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Editorial

La crisis cronica de la atencion pediatrica en Espa-
na: falta de reconocimiento de las especialidades
pediatricas y el colapso de la Atencion Primaria

Luis Ortigosa

Presidente de la Sociedad Canaria de Pediatria de Santa Cruz de Tenerife.

Vocal de la Junta Directiva de la Asociacion Espanola de Pediatria (AEP)
R A L AR LT

“El pediatra, el mejor médico para los nifios
y adolescentes”. Este es el titulo del articulo
editorial publicado en el primer nimero de
Canarias Pedidtrica en el afio 2018, en el
gue se hacia una descripcion de los principa-
les problemas que aquejaban a la atencién
pediatrica en aquellos momentos. Y ahora,
cinco afios después, estos mismos proble-
mas, junto con otros afiadidos, no sdlo no se
han solucionado, sino que han empeorado
considerablemente.

Haciendo una nueva lectura de dicho articu-
lo, se puede comprobar que la situacién de
la pediatria en Espafia entre 2018 y 2023 ha
ido entrando en crisis. La pandemia por co-
ronavirus ha agudizado de forma importante
los problemas del sistema sanitario espafiol, y
paralelamente ha complicado los problemas
gue se venian arrastrando desde hace afios
para atender de forma adecuada a los nifios y
adolescentes residentes en Espafia.

El modelo de atencién pediatrica que funcio-
na en nuestro pais desde hace décadas, un
modelo en el que los nifios y adolescentes
son atendidos por médicos especialistas en
Pediatria, por pediatras, esta en una grave cri-
sis, una crisis que se ha ido cronificando cada
vez mas, y a la que no se ve una salida facil a
corto plazo, todo lo contrario.

Desde el afo 2014, la Asociacion Espafiola
de Pediatria (AEP) conmemora en la primera
semana de octubre de cada afio el Dia de la
Pediatria (Dia P), una fecha que la AEP insti-
tuydé con el objetivo de posicionar al pediatra
como el profesional de referencia para el cui-
dado de la salud y bienestar integral del nifio
y el adolescente e impulsar el reconocimiento
del modelo pediatrico espafiol y de las dife-
rentes especialidades pediatricas.

En los esléganes anuales de estos Dias P se
ha ido poniendo en valor la figura del pedia-
tra como médico idéneo para el nifio y ado-
lescente, con mensajes cortos y claros: “El
pediatra como uno mds de la familia” (2014),

“Las especialidades pedidtricas: (re)condce-
las” (2015), “Recuerda: el mejor médico para
el nifio es el pediatra” (2016), “Quien mejor
te cuida es tu pediatra” (2017),“Orgullosos de
ser pediatras” (2018), “Salud del adolescente:
promesa de la pediatria” (2019)”, “Los pedia-
tras, asegurando la salud integral infanto-ju-
venil, también durante la pandemia” (2020),
“El especialista pedidtrico: siempre al lado
de la Salud infanto-juvenil”.(2021). hasta lle-
gar al ultimo afio celebrado, 2022, “Los nifios
también necesitan especialistas pedidtricos”
Frases con las que anualmente se quiere visi-
bilizar la importancia de la pediatria de aten-
cién primaria y la importancia de las espe-
cialidades pediatricas. Los pediatras venimos
reclamando desde hace muchos afios el reco-
nocimiento de las especialidades pediatricas
como garantia de calidad en los cuidados de
salud de la poblacién infantil y adolescente.
En el articulo de 2018 se proponian solucio-
nes, para un modelo que daba sefales de
agotamiento, y comenzaban a sonar sefales
de alarma de que el sistema podria colapsar
en anos, si no se ponian los medios para evi-
tar que este modelo de atencién a los ninos y
adolescentes de nuestro pais se desvirtuase y
dejase de funcionar. Sin olvidar que ese mo-
delo es ejemplo para muchos paises de nues-
tro entorno

Y la mala noticia es que este magnifico mo-
delo de atencidon pediatrica en nuestro pais
casi ha colapsado, por muchos motivos: des-
de la saturacion en las ratios nifio/pediatra en
atencion primaria, hasta la falta de reconoci-
miento de las especialidades pediatricas por
parte del Ministerio de Sanidad, por la no re-
posicion de pediatras tras su jubilacion, por la
falta de ofertas de las plazas MIR de Pediatria
realmente necesarias, por la falta de incenti-
vacion para los pediatras en formacion elijan
la Atencion Primaria, en lugar de optar por
guedarse trabajando en los hospitales tras
finalizar su proceso de especializacion, etc...,
problemas todos ellos detectados y denun-
ciados en el posicionamiento oficial que hizo
la AEP ante las movilizaciones de los pedia-



tras desde Noviembre de 2022 hasta los dias
en que estamos escribiendo este articulo, y la
mayor parte de ellos sigue sin solucionarse?.

Atencion Primaria

La problematica de la asistencia pediatrica en
Atencion Primaria se extiende a practicamen-
te todo el pais y ha sido denunciada reitera-
damente por la AEP y sus sociedades afilia-
das, a lo largo de los ultimos 20 afos. Hasta
el momento, sin éxito. Es la hora de urgir res-
puestas consistentes que garanticen la salud
y el bienestar de la poblacion infantil y ado-
lescente y también su seguridad, asi como la
seguridad de los propios profesionales.

Con cifras aportadas recientemente por la
Asociacion Espafiola de Pediatria de Atencién
Primaria (AEPap)?, se estima que cientos de
miles de ninos, nifas y adolescentes en Espa-
fia no tienen un pediatra de Atencién Prima-
ria asignado al que acudir. Tampoco pueden
contar con otro profesional, como un médi-
co de familia, como facultativo de referencia
para su atencién. En concreto, la AEPap de-
nuncia que, con datos actualizados a febrero
de 2023, un total de 523.636 nifos, nifias y
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adolescentes carecen de pediatra asignado,
ni de ningun otro médico .En los casos en los
gue no se cubren las plazas por pediatras, “se
contrata a médicos de familia, médicos gene-
rales y médicos extracomunitarios sin titulo
homologado” (figura 1).

La Atencién Primaria es imprescindible para
atender al nifio sano y asistir y filtrar los
problemas de salud de la poblacién infanto-
juvenil. Si la Atencién Primaria no funciona,
se sobrecarga todo el sistema: las urgencias,
las plantas de hospitalizacién y las consul-
tas de especialidades. Las repercusiones del
abandono institucional que sufre el primer
nivel asistencial ya se estan dejando sentir en
una mayor presion hospitalaria, como se ha
constatado recientemente con el incremen-
to del volumen asistencial en las unidades
de urgencias y su impacto en el retraso de la
atencién a los pacientes. Si dejamos que la
Atencién Primaria se colapse, asistiremos al
colapso del resto del sistema.

