuestro medio cada vez esta haciéndose
mas general.

Cuando evaluamos a un nifio con faringitis
aguda, debemos valorar cuidadosamente los
aspectos clinicos y epidemiolégicos antes de
practicar un TDR. Si van en contra de la etiolo-
gia estreptocdcica, la baja probabilidad de un
resultado positivo, que ademas posiblemen-
te reflejaria un estado de portador (15% de
nifios en edad escolar), y la escasa incidencia
actual de fiebre reumadtica (FR) y otras com-
plicaciones graves secundarias a la infeccion
por EBHGA en nuestro medio, no justificaria
el coste de la utilizacion indiscriminada del
test ante cualquier proceso de faringodinia
o hiperemia faringea, mayoritariamente de
causa viral. En cambio, la valoraciéon clinica
pre-test, en casos de una alta probabilidad
clinica y/o epidemioldgica de faringitis es-

treptocécica, origina muchos errores, incluso
cuando esta valoracion clinica se realiza por
pediatras muy experimentados, por lo que el
TDR estaria indicado fundamentalmente en
estos casos, con el objetivo de utilizar ade-
cuadamente los ATB, reduciendo sensible-
mente su uso. En nuestro medio?*, valorando
la correlacidon entre prediccion pre-test de la
etiologia de la faringitis y resultado del test
rapido, la capacidad de prediccién por la clini-
ca fue Unicamente del 57,67%. La utilizacidn
sistematica de test de diagndstico rapido su-
puso un ahorro de ATB en el 54,55% de casos,
y en 22% de casos se indicaron ATB en casos
cuando sin TDR no se hubiera indicado.

Los TDR son en la actualidad mas econdmicos
que el cultivo tradicional del frotis faringeo
en agar sangre de oveja, y ademas ofrecen
una rapidez que permite reducir la disemina-
cion del EBHGA y favorecer la incorporacion
rapida del nifio a su actividad normal, facto-
res con impacto econémico indudable. Ade-
mas, detectan antigeno estreptocdcico hasta
48 horas después de iniciado el tratamiento
ATB, lo que permite suspender en este plazo
tratamientos incorrectos instaurados empiri-
camente.

Tratamiento

Es poco discutida la necesidad de tratar las
faringitis bacterianas con ATB: si bien se
produce mejoria clinica modesta (reduccion
del periodo sintomatico en 12-24 horas), su
uso disminuye el periodo de contagio, y re-
duce drasticamente la frecuencia de compli-
caciones supurativas y de FR. En cambio no
disminuye el riesgo de glomerulonefritis. Sin
embargo, algunos estudios han apuntado
la posibilidad de que un tratamiento precoz
puede comprometer la respuesta inmunitar-
ia y facilitar las recidivas. Para una adecuada
prevencion de la FR es suficiente con iniciar el
tratamiento en los 10 primeros dias de inicia-
do el proceso. Este concepto, bien explicado
y comprendido por la familia, puede ser de
aplicacién sobre todo en nifios con faringitis
de repeticion.

La penicilina sigue siendo el tratamiento de
primera eleccién, puesto que su actividad
frente EBHGA es universal. En los ultimos
afios se ha comunicado una tendencia cre-
ciente de fracasos en la erradicacion (hasta
del 30%), pero no en la respuesta clinica. Este
hecho se ha intentado explicar por factores
tales como incumplimiento terapéutico, esta-



do crénico de portador, eliminacién de la flora
protectora de estreptococos alfahemoliticos
(que ejercen un papel protector, dado que
compiten con el EBHGA por el mismo nicho
ecoldgico, pero no son patégenos) debida al
tratamiento ATB, o tolerancia del EBHGA a la
penicilina (concentracién bactericida minima
mas de 4 veces superior a la concentraciéon
inhibitoria minima). La teoria mas aceptada
es la de la copatogenicidad indirecta, segln
la cual gérmenes cohabitantes de la faringe
y productores de betalactamasa inactivan la
penicilina. Diferentes metaanalisis han coinci-
dido en sugerir la superioridad de las cefalos-
porinas en la respuesta bacterioldgica, pero
no en la respuesta clinica. Sin embargo, en
muchos de los estudios analizados hay erro-
res metodoldgicos, y no se justifica la susti-
tucién sistematica de la penicilina por otras
opciones de mas amplio espectro, pero si su
consideracion en casos seleccionados?.

La penicilina V, sal potdsica de la fenoxime-
tilpenicilina, es el farmaco para tratamiento
del EBHGA mas recomendable en Pediatria,
considerando su eficacia, precio, buena tole-
rancia, y espectro limitado. Tiene una buena
absorcidén que permite obtener niveles plas-
maticos semejantes al de la inyeccion intra-
muscular. Su sabor amargo dificulta el cum-
plimiento, si bien ha mejorado significativa-
mente. La presentacidn en sobres constituye
otro problema para su utilizacién en nifios pe-
queios, que dificilmente aceptan el farmaco
antes de los 5-6 anos. La pauta simplificada
de tratamiento ha mejorado mucho el cum-
plimiento terapéutico, sin disminuir la efica-
cia en la respuesta clinica ni en la erradicacién
bacterioldgica:

e en nifios de menos de 27 kg: 250 mg cada
12 horas durante 10 dias;

e ennifios de mdas de 27 Kg: 500 mg cada 12
horas durante 10 dias.

La penicilina V debe administrarse una hora
antes o 2 horas después de las comidas vy
debe insistirse a la familia sobre la necesidad
de prolongar el tratamiento durante 10 dias,
Unica forma demostrada de prevenir la FR,
para lo que es muy importante que dispen-
semos la cantidad de medicamento necesa-
ria para completar la pauta. Es obligado aislar
al nifo durante 24 horas desde el inicio del
tratamiento antibidtico, periodo en el que es
contagioso. Se ha demostrado que el inicio
del tratamiento antibidtico 48 horas después
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del diagndstico mejora la erradicacién bacte-
rioldgica sin comprometer la prevencién de la
fiebre reumatica. La inflamacién de las amig-
dalas es superior a partir de las 48 horas y ello
favorece la penetracion del ATB. El pediatra
debera contraponer este hecho al retraso en
la incorporacién a la escuela que la aplicacién
de esta recomendacidn comporta forzosa-
mente.

La penicilina benzatina es muy dolorosa y
debe reservarse a pacientes de alto riesgo de
no cumplimiento o con intolerancia evidente
a la via oral:

e nifos de menos de 27 kg: 600.000 u.i. im
dosis Unica;

e nifios de mas de 27 kg: 1.200.000 u.i. im
dosis unica.

En niflos que no acepten la penicilina V, la
mejor opcion es la amoxicilina:

e 50 mg/Kg/dia en 3 dosis, durante 10 dias.
Estudios recientes muestran que la dosis
total diaria fraccionada en dos tomas es
equivalente a tres. Se ha comunicado que
50 mg/kg (maximo 1gr) durante 10 dias
en una sola toma es equivalente a dos to-
mas sin aumentar los efectos secundarios
digestivos %°.