Soluciones hay. Y se vienen repitiendo cons-
tantemente por parte de la AEP y las Socie-
dades de Atencion Primaria, reflejadas en los

Porcentaje de plazas de
pediatria vacantes (sin
pediatra nl médico de familia)

AT

@

%}f 0-1%
6-10% . » 10%

2-5%

523.000 menores sin médico asignado

Estimacion del nimero de nifios/as sin pediatra u otro médico asignado por CC AA*

2812 @

&

*Fuente: encuesta a las sociedades federadas de AEPap sobre plazas de Pediatria vacantes. Datos de poblacidn menor de 15 afios
espafioles y extranjeros afo 2022 (Instituto Macional de Estadistica)

Figura 1. Estimacion del nimero de nifios/as sin pediatra u otro médico asignado, por CCAA3
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siguientes puntos?:

1.

4.

Agendas de citacion de pacientes ce-
rradas en Atencidn Primaria. Es impres-
cindible ajustar la ratio de visitas diarias
a un numero compatible con una pres-
tacion sanitaria de calidad: citas de un
minimo de 10 minutos de duracién por
paciente y, al menos, de 20 minutos en
el caso de las revisiones del nifio sano.
No son asumibles citas de menor dura-
cion, ni tampoco prdcticas como citar a
la misma hora a dos pacientes como esta
sucediendo en numerosas consultas. El
dia 1 de Marzo se ha puesto en marcha
en Canarias un nuevo modelo organizati-
vo para reducir la presion asistencial en
Atencion Primaria (enmarcado dentro de
la Estrategia Integral de Atencion Prima-
ria +AP)* y habra que estar al tanto para
ver su cumplimiento en estos préximos
meses

Suplencia de todas las ausencias. Las
ausencias de pediatras por baja laboral,
vacaciones e, incluso, reducciones de
jornadas deben ser cubiertas por pro-
fesionales contratados como sustitutos.
No es aceptable que como regla habitual
se repartan los cupos entre el resto de
los pediatras de los centros, que deben
sumar las citas de los companeros au-
sentes a unas agendas ya de por si abul-
tadas.

Incentivar las plazas de pediatria de
dificil cobertura. Hay centros de zonas
rurales, de localidades alejadas geogra-
ficamente y de areas masificadas que
se enfrentan a una acuciante falta de
pediatras, al no resultar atractivos para
los profesionales, que optan por elegir
ubicaciones mas ventajosas. Se estima
que en Canarias en torno a un 30% de las
plazas de pediatria en Atencion Primaria
esta sin pediatras, estando cubiertas por
médicos de familia o generalistas. Esta
situacion genera desigualdades en el ac-
ceso y la calidad de la atencién sanitaria
de la poblacién infanto-juvenil de estas
zonas y debe ser resuelta incentivando
los puestos de trabajo, ya sea con una
mejor retribucion econdmica u otorgan-
do una mayor puntacién por el tiempo
trabajado en los concursos de traslado y
en las oposiciones.

Horarios compatibles con la conciliacion

familiar. Desde hace afios se extiende la
asistencia pediatrica en largas jornadas
en horario de tarde, que dificulta la con-
ciliacion para muchos profesionales.

Por todo ello, la AEP y sus sociedades afilia-
das llevan meses haciendo un Ilamamiento
a las administraciones sanitarias para que
prioricen la adopcion de medidas que me-
joren las condiciones laborales de los profe-
sionales de la pediatria y eviten la fuga de
pediatras a otros paises y al sistema sanita-
rio privado.

Especialidades pediatricas

Como podemos leer en el Manifiesto del
dia de la Pediatria 2022 °... el gran desa-
rrollo de la Pediatria y de sus especialida-
des se ha ido produciendo a lo largo de
los dltimos 40 afnos, dando paso a una
Pediatria cientifica, con gran potencial in-
vestigador y muy tecnificada. Un ejemplo
de ello es que Espafia es el pais de Europa
que realiza mayor numero de trasplantes
pedidtricos, en los que el especialista pe-
didatrico es fundamental. Este progreso ha
representado un enorme beneficio para la
poblacion infantil espafiola que se cuenta
actualmente entre las que tienen mejores
datos de salud y supervivencia del mun-
do...

A pesar de estos avances, se estima que
mas de seis millones de nifios y adoles-
centes (menores de catorce afos) espa-
foles, un 13 % de la poblacion del pais,
tienen sin reconocer a los especialistas
que los atienden. Los gobiernos autoné-
micos ofertan las especialidades pedia-
tricas en los centros sanitarios sin contar
con un reconocimiento formal. Los espe-
cialistas pediatricos merecen el recono-
cimiento igual que los especialistas de
adultos. éPor qué no se reconoce a los
especialistas pediatricos?

Estas especialidades o areas de capacita-
cion especifica (ACEs) de la Pediatria tie-
nen actualmente un despliegue dispar en
la geografia espanola y no cuentan con
un itinerario formativo comuin especi-
fico que garantice la calidad y uniformi-
dad en la prestacidn asistencial en todo
el territorio. El hecho de que no exista
un reconocimiento oficial implica que no
existen requisitos minimos de formacidén
ni acreditacion, ni se dispone de un plan



formativo oficial. Esta situacidon puede re-
percutir en la calidad asistencial y limitar
el aprendizaje homogéneo para poder
reconocer una formacién y actualizacion
adecuada de los profesionales®.

La ausencia de reconocimiento de las
ACEs dificulta ofertar las plazas de empleo
publico a pediatras con perfiles especifi-
cos y genera en la actualidad situaciones
chocantes, como que pediatras expertos
en trasplante hepatico hayan sido despla-
zados a trabajar a la urgencia pediatrica
de un hospital o pediatras de Atencidn
Primaria hayan sido adscritos a unidades
de cuidados intensivos pediatricos.