En nifios alérgicos a la penicilina, debe utili-
zarse un macrolido, preferentemente de 16
atomos, con menor indice de resistencias en
nuestro medio que los de 14 (eritromicina,
claritromicina) y 15 (azitromicina). Josamici-
na y midecamicina son equivalentes en esta
indicacién: 50 mg/Kg/dia en dos dosis, duran-
te 10 dias.

En busca de mejorar el cumplimiento, se han
propuesto varias pautas® que reduzcan el
numero de dosis y/o los dias de tratamiento.
Estudios recientes 2% han mostrado que la
amoxicilina en dosis Unica (50 mg/Kg o 750
mg) durante 10 dias es equivalente a penicili-
na V en 3 o 4 dosis. Cefuroxima axetil, duran-
te 5 dias es equivalente a 10 dias. Cefpodo-
xima proxetil, 2 dosis diarias durante 5 dias
se ha mostrado incluso superior a penicilina.
Ceftibuteno, dosis Unica diaria durante 5 dias
ha mostrado también su eficacia. Azitromici-
na, 1 dosis diaria (12 mg/Kg) durante 5 dias
o 20 mg/kg/dia durante 3 dias (60 mg/kg en
total, dosis dobles a las recomendadas para
otras patologias) es equivalente a penicilina,
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pero en nuestro medio no es una opcidn ade-
cuada, dado que hasta un 20% de EBHGA son
resistentes a macrélidos de 14 y 15 atomos.
Hay que recomendar reservar estas opciones
para situaciones especiales en las que por
motivo de horarios familiares, actividad del
nifo, etc., parezca imprescindible su utiliza-
cion. No debe utilizarse nunca trimetoprim-
sulfametoxazol, ineficaz en la erradicacién de
EBHGA.

Remarcamos por tanto la utilidad de un am-
plio conocimiento del EBHGA vy la patologia
que causa, la dificultad del diagndstico clinico
preciso en las faringitis y el uso juicioso de los
TDR para un diagndstico certero y evitar gas-
tos en antibidticos innecesarios, propiciando
la aparicion de resistencias.
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Eponimos en pediatria (17)
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la médula dsea, multiples malformacio-
nes (enanismo, sindactilia, aplasia de ra-
dio, ptosis palpebral, sordera, etc.) y pre-

Introduccion. Definicion del epo-
nimo: enfermedad y sindromes

Remarks on the Relations between Renal Rickets (Renal

Guido Fanconi (1892-1979), fue un pedia-
tra suizo, profesor de Pediatria y director
del hospital infantil universitario de Zurich
(Kinderspital-Zirich)!. Desarrollé una in-
conmensurable actividad, fue un gran in-
novador al aplicar la metodologia cientifi-
ca de la quimicay la fisiologia al estudio de
los problemas clinicos; se le considera uno
de los fundadores de la Pediatria moder-
na, europea pero también mundial.

Pronunciacién segun el Diccionario de la
RANM?Z: Fanconi se pronuncia como se es-
cribe: /Fanconi/

Describid la anemia de Fanconi en 1927 y
el sindrome de Fanconi, llamado también
“De Toni-Debré-Fanconi” en 1936, y se
asocia su nombre hasta con 17 procesos
patolégicos.

Anemia de Fanconi. Enfermedad congé-

nita, trasmitida de forma autosémica re-
cesiva, caracterizada por insuficiencia de

Acta Paediatr 1933; 16:479-484

Arch Med Enfants (Paris) 1934; 37:5497

disposicion al cancer. Sinonimia: anemia
apldsica congénita, anemia constitucional
de Fanconi, pancitopenia de Fanconi. No
debe confundirse con el sindrome de Fan-
coni.

Sindrome de Fanconi. Disfuncién comple-
ta del tubulo proximal del rifién, que se
manifiesta por una diabetes fosfoglucoami-
nada asociada a una acidosis tubular proxi-
mal debida a una pérdida de bicarbonato.
Existen formas primarias de este sindrome
heredadas de forma dominante o recesiva,
y formas secundarias, de las que la principal
causa en la infancia es la cistinosis. Sinoni-
mia: sindrome de De Toni-Debré-Fanconi
(quiza en desuso o de menor uso).

Seleccion de obras de Fanconi

Fanconi, G. Familiéire infantile perniziosa-
artige Andmie (perniziéses Blutbild und
Konstitution). Jb. Kinderheilk., 1927; 117:
257-80.

Jahrb Kinderheilk 1936; 147:299

Dwarfism) and Renal Diabetes,
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nephrite chronigue et une glycosurie

Fanconi G. Der frihinfantile
nephrotischglykosurizche 2wergwuchs
mit hypophasphatersischer rachitis



Fanconi. G. Die nicht diabetischen Glykosu-
rien und Hyperglykimien des alteren Kin-
des. Jb. Kinderheilk., 1931; 133: 257-300.

Fanconi, G. Das Coeliakiesyndrom bei an-
geborener zysticher Pankreasfibromatose
und Bronchiektasien. Wien. med. Wschr.,
1936; 86: 753-56.

Afortunadamente tenemos una biografia
corta escrita por su Unico hijo, pediatra y
también profesor, ademas de discipulo,
Andreas Fanconi, que tiene perspectiva de
primera mano de Guido Fanconi personay
profesor3.

Datos biograficos iniclales

Nacio el 1 de enero de 1892 en Poschiavo,
cantén de Grisones (Graublinden), Suiza,
situado en la zona italianoparlante. Su pa-
dre se llamaba Pietro Antonio, y su madre,
Alice von Grebel. Fue el hijo menor de seis
hermanos. La madre fallecié cuando Guido
tenia 11 afios, de una hemorragia cerebral,
ello supuso “el fin de los mimos” segun sus
palabras®. En 1905 se trasladd a Schiers,
zona germanoparlante de Suiza, idioma
gue no dominaba en esos momentos. Es-
tas circunstancias le hicieron desarrollar
una personalidad fuerte e independiente®.
Incluso su padre en alguna ocasidn inten-
té desanimarle y proponerle trabajar de
camarero en Bilbao. Se distinguid en los
estudios; aunque el propio Fanconi referia
gue su rendimiento estuvo por debajo de
la media®. En 1911 se gradud en bachille-
rato en Zurich. Aprendié aleman en la edu-
cacion, y francés de sus compaieros. Se
matriculé en Medicina en la Universidad
de Lausana y después de continuar sus es-
tudios en Mdnaco, Alemania y Zurich, se
gradud en Berna en 1918-19. Durante la
Primera Guerra Mundial sirvid en el ejérci-
to suizo como médico 3.

Estudios de medicina y forma-
Clon en pediatria

En Medicina, su profesor Erwin H. Ackerk-
necht decia que Fanconi era uno de sus fa-
voritos, por su entusiasmo y su “feu sacré”
-fuego sagrado o “chispa o don especial”-,
su perseverancia y su trabajo duro. Desde
el principio de sus estudios se intereso por
la quimica, incluso monté un laboratorio
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en su residencia®.

Pero el interés de Fanconi no se limité sélo
a las Ciencias naturales. Durante su estan-
cia en Munich escuchd conferencias sobre
filosofia, literatura e historia del arte. En
Berna siguié conferencias juridicas por Eu-
gen Huber. Fue miembro de la asociacién
para la ética y la naturaleza, fundada por
el famoso psiquiatra Auguste Forel (1848-
1931). Gusto de la lectura de filésofos an-
tiguos y contemporaneos.

Tras un breve periodo interesado en la pa-
tologia, comenzd su formacion pediatrica
en 1920 en el Hospital Infantil, Kinderspi-
tal-Zarich teniendo como maestro a Emil
Feer (1864-1955), primer profesor de pe-
diatria de Suiza. Su tesis doctoral *trat¢ el
tema del “lleo congénito” (1920) ©.

Amplié su formacidon en bioquimica con
Emil Abderhalden en Halle, Alemania, en
1922.

En su discurso para la plaza de profesor, en
1926, hablé de los niveles de calcio y fos-
foro en los ninos con raquitismo y tetania;
ello produjo inicialmente una fuerte discu-
sién con algunos colegas pues “jse atrevia
a sangrar a los neonatos y los ninos!”...
Claramente, Fanconi estaba adelantado
a su época, y con ello obtuvo el apoyo de
Feer.

La combinacidn del interés por la bioqui-
mica y su capacidad de observacion clinica
fueron las principales causas de sus descu-
brimientos. Reorganizé y modernizé com-
pletamente el hospital y supo aplicar los
nuevos conocimientos y métodos. Fue el
que instalé el primer laboratorio de quimi-
ca en el Kinderspital-Zarich®.

En 1926 recibié su habilitacion para pe-
diatria; luego profesor “privatdozent”
también en 1926, aifio en que ademas se
casé. Su hijo, Andreas Fanconi, nacié en
1928. Después de la habilitacién, donde
abordd el tema de los aspectos clinicos y
seroldgicos de la escarlatina, fue profesor
de pediatria en la Universidad de Zurich y,
en 1929, cuando tenia 37 afios, paso a di-
rigir el Hospital de nifios sustituyendo a su
maestro Feer ’. Permanecio en este puesto
hasta su jubilaciéon en 1962. Estuvo activo
practicamente hasta su muerte, que fue el
10 de octubre de 1979 en Zurich.
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Su hijo, Andreas Fanconi, cita como cua-
lidades personales que le convirtieron en
eminente médico y profesor carismatico,
asi como en lider de la pediatria en su
pais y a nivel internacional: autoconfian-
za, autodisciplina, curiosidad, resolucién,
diligencia, perseverancia, una excelente
memoria, abundancia de ideas cientificas,
y un optimismo y “fuego sagrado”. Parece
que la valoracién y apoyo de sus profeso-
res universitarios fue muy acertada. Junto
con sus discipulos promocioné la Pedia-
tria y sus subespecialidades, convirtié el
Kinderspital-Zarich en un centro lider en
Europa y mundial: F. Bamatter (1899-1955,
neonatologia), H. Wissler (1906-1983,
neumologia), H. Zellweger (1909-1982,
neuropediatria), C. Gasser (1912-1982,
hematologia), Ettore Rossi (1915-1998,
cardiologia), Andrea Prader (1918-2001,
endocrinologia y su sucesor en la catedray
la direccion del hospital), E. Gautier (1923-
2006, nefrologia), W. Hitzig (1922-2012,
inmunologia).

El tema de la hospitalizacion pediatrica y
las especialidades era una de sus principa-
les dedicaciones &.

sintidé la obligacién de apoyar a sus cole-
gas pediatras y a la nueva generacién de
investigadores. Fanconi fue el presidente
del Congreso Internacional de Pediatria de
1950, en Zurich. Los cursos desarrollados
en el hospital infantil de Zurich sirvieron
para desarrollar la Sociedad Europea de In-
vestigacion Pediatrica (que nacié a raiz del
“Symposium on electrolytes”, en 1954).

Fue Presidente de la Asociacion Interna-
cional de Pediatria —IPA- desde 1947 a
1950y Secretario General de 1951 a 1967.
Colaboré en la organizacién de los sucesi-
vos congresos (La Habana, Copenhague,
Montreal, Lisboa, Tokio). Se llamaba a si
mismo “weltburguer” ciudadano del mun-
do 3. Hablaba con fluidez aleman, italiano,
francés, inglés, y bastante bien el espafiol,
llamaba la atencién su capacidad de mane-
jarlos con un particular sentido del humor
en sus discursos. Participaba activamente
en congresos nacionales de Francia, Ale-
mania, Italia, Suiza y otros paises °.

Actividad Editorial: Texto emble-
matico de pediatria

Fanconi escribié con A. Wallgren (Estocol-

Actividades 1nstitucionales, de mo) el primer texto de pediatria influyen-
dlvulgamon, conferenclas clenti- te aparecido en Europa Continental tras
flcas la Segunda Guerra Mundial *°. La primera

Suiza fue el Unico pais centroeuropeo que
no fue devastado por la Segunda Guerra
Mundial, precisamente por ello, Fanconi

edicion fue en 1950, en alemadn, se tradu-
jo a 9 lenguas, inglés, serbocroata, italia-
no, bulgaro, rumano, polaco, ruso, chino,
lo cual mostré la aceptacion y el éxito del

texto. Con su autoridad y revisién del tex-
to, asegurd la unidad de doctrina. Hay un
Tratado de Patologia Infantil de 1946 de
Debré y Rohmer, franceses, de mucha me-
nor difusion. La ultima edicidon, la 99, fue
de 1972; aunque no tuvo posterior conti-
nuidad *. G Fanconi y A Wallgren. Lehr-
buch der Padiatrie (Neunte, neubearbeite-
te Auflage). 1972. Schwabe Verlag, Basilea
(Suiza). La edicion tenia 41 colaboradores,
incluyendo, entre otros a: H Bickel, A Fan-
coni, O Hovels, A. Prader, E Rossi, HR Wie-
deman, OH Wolf, H Zellweger. Muchos de
ellos escribirian un In memoriam tras su
fallecimiento en diferentes revistas espe-
cializadas internacionales (J Pediatr, Pedia-
tr Padol, Arch Fr Pediatr); asi como en re-
vistas de Austria, EEUU, Hungria, Polonia,
Suiza, etc.

Disponemos de versién espaiiola de la 92
edicion. La traduccion del Tratado de Pe-




diatria 2 fue supervisada por el Dr. J.A Ve-
lasco Collazo, profesor adjunto de la Univer-
sidad Complutense de Madrid, y vio la luz
al mismo tiempo que la alemana. M. 29349
—1972. Ediciones Morata SA. Madrid.

TRATADD DE FECHATRIA

No es un texto facil, pues en muchos ca-
pitulos se exige una profunda meditacion.

Fanconi fundé la revista Acta Helvética Pe-
diatrica, en 1945, y fue su editor jefe has-
ta 1974, fue la revista centroeuropea mas
importante de la postguerra. En 1988 se
integré en European Journal of Pediatrics.

Publicé cientos de trabajos, predominante-
mente en aleman, también en italiano, in-
glés, francés, espaiiol (en revistas de Argen-
tina, Chile, Colombia, Espafa, México, Uru-
guay). En PubMed figuran mas de 200 a su
nombre, desde 1946. Los articulos de Fan-
coni se siguen citando todavia segun Web of
Science y mantiene un indice H de 13.