Las especialidades pediatricas estdn reco-
nocidas en la Comunidad Europea (CE) y
en paises de la Europa no comunitaria. Es
importante que Espafia cumpla las normas
de acreditacion y de reconocimiento de las
ACEs vigentes para facilitar el intercambio
de profesionales sanitarios dentro de los
paises de la CE. En la situacion actual de
falta de reconocimiento de las ACEs, los
especialistas espafioles se encuentran en
inferioridad de condiciones respecto a sus
colegas europeos y sufren dificultades al
homologar sus titulaciones de especialis-
tas en Pediatria para poder trabajar fuera
del pais. Asi mismo, pueden verse perjudi-
cados en concursos-oposiciones en nues-
tro pais. Esta situacion se reproduce den-
tro de nuestras fronteras, ya que la falta de
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reconocimiento dificulta la movilidad de es-
pecialistas entre comunidades auténomas®.

Para avanzar en el reconocimiento de las
ACEs por parte del Ministerio de Sanidad,
y siguiendo la estrategia planteada por la
AEP de mantener reuniones con los res-
ponsables autondmicos, el dia 7 de Febre-
ro de 2023 se celebrd una reunion entre
representantes de la Sociedad Canaria de
Pediatria de Santa Cruz de Tenerife y re-
presentantes de la Consejeria de Sanidad
(figura 2), presentandose un memordan-
dum en el que se detalla y especifica laim-
portancia de la aprobacion de las ACEs por
parte del Ministerio y el requisito actual
de que al menos siete Comunidades Au-
tonomas diesen el visto bueno al proyec-
to previsto en el Real Decreto 589/2022
que regula las especialidades médicas y
las areas de capacitacion especifica (ACEs)
pero, hasta el dia de hoy, no hemos tenido
respuesta por parte de los responsables
sanitarios de Canarias.

Cuando este articulo ya estaba terminado
y a punto de su envio para su publicacion,
hemos recibido un documento realiza-
do por el Comité Ejecutivo de la AEP, en
forma de Carta abierta de la Asociacion
Espaiola de Pediatria a las candidatas y
candidatos a las elecciones autonémicas
2023, que por su interés y por su relacion
directa con esta Editorial reproducimos en
su integridad’:

Figura 2. Reunidn del 7 de Febrero 2023 entre responsables de la Sociedad Canaria de Pediatria de Santa Cruz
de Tenerife (a la izquierda, Luis Ortigosa y Jorge Gdmez Sirvent) y responsables de la Consejeria de Sanidad del
Gobierno de Canarias (a la derecha, Carmen R. Rodriguez, Rita Tristancho y Elizabeth Hernandez), para solicitar
el reconocimiento de las ACEs



10 canarias pediatrica - vol. 47, n°1
Editorial

Carta abierta de la Asociacion
Espariola de Pediatria (AEP) a las
candidatas y candidatos a las
glecelones: 7autoriomicas; 2025
(Por la calidad y seguridad de la
asistencia sanitaria a la poblacion
infanto-juvenil)

Con motivo de la convocatoria de las elec-
ciones autondmicas del préximo 28 de
mayo, la Asociacién Espafiola de Pediatria
(AEP), sus 14 sociedades regionales y sus
24 sociedades de especialidades pediatri-
cas, se dirigen a todas y todos los candida-
tos para solicitar que pongan en el centro
de su agenda la salud de la poblacién mas
vulnerable, la infanto-juvenil.

Nuestro sistema nacional de salud es vic-
tima desde hace afios de un proceso de
debilitamiento de sus estructuras y, en el
momento actual, muestra enormes grietas
gue ponen en cuestidon su sostenibilidad.
La pediatria no es ajena a esta situacion:
los profesionales que la ejercemos esta-
mos exhaustos ante una presion asisten-
cial insostenible y creciente y unos recur-
sos materiales y humanos cada vez mas
€scasos.

Por este motivo, queremos hacer llegar a
los candidatos y candidatas que resulten
elegidos en los préximos comicios la pre-
ocupacion de nuestro colectivo ante esta
situacion, instdndoles a incluir en sus pro-
gramas electorales medidas que garanti-
cen la calidad y seguridad de la asistencia
sanitaria a los nifios y adolescentes espa-
foles.

Con este fin, indicamos los aspectos que
consideramos de capital trascendencia y
planteamos propuestas que esperamos
sean recogidas en sus compromisos elec-
torales por el bien de la salud de nuestros
nifios y jovenes.

1. Que las especialidades pediatricas
sean reconocidas oficialmente.

Es la Unica via para garantizar la calidad
en los cuidados de salud de la pobla-
cién infantil y adolescente. Sin especia-
listas pediatricos, el futuro de nuestros
nifios y nifias sera menos saludable.
A pesar de los avances de los ultimos
afios, mas de seis millones de nifos y
adolescentes menores de 14 afios en

Espafia, un 13 % de la poblacién del
pais, tienen sin ‘reconocer’ a los espe-
cialistas que los atienden.

Proponemos:

- Trabajar de forma colaborativa entre
las diferentes comunidades auténo-
mas y el Estado en un mapa geografi-
co donde se estimen las distintas ne-
cesidades de especialistas pediatricos
con relacidn a la poblacién pediatrica
para planificar las necesidades futuras
de recursos humanos especializados
en Areas de Capacitacion Especificas
(ACE) pediatricas en Espaia.

- Acreditar las dreas de capacitacion es-
pecifica pedidtricas como paso impres-
cindible para asegurar la calidad en Ila
formacion de los pediatras y garantizar
una prestacion sanitaria equitativa en
todo el territorio espafiol.

- Elreconocimiento de las ACE de Pedia-
tria para que los pediatras puedan tra-
bajar en igualdad de condiciones res-
pecto a sus colegas europeos y en pa-
ridad de condiciones en las diferentes
comunidades auténomas espafiolas.

2. Que se contenga el deterioro progre-
sivo de la pediatria de atencion pri-
maria.

Se calcula que hasta un 30 % de los ni-
nos es atendido por profesionales que
no son pediatras debido a la falta de,
al menos, 1.300 profesionales pedia-
tricos en las consultas de los centros
de salud. El déficit crecerd, ya que se
prevé la jubilacién de uno de cada cua-
tro pediatras de atencién primaria en
los préximos cinco afios. Esta coyuntu-
ra propicia que los pediatras en activo
estén sometidos a un sobreesfuerzo,
el que condiciona tener que atender a
mas nifos en el mismo tiempo, con el
consiguiente riesgo de cometer errores
y afectar a la seguridad del paciente.