Plonero en el estudio de diversas
enfermedades hereditarias, me-
tabolicas, hematologicas y ne-
frologicas

Contribuyd a la caracterizacion de nume-
rosas enfermedades, siendo él y su equipo
pioneros en las descripciones clinicas de
numerosas enfermedades o sindromes.

Enfermedades en que Fanconi resalta por
sus pioneros estudios:

Anemia de Fanconi

En 1927 describid “anemia pernicio-
siforme infantil familiar”, entidad he-
matoldgica que llevaria su nombre:
la anemia de Fanconi, o también pan-
mielopatia familiar. Otto Nageli (1871-
1938), fue el que propuso el epdénimo,
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en 1931°.

La describié en tres hermanos que fa-
llecieron entre los 5 y 7 afios, con bajo
peso al nacer, talla baja, pigmentacion
cutanea marcada, diferentes malfor-
maciones congénitas, sobre todo defi-
ciencias en la extremidad superior ra-
dial, astenia, infecciones de repeticién
y sangrados espontaneos por fallo en la

funciéon de la médula dsea.
i

Félle von Fanconi (1926)

Pacientes de la descripcion de G Fanconi. Pri-
mer cuadro: ‘pacientes con diatesis hemorra-
gica’ Segundo cuadro ‘pacientes similares a

anemia perniciosa’
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Paciente original de G Fanconi, presentando la
anemia de Fanconi. Hipoplasia del escafoides
con pulgar corto. Los eritrocitos de la izquierda
son de una extension normal y los de la dere-
cha son de una anemia de Fanconi
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2014, hay editada® una guia de
diagnodstico y tratamiento, que di-
funde la Fanconi Anemia Research
Foundation. De mantenimiento con
trasfusiones, factores estimulado-
res de lineas hemopoyéticas, trata-
miento de los tumores sélidos... El
trasplante hemopoyético alogénico
estd establecido como tratamiento
curativo si hay fallo de médula, mie-
lodisplasia o leucemia, y presenta
unos resultados favorables en torno
al 80-90%.

- la terapia génica, técnica que trans-
mite el gen FANC-C o FANC-A nor-
mal en los progenitores hematopo-
yéticos de los pacientes afectos, se
halla en fase de desarrollo.

Foto con una paciente: 1959. Muestra al Prof.
Fanconi con la paciente Andrea Lee Kuritzky.
La foto fue tomada en el Hospital de nifios en
Los Angeles.

Fibrosis quistica

Mas tarde, entre 1964 y 1976 Schmid,
el propio Fanconi, Schroeder y otros pu-
dieron comprobar que se debia a ano-
malias cromosdmicas y reconocieron su
herencia autosémica recesiva.

Con Schuler, en 1969, incorporaron al
diagnostico la provocacion de la fragi-
lidad cromosdmica con la exposicidon a
agentes alquilantes. En EEUU hay una
fundacion de Investigacion de Anemia
de Fanconi desde hace mas de 25 afios.

Actualmente se sabe que en la Anemia
de Fanconi:

- la mayoria de los casos tienen he-
rencia autosomica recesiva, con di-
versos genes implicados: FANCAM
FANCC y FANCG. Unos pocos se aso-
cian al cromosoma X.

- la mayor prevalencia esta entre ju-
dios askenazi, gitanos espafioles, y
afrikaner de Sudafrica.

- la presentacion de la Anemia de
Fanconi suele ser con las malfor-
maciones congénitas (incluido VAC-
TERL-H), citopenias, incluso fallo de
médula dsea, y desarrollo de neo-
plasias.

- en el mundo desarrollado ha me-
jorado la supervivencia de los pa-
cientes desde el afio 2000. Desde

En 1936, junto con E Uehlinger, pato-
logo, y Knauer realizé la primera des-
cripcion clinico-patolégica de la fibrosis
quistica . Sirvio el estudio para el de-
sarrollo de la tesis doctoral de Knauer
(1935) dirigida por Fanconi.

Guido Fanconi fue el primero en usar el
término fibrosis quistica (FQ) para des-
cribir la combinacién de insuficiencia
pancreatica y enfermedad pulmonar
crdnica en ninos. Su escrito se difundié
poco por estar escrito en aleman.

Sindrome de De Toni-Debre-Fanconi

Ese mismo afo de 1936 describié tam-
bién lainsuficiencia tubular global *>. Esa
primera descpripciéon de la “Diabetes
Gluco-Amino-fostato”, en Aleman: “Der
nephrotisch-glykosurische Zwergwuchs
mit hypophosphatamischer Rachitis”,
un sindrome observado en 3 nifios. La
causa era una insuficiencia global en el
tubulo proximal renal. Habia otros dos
pacientes similares descritos por Toni
en Genova,1933 y Debré en Paris, 1934
(ver Anexo). El mismo Fanconi propuso
el nombre de Sindrome de “de Toni-
Debré-Fanconi”. Este epénimo da ho-
menaje a 3 pediatras que fueron clave
en la modernizacién de la Pediatria en
la primera mitad del siglo XX (Italiano,
francés y suizo, respectivamente).

Actualmente se sabe que el sindrome



de Fanconi es la causa mas frecuente de
Acidosis Tubular Renal proximal Tipo 2,
ATR2. Se trata de una tubulopatia pro-
ximal completa, que se caracteriza por
pérdida renal de fosfatos, bicarbonato,
sodio, potasio, cloro, glucosa, acido
urico, aminodcidos, proteinas de bajo
peso molecular y, ocasionalmente, hi-
percalciuria. Clinicamente, se manifies-
ta como dificultad para concentrar la
orina, con poliuria resistente a la acciéon
de la vasopresina, polidipsia y alteracio-
nes hidroelectroliticas (acidosis meta-
bélica hiperclorémica, hipopotasemia,
tendencia a la hiponatremia, hipofosfa-
temia e hipouricemia). Presentan ade-
mas fallo de medro, raquitismo y puede
haber nefrocalcinosis. Hoy se conocen
mejor las formas idiopaticas del sindro-
me y se han descrito las principales mu-
taciones genéticas. Asi, existen formas
primarias de este sindrome heredadas
de forma autosémica dominante (mu-
tacion gen EHHADH localizado en brazo
largo cromosoma 3) o recesiva (muta-
cion del gen SLC34A1, localizado en
brazo largo del cromosoma 5). También
existen formas secundarias, de las que
la principal causa en la infancia es la cis-
tinosis. Otras causas son las enfermeda-
des mitocondriales, la enfermedad de
Lowe, la galactosemia, la intolerancia
a la fructosa, la enfermedad de Wilson,
la tirosinemia y ciertas intoxicaciones
(mercurio, plomo, ifosfamida, tetracicli-
nas caducadas, gentamicina).

Sindrome de Down

Uno de sus ideas patofisioldgicas
mas brillantes® fue la formulacién en
1939 de que el entonces denominado
“mongolismo” (Sindrome de Down) no
era una enfermedad hereditaria sino
una aberraciéon cromosémica; aun-
que él pensaba que era una pérdida
cromosdmica. En 1959, Lejeune de-
mostrd que era una trisomia.

Otros estudios muy significativos

La poliomielitis fue otra drea de espe-
cial interés. Hubo epidemias en Suiza
en 1937, 1941, 1944, 1953. Tras el de-
sarrollo de la vacuna de la polio por
Salk (1957) y Sabin (1962), Fanconi fue
un firme promotor de la vacunacion en
Suiza y otros paises °.
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Artritis reumatoide juvenil-“subsepsis
alergica” Sindrome de Wissler-Fanconi.
En 1943 junto con Wissler, Fanconi des-
cribié la denominada subsepsis alérgi-
ca, que después se identific6 como una
artritis reumatoide juvenil de comienzo
sistémico.

Intoxicacidn por calomelanos

En 1922 Feer habia descrito un com-
plejo sintomatico que llamd acrodi-
nia infantil y que interpreté como
una “neuropatia del sistema vege-
tativo”. Los ninos afectados por este
sindrome presentaban sueio intran-
quilo, malhumor, sudores, cianosis
de las regiones periféricas, dolores
abdominales paroxisticos, taquicar-
dia e hipertensién arterial. En 1948
Fanconi establecié su relacién con
la administracidon previa de calome-
lanos. El calomelano o cloruro de
mercurio se utilizaba a principios del
siglo XX en polvos que se aplicaban
en la encia de los lactantes para las
“molestias de la denticién”, también
como antisépticos y para el trata-
miento de la sifilis. La eliminacion de
esta exposicién supuso la erradica-
cion de la enfermedad.

Nefronoptisis familiar juvenil

En 1951 Fanconi y sus colaborado-
res describieron en 8 hermanos de
2 familias una enfermedad renal
cronica de la infancia que empezaba
con un fallo del tdbulo distal renal,
caracterizada por poliuria, fallo del
crecimiento vy fallo renal progresivo,
gue llamaron nefronoptisis familiar
juvenil 3,

Mas tarde Hogness y Burnell, en
1954, presentaron una serie de ca-
sos clinicos similares en adultos, con
anatomia patoldgica constante (quis-
tes renales medulares). Se reprodujo
después experimentalmente. La en-
fermedad quistica medular se here-
da de forma autosdmica dominante,
en tanto que la nefroptosis familiar
juvenil lo hace de forma autosémica
recesiva. Es una de las causas gené-
ticas mas frecuentes de insuficiencia
renal terminal en la infancia.
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Sindrome de Williams-Beuren

En 1952, en colaboracion con Schle-
singer, identificé la forma hipercal-
cémica crénica idiopdtica (forma de
Fanconi-Schlesinger), en 1952, que
combina osteosclerosis, hiperazote-
mia, deficiencia mental, facies pecu-
liar y cardiopatia (estenosis adrtica
supravalvular o estenosis de arterias
pulmonares periféricas).

Esta enfermedad se incluyd después
en el sindrome de Williams-Beuren
(1961 y 1972).

El Sindrome de Prader Willi se pre-
sentd por A. Prader, A. Labhart, H.
Willi y G. Fanconi en junio de 1956
en el 82 Congreso Internacional de
Pediatria, de Copenhague .

Otro gran numero de entidades cli-
nicas, algunas englobadas posterior-
mente en otros sindromes, tuvie-
ron a Fanconi como descriptor (ej
Sindrome de Fanconi-Bickel, Fanco-
ni-Prader, Fanconi-Albertini, etc)

Temaszder FHistong fescries: por
Fanconi

Fanconi escribié un In memoriam de Emil
Feer-Sulzer en 1955. En: Schweiz Med Wo-
chenschr. 1955 Nov 12;85 (46):1126-7.

Resulta muy interesante el discurso en
1961 con motivo del otorgamiento del Gra-
do de Doctor Honoris Causa, por la Univer-
sidad de Guadalajara, México, invitado por
el Prof. Garibay, Rector y Profesor de Pe-
diatria de dicha Universidad °. Refiere que
son “algunas palabras sobre el significado
de la Pediatria y su Ensefianza”, asi como la
Historia de la IPA y de la Pediatria.

Fanconi también escribe: “Cambios en el
diagndstico y tratamiento de los trastor-
nos nutricionales y otras enfermedades en
los ultimos 50 afios”. La despedida de un
maestro. Rev Colomb Pediatr Pueric. 1963
Jun; 21: 174-81.

Tras su retiro escribio (A Fanconi) 3:
- En 1968 publicd la historia de la IPA.

- En 1970 escribié una monografia so-

bre el desarrollo de la medicina que
él habia presenciado: Fanconi G. Der
Wandel der Medizin, wie ich ihn erle-
bte. Bern, Verlag. Hans Huber, 1970.
En ella hace una critica positiva del
desarrollo de las subespecialidades
pediatricas.

Guido Fanconi, Esparia y los pai-
ses Hispanohablantes

El prof Fanconi profesé una gran amistad a
Espafia '’. Su familia regentaba el café Sui-
zo de Madrid. Dicho café databa de 1843
(Mattossi, Fanconi y compaiiia), estaba
situado en la calle de Alcala, esquina a la
calle Sevilla (antes Ancha de los Peligros).
Dicho café fue muy famoso, con sus tertu-
lias y su servicio; el nombre de los bollos
“suizos” de Madrid procede de alli. Pero el
negocio se vino abajo después de la Gue-
rra del 98.

Participd en cursos en Espafia. En la Socie-
dad de Pediatria de Madrid, consta en sus
actas una Conferencia de Fanconi sobre
“Patogenia y tratamiento de la toxicosis”
(10-5-1948, Salén de Actos de la Escuela
Nacional de Puericultura). Asistieron, en-
tre otros, el Dr. Jiménez Diaz, el presidente
del Colegio de Médicos, el Director de Sa-
nidad. Fue nombrado socio de honor de Ia
Sociedad de Pediatria de Madrid en 1948.

Particip6 en el VIl Congreso Nacional de
Pediatria, en Sevilla. (ABC Sevilla, 10 de
Mayo de 1949, p6) En las Ill Jornadas Pe-
diatricas Internacionales (ABC Sevilla Sevi-
lla, 8 de Abril de 1967, p 13, Foto).

El profesor Suarez (izquierda), con Guido Fan-

coni’s




En junio de 1969 la Catedra de Pediatria
de la Facultad de Medicina de Valladolid,
dirigida por Don Ernesto Sanchez Villa-
res, organiza la visita del Prof. Fanconi a
nuestro pais, nombrandolo Miembro de
Honor de la Sociedad Castellano-Astur-
Leonesa de Pediatria (http://www.sccalp.
org/historia-de-la-sccalp) (https://www.
flickr.com/photos/sccalp/3770031908)

También visité Canarias.