Proponemos:

Medidas para atraer profesionales de la pe-
diatria a los centros de Atencién Primaria:

- Incentivar las plazas de pediatria de
dificil cobertura con una mejor retri-
bucién econdémica, una mayor pun-
tuacion en los concursos de traslado



y oposiciones y una mas facil y rapida
promocion en la carrera profesional

- Establecer horarios compatibles con la
conciliacion familiar

- Cubrir con personal contratado todas
las ausencias de pediatras por baja la-
boral, vacaciones e, incluso, reduccio-
nes de jornada.

- Aumentar el presupuesto destinado a
Atencion Primaria

La AEP confia en que, en las préximas se-
manas de campafiia electoral antes de las
elecciones del 28 de mayo, los candidatos
y candidatas a las elecciones autondmicas
den la debida prioridad a la proteccion de
la salud de la poblaciéon infanto-juvenil y
realicen propuestas claras y especificas
para garantizar la calidad de la atencion
pediatrica en todos los niveles asistencia-
les. Las decisiones que se adopten ahora
redundaran en el beneficio de la salud,
bienestar y seguridad de nuestros hijos e
hijas.
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Editorial

Doctor Victor Perez Candela

Dr. Victor Pérez Candela

Luis Pefia Quintana
Presidente de la Sociedad Canaria de Pediatria de Las Palmas

Catedratico de Pediatria de la Universidad de Las Palmas de Gran Canaria
L R R R TR AT

E; esta editorial deseamos realzar la figura del Dr. Victor
Pérez Candela, eminente radiélogo pediatrico y maestro, en el
gran sentido de la palabra, de la mayoria de los radidlogos y
pediatras formados y/o que ejercen o han ejercido en nuestra
Comunidad.

simismo, numerosas generaciones de médicos sin relaciéon
con el drea pediatrica en su ejercicio profesional recibieron sus
clases durante la Licenciatura o Grado en el antiguo Colegio
Universitario de Las Palmas y posteriormente en la Facultad de
Ciencias de la Salud de la Universidad de Las Palmas de Gran
Canaria, de la que ha sido Profesor Titular de Radiologia.

Mdo en Crevillente (Alicante) el 3 de septiembre de 1943,

al mes de edad su familia se trasladé a Madrid donde estudio en
el Colegio Ramiro de Maeztu. Licenciado en Medicina y Cirugia
por la Universidad Complutense de Madrid, realizé su Residencia
de Radiodiagndstico en el Hospital Puerta de Hierro de Madrid,
ha trabajado en el Hospital Miguel Servet de Zaragoza, en el
Hospital Infantil La Fe de Valencia, en la antigua Residencia
Sanitaria Nuestra Sefiora del Pino de Las Palmas y en el Hospital
Universitario Materno-Infantil de Las Palmas, siendo Jefe de
Servicio de los dos ultimos. Fijé su residencia en Las Palmas de
Gran Canaria desde 1976. Tras su “forzosa” jubilacion ha seguido
ejerciendo la radiologia pediatrica de forma privada en el Centro
Radioldgico Garcia Tello de Las Palmas y en la actualidad en el
Hospital San Roque de Las Palmas.
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odos los compafieros y compafieras que hemos tenido la
suerte de trabajar o conocer a Victor, como coloquialmente
nominamos, lo asociamos con la docencia como un excelente
comunicador y orador o solicitandole su opinidn acertada y
de especial ayuda en los diagndsticos de nuestros pacientes.
Siempre recordaremos sus ensefianzas, entre otras, en como
realizar una ponencia, cdmo realizar las presentaciones, como
se debe ser un actor ante el publico, cdmo dirigirse al mismo...

De reconocido prestigio profesional, ha sido invitado como
conferenciante en multiples foros nacionales e internacionales.

Rrsona de trato afable, jovial, cercano, siempre dispuesto

a aprender, a divulgar el conocimiento cientifico, a ayudar, a
innovar y a mantener el interés y la curiosidad en las ciencias
biomédicas, su faceta no sélo se ha cefiido a esta area. Ha
intervenido en actividades y grupos de gimnasia deportiva,
profesor de educacion fisica, organizador de eventos musicales
y precursor del grupo musical “Los Pekenikes”. En la actualidad
sigue siendo miembro del grupo musical, compuesto por
médicos, “Vademedicum?”.

LS.ivendo un adelantado a su época hay figuras como las
del Dr. Victor Pérez Candela dificiles de encontrar. Para él Ia
edad no ha sido impedimento para continuar y potenciar
su actividad docente, asistencial y de divulgacidon cientifica,
siendo colaborador habitual, entre otras, de la revista Canarias
Pediatrica con excelentes articulos, como los que acompafan
a este numero. Aun hoy en dia sigue impartiendo docencia
cada jueves con sus sesiones radiolégicas actualizadas para los
Residentes de Pediatria y el staff del Servicio de Pediatria en el
Hospital Universitario Materno-Infantil de Las Palmas, con una
excepcional aceptacion.

LSTFVB como modelo la trayectoria del Dr. Victor Pérez Candela,
agradecerle todo el trabajo y esfuerzo que ha realizado y sigue
realizando, asi como la potenciacion y “altura de miras” que
deben realizar las administraciones para mantener ligadas a las
mismas, independientemente de la edad, a estas sefieras figuras
gue mantienen su actividad, siempre que lo deseen y que tan
buenos servicios realizan a la comunidad.

Ojalé podamos tener muchos Victor Pérez Candela que
sigan su ejemplo.

Editorial
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Diagnostico por laimagen de la patologia del cuerpo
calloso en pediatria

Victor Pérez Candela, radidlogo pediatrico. Hospital San Roque. Las
Palmas de Gran Canaria
L R R R R AT

Resumen

El cuerpo calloso es el tracto de sustancia
blanca mas grande del cerebro y la comi-
sura dominante, facilitando la transmision
y sintesis de informacion entre los dos
hemisferios cerebrales. Consta aproxima-
damente de 200 millones de fibras, que
interconectan todas las grandes subdivi-
siones de la corteza cerebral, la mayoria
de las cuales son areas asociativas de alto
nivel. La red neuronal callosa permite la
integracion interhemisférica de informa-
cién sensorial, motora y el razonamiento
abstracto.

Con la imagen de Resonancia Magnética
(RM) en el plano sagital, el cuerpo callo-
so se representa con gran detalle. Revi-
samos la anatomia normal, su desarrollo
embriolégico, el proceso de mielinizacién
y los hallazgos de varias condiciones pa-
toldgicas que afectan al cuerpo calloso en
pediatria.