Visita de Fanconi al Hospital de Nirios de
Santa Cruz de Tenerife

La ultima conferencia de Fanconi en Es-
pafa, fue en junio de 1977, durante las
XIl Jornadas Pediatricas Internacionales,
en Sevilla, que coincidieron con la fies-
ta jubilar del catedratico prof. Sudrez *'.
Aquejado de su ultima enfermedad, no
pudo acudir pero la conferencia la dicté
una de sus discipulas, la Dra. lllig, su titu-
lo “Algunas razones para la desaparicion
del buen médico”. En esta conferencia
enumeraba diversos factores que amena-
zaban el trabajo médico: la socializacién
y burocratizacion de la medicina, el au-
mento de la especializacién, el aumento
de los conflictos sociales y éticos, el au-
mento de demandas judiciales, etc. Sefia-
laba también que el desarrollo de las po-
sibilidades terapéuticas podia conducir a
la “explosion de los costos de la Sanidad”.

Véase la Tabla para la citacion de publi-
caciones en espanol sobre y de Fanconi.
La primera publicacidn sobre Anemia de
Fanconi en habla espafiola es de la Revis-
ta Chilena de Pediatria, de 1947.
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Asociacionismo en Espafa y Fanconi

No hemos encontrado que existan asocia-
ciones de sindrome de Fanconi primario o
Sindrome de Fanconi como tal. Existe en
Espafia una “Asociacion Cistinosis de Es-
pafia” , del sindrome de Lowe “Asociacion
de Sindrome de Lowe de Espafia” o de la
galactosemia “ Asociacién Espafiola para
la Galactosemia”. Todas ellas, junto con la
de Anemia de Fanconi, estan integradas en
la Federacion Espafiola de Enfermedades
Raras.

Hay una “Asociacion Espafola de Anemia
de Fanconi” y “Fundacion Anemia de Fan-
coni” (http://anemiadefanconi.org/).

Datos finales de la biografia. Re-
conocimientos

Se le nombrdé doctor Honoris Causa de
las universidades de Turin, Paris, Santiago
de Chile, Guatemala, Ginebra, Auténoma
de Guadalajara-México, Rio de Janeiro,
Upsala, Frankfurt. Miembro de honor de
numerosas academias y sociedades cien-
tificas. Socio de Honor de diversas Socie-
dades Cientificas Europeas y Americanas,
de la Sociedad de Pediatria de Madrid, de
la SCALP.

Fue miembro de la Academia Alemana de
Ciencias Naturales Leopoldina, y de la Aca-
demia Estadounidense de las Artes y las
Ciencias.

Epilogo

Manuel Bueno declara que Fanconi era su
personaje inolvidable 7.

Algunos autores han descrito a Fanconi
como a jack of all trades, esto es un “mil
usos”, como una “navaja suiza” ®, pues es-
taba en muchas descripciones pioneras de
enfermedades no descritas previamente.

Guido Fanconi solia presentar al médico
ideal como un concertista de arpa. Este
instrumento tiene cuatro grupos de cuer-
das, que se corresponderian a las cuatro
dimensiones humanas, entre las que el
pediatra debe moverse: la dimension de
la causalidad cientifica (por ejemplo, las
enfermedades metabdlicas, los problemas
del sistema nervioso); la dimensién psico-
légica; la dimensién social; la dimensidn
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del modo de ver el mundo que, a través de
la busqueda del sentido de la vida, lleva a
la bondad del ser humano.

Subrayaba mucho que los pacientes de-
bian ser considerados en su totalidad, no
s6lo como con enfermedades objeto de
estudio cientifico, sino que subrayaba la
importancia del sufrimiento, de lo psicol6-
gico .

Fanconi vivid una época de desarrollo ex-
ponencial de técnicas diagndsticas, y tam-
bién de inicio de posibilidades terapéuti-
cas. Y era consciente de que la “Verdad de
hoy puede ser el error de mafana”. Subra-
yaba que el desarrollo de las técnicas diag-
nosticas y terapéuticas podian hacer des-
cuidar los aspectos sociales y psicoldgicos
de las enfermedades, que habia que dar
esperanza y acompanar. En muchas oca-
siones se le veia a la cabecera de un nifo
moribundo. Eunike Velleuer, autor de una
Tesis sobre la Anemia de Fanconi cita que
“Era un pediatra que pensaba y reflexiona-
ba. A pesar de sus numerosas obligaciones
y actividades tenia tiempo para situar a
los nifios y sus padres en el centro de sus
atenciones”.
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Tabla 1
Citas espanolas de publicaciones de y sobre Guido Fanconi

Principales publicaciones sobre sindrome y anemia de Fanconi, en el Indice Médico
Espaiiol y Scielo, sobre Guido Fanconi

e La mas antigua es: Sindrome de De Toni-Debre-Fanconi. Crespo Hernandez M, Gémez
S;, Llorente J, Salazar V, Sanchez Villares E, Coca MC. Boletin de la Sociedad Castellano-
Astur-Leonesa de Pediatria. 1971

e Estudio cromosémico de un caso de anemia de Fanconi. Gastearena Erice J; Lasa Doria
E; Martinez Pefiuela J, Revista Clinica Espafnola. 1972

e Anemia aplasica constitucional de Fanconi. Presentacién de tres casos. Rodriguez
Soriano J, Amo A del, Bezanilla JI, Ruiz MA, Garcia Fuentes M, Cotero A. Boletin de la
Sociedad Vasco-Navarra de Pediatria. 1973

e Profesor Guido Fanconi: “in memoriam”. Bueno, M. Boletin de la Sociedad Aragonesa
de Pediatria. 1979

e Jiménez de Asua F, Escardd F. Anemia constitucional infantil asociada con anomalias
somaticas multiples. Sindrome de Fanconi. Rev Chil Pediatr. 1947; 18 (2): 977-992.
(http://www.scielo.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0370-41061947001200007)

Publicaciones iniciales en Pediatria Canaria

e Sindrome de De Toni-Debre-Fanconi agudo y reversible secundario a la administracién
de dosis toxicas de aescina. Garcia Nieto V, Socas Alfonso T, Garcia Medina A, Muros de
Fuentes M. Archivos de Pediatria, 1984

Publicaciones de G Fanconi, en revistas en espanol

En PubMed hemos localizado:

[Scientific and practical problems of pediatrics in the past, present and future]
e Fanconi G. Minerva Pediatr. 1970 Jun 23;22(25):1263-6

¢ [Collagen diseases in the picture of diseases caused by autoimmunization]

e Fanconi G. Rev Clin Esp 1966 Mar 31;100(6):425-33. Review

¢ [Child hospitalization: seminary on the hospitalization of children]

e FANCONI G. Rev Chil Pediatr 1964 Apr;35:362-70

e Y también: Arch Pediatr Urug 1955, y Dia Med 1948
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ANEXO1: , ,
;Quiénes fueron De Tonty Debré?

Giovanni De Toni (Venecia, 3 marzo de 1895-
Génova, 8 enero 1973). Fue un pediatra
italiano, clinico y docente, que desde 1942
trabajé en la Clinica pediatrica universitaria de
Génova, hasta su jubilacion. Sus principales
temas de investigacion fueron la auxologia, la
asistencia social y preventiva. Fue cofundador
de la revista “Minerva Pediatrica (1949) y
Presidente de la Sociedad Italiana de Pediatria
desde 1966 hasta su muerte, en 1973.