Palabras clave: cuerpo calloso, resonancia
magnética, anatomia, patologia

Abstract

The corpus callosum is the largest white
matter tract in the brain and the dominant
commissure, facilitating transmission and
synthesis of information between the two
cerebral hemispheres. Approximately 200
million fibers within the corpus callosum
interconnect all the major subdivisions of
the cerebral cortex, the majority of which
are high-level associative areas. Callosal
neuronal networks allow for interhemis-
pheric integration of sensory, motor and
high order cognitive information such as
language and abstract reasoning.

With MR imaging in the sagittal plane, the
corpus callosum can be depicted in great
detail. We review the normal anatomy, its
embryological development and process
of myelination of the corpus callosum.
The MR features of various pathologic
conditions involving of corpus callosum in
pediatrics are described.

Key words: corpus callosum, magnetic
resonance, anatomy, pathology

Introduccion

El cuerpo calloso es el tracto de sustancia blanca mas grande del cerebro y la comisura domi-
nante, facilitando la transmisidn y sintesis de informacidn entre los dos hemisferios cerebrales
con el fin de ambos lados cerebrales funcionen de forma conjunta y complementaria. Consta
aproximadamente de 200 millones de fibras, que interconectan todas las grandes subdivisio-
nes de la corteza cerebral, la mayoria de las cuales son areas asociativas de alto nivel. La red
neuronal callosa permite la integracion interhemisférica de informacidn sensorial, motora y
el razonamiento abstracto’?. El cuerpo calloso solo esta presenta en animales placentarios?.

rias de los l6bulos frontales. Las fibras de
la rodilla se incurvan hacia delante como el

Anatomia

Se ubica en el fondo de la cisura interhe-
misférica Se identifican anatdmicamente
cuatro porciones: El pico o rostrumy la ro-
dilla anteriormente, el cuerpo centralmen-
te y el esplenio o rodete posteriormente
(figura 1 A, B).

Las fibras rostrales se expanden lateral-
mente conectando las superficies orbita-

“férceps menor” y conectan los aspectos
medial y lateral de los l6bulos frontales.
Las fibras del cuerpo discurren lateralmen-
te y se interconectan con las fibras de pro-
yeccion de la corona radiada para conectar
amplias zonas de los hemisferios cerebra-
les. Las fibras del istmo/tapetum, que es
la unidn entre el cuerpo y el esplenio, se
extienden a lo largo de la superficie late-
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Figura -1A. Comisuras cerebrales. (corte linea media cerebral)

__— Cuerpo calloso —

Comisura antenar

Comisura posterior

(Adacificano de SoiollaTiacharn)

Figura -1B. Componentes del cuerpo calloso

; Cuerpo

Esplenio o

~ rodete

Rodilla -

Fico o rostrum

{madificado de SoboflaBechar)
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ral de los cuernos temporales y occipitales
de los ventriculos laterales. La mayoria de
las fibras del esplenio se incurvan poste-
riormente en los I6bulos occipital, como el
“forceps mayor”.

Las técnicas de imagen del tensor de difu-
sidon y técnicas de representacion de fibras
han permitido a los investigadores seg-
mentar el cuerpo calloso en bandas que
corresponden a las unidades funcionales
mas que a la forma del cuerpo calloso. La
corteza prefrontal ventral y dorsal ambas
proyectan fibras a través de la rodilla y ros-
trum. El cortex frontal superior proyecta
fibras en la parte posterior del cuerpo. Las
fibras de los I6bulos parietal y occipital se
proyectan predominantemente a través
del esplenio, mientras que fibras que par-
ten de la corteza sensitivo-motora pasan a
través del istmo.

El aporte vascular procede de tres ramas
principales: arteria pericallosa (mayor
aporte vascular), arteria comunicante an-
terior y arteria cerebral posterior (arteria
esplenial) (figura 2). Debido a la riqueza
vascular es raro el infarto®.

Embriologia

El desarrollo del cuerpo calloso ocurre de
una forma secuencial de la 10-20 semana

de edad gestacional, de anterior a poste-
rior, excepto el pico o rostrum que se for-
ma el ultimo, después del esplenio. Este
proceso se completa a las viente semanas.
La formacidn del cuerpo calloso se divide
en tres estadios:

1. Comisuracion. A la 102-112 semana de
edad gestacional aparecen las prime-
ras fibras callosas y penetran a través
de la masa comisural conectando los
dos hemisferios cerebrales

2. Crecimiento. De la 112-202 semana de

edad gestacional, el cuerpo calloso se
forma de delante a atras, empezando
por la rodilla, cuerpo,esplenio y por
ultimo el pico o rostrum y después de
crearse cada parte del cuerpo calloso

3. Maduracion. De la 162-372 semana de
edad gestacional, la longitud media
es de 27,2 mm, anchura de 5-6 mm y
grosor de 1,9 mm. Contintua la madu-
racion y el maximo grosor se alcanza a
los 6-9 afios®

Mientras que el nimero de fibras del cuer-
po calloso se determina al nacimiento, el
volumen muestra fases alternativas de ex-
pansién y retraccién dependiendo de gra-
dos variables de mielinizaciéon axonal. La
mielinizacion del cuerpo calloso ocurre de

Figura -2 Vascularizacion arterial del cuerpo calloso

Arteria
pericallosa

Circulacion
carotidea

{modificedo oe Borden N. 20 angiograptee allas of neurovescular analormy and pathology 2004)




detras a adelante.

La apariencia del cuerpo calloso cambia
del estadio fetal a través de la infancia y
juventud para alcanzar la apariencia adul-
ta. El grosor del cuerpo calloso se describe
como reflejo del nimero de fibras o del
grado de mielinizacion y la sefial de RM
esta relacionada con la mielinizacion.

Durante el desarrollo fetal, el cavum sep-
tum pellucidum (CSP) y el cavum vergae
se desarrollan como estructuras rellenas
de liquido cefalorraquideo (LCR) en con-
tiglidad en la linea media, interpuestas
entre el par de laminas septales. Este par
de laminas septales eventualmente se fu-
sionan para formar el septum pellucidum.
El CSP es un espacio triangular limitado
en su apex anteriormente por la rodilla,
superiormente por el cuerpo anterior e
inferiormente por el rostrum del cuerpo
calloso y comisura anterior. Las columnas
del férnix marcan de forma arbitraria el li-
mite posterior del CSP el cual esta en con-
tigliidad libre con el cavum vergae situado
mas posteriormente. La formacién del CSP
es una consecuencia directa del desarrollo
del cuerpo calloso anterior y por ello indi-
ca el desarrollo normal de las estructuras
telencefalicas de la linea media. La no vi-
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sualizacion del CSP en el estudio prenatal
con ultrasonidos (US) sugiere un desarro-
llo anormal o un proceso destructivo. El
CSP debe ser visible desde el segundo tri-
mestre hasta que empieza a fusionarse a la
36-40 semana de gestacion®.

En el nifio nacido casi a término o a tér-
mino, el cuerpo calloso se visualiza facil-
mente y es delgado y plano sin el aspecto
abombado caracteristico de la rodilla y el
esplenio. El primer cambio postnatal es un
engrosamiento de la rodilla que frecuente-
mente ocurre tan pronto como al segundo
y tercer mes de edad. El esplenio aumen-
ta lentamente hasta el 4-5 mes postnatal
y entonces aumenta rapidamente en ta-
mafio. Al final del séptimo mes es igual de
tamafio que la rodilla. Después aumenta y
a los 9-10 meses la apariencia del cuerpo
calloso es similar al de adulto®.

Tecnicas de imagen

Las técnicas de imagen que permiten vi-
sualizar el cuerpo calloso, son: la ecografia
para emplear en el recién nacido (figura
3) mientras esté permeable las fontane-
la anterior ,la tomografia computarizada
produce radiacién ionizante por lo que no
es recomendable y mucho mejor es la Re-

Figura — 3 Ecografia craneal Corte sagital.

Cuerpo calloso (flechas rojas)

(Modificada de Rumack T, Drose J., Diaghoshic Ulirasovnd Moshy 2011)
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sonancia Magnética (RM) (figura 4 A,B,C)) con la mielinizaciéon mientras que el grosor
gue permite visualizar en todos los planos, refleja el nimero de fibras y volumen de
sin radiacién ionizante, por lo que puede mielina asociada.

utilizarse para el estudio intra Utero (figura ;

5) con el inconveniente a nivel post natal Patologia

de tener que sedar a los pacientes para

evitar el movimiento. En la RM la intensi- El engrosamiento del cuerpo calloso es una
dad de senal del cuerpo calloso se asocia caracteristica importante del desarrollo,

Figura - 4A RM corte sagital. Cuerpo calloso normal.
Nifia de 13 afios

Cuerpo calloso

En las secuencias
potenciadas en T1 el cuemno
calloso aparece hiperintenso
{blanco)

Enlas secuencias potenciadas
en T2 el cuerpo calloso
aparece hipointenso (negro)

Figura - 4B RM corte axial. Cuerpo calloso normal.
Nifio 8 afios

Raodilla cuerpo calloso

Esplenio cuerpo calloso

En las secuencias T1 el En las secuencias T2 el
cuerpo calloso aparece cuerpo calloso aparece
hiperintenso (blanco) hipointenso (megro)




mientras que el adelgazamiento puede ser
el resultado de una serie de enfermedades
que afectan al desarrollo o que causan la
destruccién del mismo. El grosor del cuer-
po calloso refleja el volumen de los hemis-
ferios y responde a cambios en los efectos
directos o a la degeneracion walleriana.

Para evaluar las anomalias congénitas
es importante no solo la morfologia del
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cuerpo calloso sino también el grosor de
los componentes especificos o de todo el
cuerpo calloso en asociacion con otros ha-
llazgos.

El adelgazamiento del cuerpo calloso pue-
de ser primario o secundario y focal o ge-
neralizado. El adelgazamiento primario
esta causado por una mielinizacién anor-
mal o a la ausencia, relacionada con leuco

Figura - 4C RM cortes coronales. Cuerpo calloso normal.

Nifio de 8 arios

Rodilla cuerpo calloso

Corte anterior

Esplenio cuerpo calloso

Corte posterior

Figura -5 Agenesia cuerpo calloso. RM prenatal y postnatal

Prenatal Postnatal

Prenatal

a) RM sagital prenatal, b) RM sagital
postnatal, ¢} RM axial prenatal, d) RM
axial postnatal, e) RM coronal
prenatal.Las flechas rojas sefialan la
ausencia de cuerpo calloso, los haces
de Frobst, la colpocefalia, separacion
astas frontales
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encefalopatias hipomielinizantes o altera-
ciones metabdlicas que afectan a la sustan-
cia blanca y microcefalia. El adelgazamien-
to secundario puede estar causado por
una lesién difusa como una encefalopatia
hipdxico-isquémica, encefalopatia por HIV,
hidrocefalia, condiciones desmielinizantes
y dismielinizantes. La alteracion focal de la
forma o lesidn focal también causa adelga-
zamiento localizado, como una disgenesia
del cuerpo calloso, alteracién metabdlica
con efecto localizado, hipoglucemia, lesién
de la sustancia blanca en prematuros, atro-
fia relacionada con HIV, infarto, vasculitis,
trauma y toxinas. El adelgazamiento focal o
concavidad del cuerpo calloso se ha impli-
cado como caracteristica diagnostica de las
alteraciones del espectro alcohol fetal en la
literatura médico legal.

El grosor del cuerpo calloso puede servir
como una caracteristica importante del de-
sarrollo con el adelgazamiento sugestivo
de enfermedad subyacente. El desarrollo
anormal del cuerpo calloso se ha implicado
en una evolucion motora adversa, afecta-
cion del proceso de numeracion, una pobre
integracion espacial, un trastorno de déficit
de atencién e hiperactividad (TDH), altera-
cion del espectro autista, esquizofrenia, sin-
drome alcohol fetal y en la patogénesis de
ciertas formas de epilepsia’.

El cuerpo calloso esta formado por fibras
densamente mielinizadas que habitual-
mente interconectan territorios homolo-
gos de los dos hemisferios cerebrales. La
naturaleza densa compacta de los tractos
de sustancia blanca actia como barrera al
flujo de edema intersticial y diseminacion
tumoral. Los Unicos tumores agresivos ta-
les como glioblastoma multiforme y linfo-
ma cruzan tipicamente o invaden el cuerpo
calloso Esta naturaleza densa compacta de
los tractos de sustancia blanca lo hacen mas
susceptible a las lesiones por estiramiento
en el caso de trauma. Como esta compues-
to predominantemente de axones mielini-
zados, los procesos desmielinizantes pue-
den afectar al cuerpo calloso®.