En 1933, en su etapa de trabajo en Bolonia,
describe en el congreso Internacional
de Pediatria de Londres un caso de una
enfermedad constitucional de la funcidn
renal, con insuficiencia del tubulo proximal
renal, luego se conoceria como el sindrome
de De Toni-Debré-Fanconi.

centros hospitalarios universitarios. Fue el
sucesor de Antonin Marfan en la direccién del
hospital de Enfants Malades de Paris.

El caso perteneciente al Sindrome de De To-
ni-Debré-Fanconi estd publicado en: Debré R
et al. Rachitisme tardif coexistant avec une
néphrite chronique et une glycosurie. Arch
Méd Enfants. 1934; 37: 597.

Debré escribié en 1946, junto con Paul
Rohmer, un Tratado de Patologia Infantil.

Le premier cours en franpeis
Jut donnd dis le 13 jamvier
1919 (ef. poge suivanic}

par le clintciom of hiologiste
parizien Keberd Delré
(1882-1978), dont la famille
dialt alvacienne.

Debré avait été provisolrement
chargd, par ln mission militaire
el administrative d'Alsace,

de "insiiful uriversilaire
d’hygiene et de bacrériologie.
Phatagraphie de 1920

Extrait de J. Héran, ‘Histoire de la médecine
a Strasbourg’, Strasbourg, La Nuée bleue-

DNA, 1997

http://himetop.wdfiles.com/local--files/
giovanni-de-toni/Giovanni%20de%20
Toni%20%281895-1973%29.jpg

Robert Debré (Sedan, Francia, 7 diciembre
1882-Le Kremlin-Bicetre, Francia, 29 abril
1978). Pediatrafrancés, uno delos fundadores
de la pediatria moderna, y organizador de la
sanidad publica: contribuye a la creacién de
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Presentacion y estructura de los trabajos
Preparacion del manuscrito

El texto de los articulos observacionales y experimen-
tales se estructurard habitualmente en las siguientes
secciones: Introduccion, Métodos, Resultado y Discu-
sion.

En articulos extensos resulta conveniente la utilizacion
de subapartados para mayor claridad del contenido.

Otro tipo de articulos, con casos clinicos, revisiones
y editoriales pueden precisar una estructura distinta,
que dependeran del contenido.

Para articulos originales se recomienda que la exten-
sién de texto no supere las 3.000 palabras y el nimero
de citas bibliograficas no sea superior a 40. Se admiti-
ran un maximo de 8 figuras y/o tablas. Es recomenda-
ble que el nimero de firmantes no sea superior a seis.

Para notas clinicas se recomienda que la extensidn
maxima del texto sea de 1.500 palabras y el nimero de
citas bibliograficas no sea superior a 20. Se admitiran
un maximo de 4 figuras y/o tableas. Es recomendable
que el nimero de firmantes no sea superior a cinco.

Pagina Titular

En la Pagina Titular debera figurar la siguiente infor-
macion:

e Titulo del articulo. Debera ser lo mas explicito y
conciso posible, pero incluyendo en el mismo toda
la informacion que maximice la sensibilidad y es-
pecificidad en su recuperacidn a través de blsque-
da electrodnica.

¢ Nombres de los autores y sus filiaciones institu-
cionales.

e Nombre del departamento/s o institucidn/es y
centros de trabajo y direccion de los mismos.

e Declaracion de descargo de responsabilidad, si las
hubiera.

¢ Nombre, direccion postal, teléfono, fax y direccion
de correo electrénico del autor responsable de la
correspondencia.

* Fuentes de financiacidn en forma de becas, equi-
pos, medicamentos, etc.

e Recuento de palabras (excluyendo resumen, agra-
decimientos, leyendas de figuras y tablas.
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e  Fecha de envio.
Resumen y palabras clave

El resumen es la Unica parte del manuscrito incluida en
la mayoria de las bases de datos electrénicas y de él se
obtiene la informacién basica del estudio en los indices
bibliograficos. Los autores se aseguraran de recoger en
él, de la forma mas exacta posible, toda la informa-
cion del articulo. Los trabajos originales incorporaran
resumen estructurado con extension aproximada de
250 palabras y los siguientes apartados: Introduccidn
y Objetivos, Material o Pacientes y Métodos, Resulta-
dos y Conclusiones. Para el resto de las secciones se
adjuntara un resumen de 150-200 palabras aproxima-
damente.

Los autores incluiran de 3 a 10 palabras clave, orde-
nadas alfabéticamente, al final de la pagina en que fi-
gure el resumen. Se utilizardn para este fin términos
gue coincidan con descriptores listados en el Médical
Subject Headings del Index Medicus. Disponible en :
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/meshbrowser.
cgi. De no existir todavia descriptores MeSH adecua-
dos se podra utilizar directamente los nuevos térmi-
nos.

Titulo, resumen y palabras clave en inglés.

Debera incluirse una correcta traduccion al inglés del
titulo, resumen y palabras clave.

Texto
1. Introduccion

Se describird de forma resumida el propdsito del
articulo y la justificacién del estudio, enumerando-
se los objetivos especificos (principal y secunda-
rios) o hipdtesis a evaluar. Unicamente se citaran
las referencias bibliograficas estrictamente nece-
sarias sin incluir datos o conclusiones del trabajo.

2. Material y métodos

Incluird sélo la informacién disponible en el mo-
mento de disefar el protocolo de estudio. La in-
formacion obtenida durante el estudio serd ex-
puesta en la seccién de Resultados.

Seleccion y descripcion de los participantes:

Se describiran con claridad los procesos de selec-
cion de los sujetos de observacion o experimenta-
les (personas o animales, incluyendo los contro-
les), los criterios de inclusion y exclusion de los
mismos y su poblacidn de origen. Se recogera en
éste apartado la declaracion de obtencion de con-
sentimiento informado por los padres y aproba-
cion del estudio por los Comités de Investigacion
y/o Etica correspondientes.

Informacidn técnica:

Se identificaran los métodos, aparatos (con nom-
bre y direccion del fabricante) y procedimientos
de forma suficientemente detallada como per-
mitir la reproduccién de los resultados por otros
investigadores. La descripcion de farmacos y sus-
tancias quimicas utilizadas se realizara de forma
minuciosa, incluyendo nombres genéricos, dosis y
vias de administracidn. En trabajos de revisidn se

incluird una seccion en la que se expongan los mé-
todos utilizados para localizar, seleccionar, extraer
y sintetizar los datos.

Andlisis estadistico:

Descripcion detallada del método estadistico que
permita la evaluacion de los datos originales por
un lector experto. Se especificara el programa in-
formatico utilizado, defendiendo los términos es-
tadisticos, abreviaturas y simbolos.

Siempre que sea posible se cuantificardn y pre-
sentardn los resultados con indices estadisticos
apropiados de precision o de incertidumbre (tales
como los intervalos de confianza), enviando la uti-
lizacidn aislada de pruebas estadisticas de hipdte-
sis, como valores p que no proporcionan informa-
cién de interés sobre la magnitud del efecto.

3. Resultados

Se presentaran los resultados mediante texto, ta-
blas y graficos, siguiendo una secuencia légica, en
la que los resultados mas destacados del estudio
apareceran en primer lugar. No se repetiran en el
texto todos los datos de las tablas e ilustraciones,
enfatizandose o resumiéndose sdlo las observa-
ciones mas importantes.

4. Discusion

Deberan destacarse los aspectos novedosos e im-
portantes del estudio y las conclusiones y aplica-
ciones practicas que se derivan. Se abordaran las
limitaciones metodoldgicas que pudieran limitar
su validez. Se compararan las observaciones reali-
zada con las descritas en la literatura. Podran pro-
ponerse nuevas hipdtesis cuando esté justificado.

5. Bibliografia

La referencias bibliograficas se numeraran de for-
ma consecutiva, siguiendo el orden de aparicion
en el texto. Las referencias en texto, tablas y le-
yendas se identificardn mediante nimeros ardbi-
gos entre paréntesis. Siempre que sea posible se
deben incluir las referencias a los trabajos origi-
nales, evitando también la utilizacion de los resu-
menes como referencias bibliograficas. Se citaran
todos los autores hasta un nimero de seis, afia-
diendo “et al” tras ellos, en caso de superar dicho
ndamero.

Los nombres de las revistas se abreviardn de
acuerdo al estilo utilizado en el Index Médicus
(disponible en www.nIlm.nih.gov) El formato de
los diferentes tipos de citas bibliograficas puede
consultarse en www.nlm.nih.gov/bsduniform_re-
quirements.html.

Ejemplos:

e Articulo de revista
Shusterman N, Strom BL, Murria TG, Morrison G.,
West SL, Maislin G. Risk factors and outcome of
hospital-acquired acute renal failure. Clinical epi-
demiologic study. Am J Med 1987; 83:65-71.

e Autor corporativo
Diabetes Prevention Program Reserarch Group.
Hypertension, insulina, and proinsulin in partici-
pantes with impaired glucose tolerante. Hyper-
tension 2002; 40:679-686.



. * Capitulo de libro

Meltzer PS, Kallioniemi A, Trent JM. Chromosome
alterations in human solid tumors. In: Vogelstein
B, Kinzler KW, editors. The genetic basis of human
cancer. New York: McGraw 2002, pp. 93 —113.

Tablas

Cada tabla deberd ser impresa a doble espacio, en un
hoja independiente. Sera comprensible por si misma,
sin necesidad de leer el texto del articulo. Se nume-
raran mediante niumeros arabigos por orden de apa-
ricion en el texto, acompafidndose de un breve titulo
explicativo. Se evitaran las lineas interiores horizonta-
les o verticales. Cada columna debera contener un en-
cabezamiento. Las siglas y abreviaturas se explicaran
en las notas a pie de tabla. Se identificardan adecuada-
mente las medidas estadisticas. Cada tabla aparecera
convenientemente referida en el texto.

Figuras

Las graficas, dibujos o fotografias, se numeraran me-
diante numeros arabigos de manera correlativa y con-
junta como figuras, por orden de aparicion en el tex-
to. Deben entregarse en papel o en copia fotografica
nitida en blanco y negro, recomenddndose un tama-
flo de 127 x 173 mm. En el dorso de la figura debera
adherirse una etiqueta en la que figuren: nimero de
la figura, nombre del primer autor y orientacion de la
misma (mediante una flecha, por ejemplo). Las figuras
se entregaran en un sobre, sin montar. Se admitirdn
también imagenes en ficheros electrénicos que permi-
tan su reproduccion el alta calidad (JPEG o GIF).

Eventualmente es posible la reproduccién de fotogra-
fias o dibujos en color, siempre que sea aceptado por
el Equipo de Direccién y Redaccién y exista acuerdo
previo econdmico de los autores con la Editorial.

Cuando se utilicen fotografias de pacientes, éstos no
deben ser identificables y, si lo son, deben acompafiar-
se las mismas de un permiso escrito de los padres que
autorice su reproduccion.

Leyendas de las ilustraciones

Las figuras se acompanfaran del correspondiente pie,
escrito a doble espacio en hoja incorporada al texto.
Cuando se utilicen simbolos, flechas, nimeros o letras
para referirse a ciertas partes de la ilustracion, se iden-
tificara su significado en la leyenda.

Responsabilidades éticas

El crédito de autoria en la realizacion de publicaciones
biomédicas debera fundamentarse en el cumplimiento
conjunto de los siguientes requisitos:

1. Sustancial contribuciéon a la concepcién y di-
sefio, obtencién de datos o andlisis e interpre-
tacion de los mismos.

2. Redaccion del manuscrito o revision critica
con aportaciones intelectuales.

3. Aprobacion de la versién finalmente publi-
cada. La obtencién de financiacion, recogida
de datos o supervision general del equipo de
investigacion, por si solas, no justifican la au-
toria.
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El contenido de la publicacién debera ser completa-
mente original y no haber sido enviado previamente
a otra revista. Ello no impide que puedan remitirse
manuscritos rechazados por otra revista, trabajos
presentados como resumen o péster en reuniones
cientificas o publicados en libros de actas de congre-
S0Ss.

Los autores son responsables de obtener, median-
te solicitud al autor y a la editorial, los permisos de
reproduccion de graficos, tablas, figuras, o cualquier
otro material previamente publicado.

Los estudios experimentales deberan cumplir los re-
quisitos éticos de los correspondientes comités (ins-
titucionales y nacionales) de evaluacién de la experi-
mentacion con seres humanos y de la Declaracion de
Helsinki en su versién revisada del afio 2000.

Envio de Originales

Los trabajos originales podran remitirse, por correo
electrdnico a cualquiera de las siguientes direcciones:

vgarcianieto@gmail.com
mongemargarita@gmail.com
mgresa@ono.com

El manuscrito se acompafiara de una carta de presen-
tacion, firmada por todos los autores del trabajo, que
incluira:

e Declaracion de que todos los autores han leido y
aprobado el manuscrito, cumplen los requisitos
de autoria y garantizan la honestidad de su con-
tenido.

¢ Informacién acerca de la publicacién previa o du-
plicada o el envio de cualquier parte del trabajo a
otras revistas (s6lo en caso de publicacién redun-
dante)

e Declaracion de posibles relaciones econdmicas o
de otro tipo que pudiera ser motivo de conflicto
de interés.

e Cesion de los derechos de publicacidn a la revista
Canarias Pediatrica.

El Consejo Editor acusara recibo de los trabajos envia-
dos a la Revista e informara acerca de su aceptacion o
rechazo razonado de los mismo.

Las Normas de Publicaciéon de Canarias Pediatrica
estdn basadas en los requisitos de uniformidad para
manuscritos enviados a revistas biomédicas del Co-
mité Internacional de Editores de Revistas Médicas
(www.icmje.org) La traduccidn, no oficial, al caste-
llano ha sido publicada en Rev Esp Cardiol 2004; 57:
538-556.

Las opiniones expresadas en los articulos publicados
son las de los autores, y no necesariamente compar-
tidas por el Consejo Editor la revista, ni solidarias
con la opinidn de las Sociedades Canarias de Pedia-
tria.

Los trabajos aceptados por Canarias Pediatrica que-
dan como propiedad permanente de la misma, no
estando permitida su reproduccién parcial o total
sin su autorizacion.
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