Anomalias congénitas

La induccidn ventral ocurre durante las se-
manas 52-102 de edad gestacional y entre
las malformaciones mas comunes que se
ven en estas semanas esta la agenesia del
cuerpo calloso. Dependiendo del tiempo

del insulto intrauterino las anomalias del de-
sarrollo comisural pueden categorizarse en
agenesia completa o agenesia parcial. El es-
pectro de las anomalias estructurales congé-
nitas del cuerpo calloso esta constituido por:

Agenesia total (ausencia desde el nacimien-
to de todas las regiones anatomicas defini-
das del cuerpo calloso)

Agenesia parcial (ausencia desde el naci-
miento de al menos una parte, pero no to-
das las regiones del cuerpo calloso)

Hipoplasia (adelgazamiento del cuerpo ca-
lloso con extensidn anteroposterior normal)

Hiperplasia (engrosamiento del cuerpo ca-
lloso como resultado de la disminucién del
recorte axonal postnatal)

Disgenesia (el cuerpo calloso esta presente
pero malformado, incluyendo agenesia par-
cial e hipoplasia)

La etiologia de la disgenesia del cuerpo ca-
lloso no se conoce completamente. Algunos
factores de riesgo implicados son: irradia-
cidn, déficit de riboflavina, acido félico, niaci-
na, infeccién materna (rubeola, toxoplasmo-
sis), sindrome alcohol fetal, diabetes mater-
na’ (figura 6).

La agenesia del cuerpo calloso puede ser una
malformacién aislada o formar parte de otras
malformaciones del sistema nervioso central
(SNC). Representa el 4 % de todas ellas, con
una incidencia entre 1-3:1000 recién nacidos
vivos. Se encuentra formando parte de unos
25 sindromes genéticos, errores congénitos
del metabolismo y en el sindrome de alcohol
fetal. El uso materno de cocaina también es
un factor predisponente®.

Esta entidad habitualmente se asocia con re-
traso profundo del desarrollo, pero raras ve-
ces los pacientes son normales o casi norma-
les. Los pacientes con disgenesia del cuerpo
calloso habitualmente tienen convulsiones
gue pueden ser el resultado parcialmente de
una alta incidencia de heterotopias de sus-
tancia gris que se encuentra en estos pacien-
tes. Un hemisferio cerebral puede mostrar
actividad EEG que aparece independiente de
lo que se ve en el hemisferio contralateral®'.
Los signos/sintomas mas comunes son: con-
vulsiones, retraso en el desarrollo, hiperte-
lorismo, deformidad craneal, mal funcién



hipotalamo-hipofisaria, alteraciones del es-
pectro autista.

Puede detectarse a cualquier edad, pero
generalmente en la primera infancia y es la
malformacién mas comun encontrada en
fetos. Si es una anomalia aislada es mas fre-
cuente en nifos que en nifas.
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La disgenesia del cuerpo calloso se asocia ha-
bitualmente con muchos sindromes y otras
anomalias del cerebro y cerebelo tales como
malformaciéon de Chiari-ll, malformacion de
Dandy-Walker, quistes inter hemisféricos,
malformacién del desarrollo cortical (migra-
cién y organizacidon neuronal), cefaloceles y
anomalias de la linea media facial (figura 7).

Figura-6 RM cortes sagitales T1

(

Agenesia parcial cuerpo
calloso (flechas blancas)

Agenesia total cuerpo
calloso (flechas rojas)

Figura-7 RM corte sagital T2

Nifia de 15 afios operada de Arnold-Chiari. Craneoctomia
occipital. Aumento agujero occipital. Descenso cerebelo y bulbo.
Ausencia de parte posterior del cuerpo y del esplenio de cuerpo
calloso (flechas blancas)
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Hallazgos de imagen

La técnica de imagen ideal para el diag-
néstico es la Resonancia Magnética (RM)
la cual es una modalidad excelente para la
valoracién de la disgenesia del cuerpo callo-
so porque permite ver no solamente las ca-
racteristicas de esta anomalia sino también
otras asociadas.

Enlos casos de agenesia, lasimagenes de la
linea media en RM, US o ambos, muestran
ausencia completa del cuerpo calloso. Las
circunvoluciones y los surcos de la superfi-
cie media de los hemisferios cerebrales se
irradian hacia el centro como los radios de
una rueda. El lll ventriculo puede ser gran-
de o pequefiio, pero siempre esta elevado
y la masa intermedia puede ser prominen-
te. En la imagen coronal, los cuernos fron-
tales de los ventriculos laterales adoptan
una forma de cuernos de ciervo. Los bor-
des medial y superiores de las astas fronta-
les estdn formados por los haces de Probst
(los cuales si se fusionan forman el cuerpo
calloso normal). En la parte mds medial de
los cuernos frontales el surco del cingulo
profundo pueden verse y craneal a ellos la
circunvolucion del cingulo esta evertida. A
veces la comisura del hipocampo (que co-
necta los fornices) puede aumentarse y si-

mular un cuerpo calloso delgado en la ima-
gen sagital. En la imagen axial los ventricu-
los laterales pierden su concavidad medial
normal para asumir una configuracién en
paralelo. Los atrios y las astas occipitales
pueden dilatarse mucho con respecto al
resto de los ventriculos (se llama colpoce-
falia) y se cree que ocurre por la formacion
andmala de sustancia blanca en las porcio-
nes dorsales de los hemisferios cerebrales.
La cisura inter hemisférica es profunda y
puede estar en contigliidad con los ventri-
culos laterales. El lll ventriculo asciende y
se proyecta entre los ventriculos laterales
y aparece tipo quistico. Ocasionalmente
un quiste verdadero relleno de LCR puede
presentarse inter hemisférico y se encuen-
tra mds a menudo en la parte dorsal del
cerebro. Este quiste a menudo comunica
con el lll o ventriculos laterales y puede ser
unilocular o multilocular.

En laimagen axial son evidentes los siguien-
tes hallazgos: convexidad lateral de la astas
frontales, ventriculos laterales paralelos,
colpocefalia (dilatacion de trigonos y astas
occipitales de los ventriculos laterales, dila-
tacién en forma de “ojo de cerradura” de
las astas temporales (deficiencia del fasci-
culo del cingulo), ascenso del Il ventriculo
en la fisura interhemisférica entre los ven-

T2 sagital T2 coronal

occipitales (colpocefalia)

Figura - 8 RM cerebral. Agenesia del cuerpo calloso

Nifno de 2 anos con convulsiones.(a) Ausencia del cuerpo
calloso y circunvolucion del cingulo. Patrén de circunvoluciones
en radios de rueda perpendiculares al lll ventriculo.(b)
Ventriculos separados sin convergencia, elevacién Il
ventriculo.(c) Ventriculos laterales paralelos. (d) Dilatacion astas

T1 axial T1 axial




triculos laterales, comunicacion del Il ven-
triculo con la fisura interhemisférica, inter-
digitacién de circunvoluciones a través de
la linea media (debido a la ausencia parcial
de la hoz en la cisura interhemisférica) y la
hipoplasia de la comisura anterior.

Las imagenes sagitales son la mejor secuen-
cia para la evaluacidon de la extensién de la
disgenesia del cuerpo calloso que puede
ser completa o incompleta.

En las imagenes coronales se muestran
otros hallazgos tales como una circunvolu-
cion del cingulo evertida persistente, surco
hemisferico medio extendiéndose al lll ven-
triculo, ventriculos laterales de forma cre-
ciente (debido a la impresion de las paredes
medias de los ventriculos por los haces de
Probst colocados medialmente), inversion
incompleta del hipocampo y extension del
lll ventriculo en la fisura inter hemisférica
(figura 8).

Los haces callosos longitudinales de Probst
se forman cuando los axones no pueden
cruzar la linea media y son forzados a co-
locarse lateralmente a la circunvolucion del
cingulo y medialmente a las paredes media-
les de los ventriculos y paralelos a la cisura
inter hemisférica, apareciendo con férnices
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rudimentarios. Estos haces son mas brillan-
tesen T1y oscuros en T2 que otras fibras de
sustancia blanca.

Los lipomas intracraneales son lesiones
raras del desarrollo del SNC los cuales son
habitualmente asintomaticos, descubiertos
incidentalmente y no requieren tratamien-
to. Ocurren principalmente en la region
del cuerpo calloso y la cisterna peri callosa,
asociados frecuentemente con disgenesia
del cuerpo calloso. Durante el desarrollo
del cuerpo calloso, puede haber una per-
sistencia de la meninge primitiva, un ele-
mento mesenquimal presente en el desa-
rrollo neural. Este remanente celular puede
diferenciarse en tejido adiposo y formarse
un lipoma a lo largo del dorso del cuerpo
calloso. La morfologia del lipoma del cuer-
po calloso puede ser curvilinea o nodular y
puede asociarse con un cuerpo calloso mal-
formado?.

El diagnostico se realiza facilmente con RM,
gue muestras una lesion bien delimitada
con caracteristicas clasicas de grasaen Tly
T2 (figuras 9-11).

Estos lipomas pueden tener una calcifica-
cion interna o calcificaciones en forma de
cascara de huevo.

Figura — 9 RM Cortes sagitales, coronales y axiales en T1

Mific de 4 afios .Lipoma intracraneal (flechas blancas). Agenesia del
cuerpo calloso
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Figura 10 RM corte sagital T1

Nifia de 12 afios. Lipoma del cuerpo calloso (flechas blancas)

Figura - 11 RM Corte sagital en T1

Nifio de 2 afios. Lipoma cuerpo calloso. (flechas
blancas) Ausencia del esplenio




Lesiones esplénicas

El esplenio puede afectarse por un amplio ran-
go de enfermedades neuroldgicas pediatricas.
La afectacion del esplenio puede clasificarse
basado en la afectacién focal o difusa, junto
con hallazgos o ausencia de otros hallazgos adi-
cionales de RM bien reversibles o irreversibles.

La razén de la afectacion selectiva del esplenio
no esta clara, puede ser por un fallo en la au-
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torregulacion vascular, por una predileccion de
la circulacidn posterior por una pobreza de la
inervacion simpatica®®.

Se han encontrado lesiones focales reversibles
en el esplenio en varias condiciones: convulsio-
nes, toxicidad de drogas antiepilépticas, retira-
da de drogas antiepilépticas, encefalitis viral,
hipoglucemia, sindrome hemolitico urémico,
lesion axonal aguda traumatica*** (figura 12
A,B,C).

Figura — 12A RM difusion. Lesiones en el esplenio que
restringen la difusion (flechas blancas). Pueden ser focales o

difusas

Afectacion
focal

Afectacion
difusa

Figura -12B RM Imagen de difusion y coeficiente de difusion

aparente (ADC)

Nifio de 10 afios con convulsiones, afectacion del esplenio .
Lesion reversible. a) lesion hiperintensa en el esplenio (flecha
negra) y b) Mapa de ADC lesidn hipointensa (flecha blanca)
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Figura—12C RM Secuencia de difusion (a) alos 7 y (b) a los 14 dias

Nifio de 8 afios con enfermedad de Kawasaki. La
lesién del esplenio desaparece en 7 dias

Otras lesiones del cuerpo calloso

El cuerpo calloso puede afectarse por le- zantes, neopldsicas, autoinmunes, trau-
siones vasculares, infecciosas, desmielini- maticas (figura 13).

Figura- 13 RM cortes axial T2 y sagital T1

Axial T2 Sagital T1

Nifia de 15 afios con esclercsis multiple, lesiones

hiperintensas en centros semiovales y cuerpo calloso
(flechas rojas)
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Resumen

Los pediatras de atencién primaria (AP) de-
ben tener un conocimiento adecuado de la
nefrologia pedidtrica porque las enferme-
dades nefrouroldgicas son frecuentes en los
nifios y porque la enfermedad renal crénica
(ERC) en adultos es un problema de salud
publica a nivel mundial que puede prevenir-
se, en algunos casos, desde la infancia. La
intervencién precoz es la clave. Los pedia-
tras de AP deben animar a la poblacién ge-
neral a adoptar dietas y estilos de vida que
fomenten la buena salud renal y que pre-
serven la funcién lo mas posible en aquellos
pacientes con ERC. Deben también concien-
ciar a la poblacidn sobre la importancia que
tienen los rifiones.

Palabras clave: pediatras de atencion pri-
maria, CAKUT, enuresis, hematuria, hiper-
tension, proteinuria, prelitiasis

Introduccion

Los pediatras que trabajan en Atencion Pri-
maria deben tener un conocimiento suficien-
te de nefrologia pediatrica por el importante
nimero de pacientes con problemas nefrou-
rolégicos que se atiende en las consultas y
por el impacto positivo que tienen en la vida
adulta, las medidas de prevencién tomadas
en la infancia.

A pesar de que solo el 3 % de los nifios tie-
ne algun grado de enfermedad renal crénica
(ERC), es necesario mirar hacia el futuro y
proteger la funcién renal desde la edad pe-
didtrica’. No se debe olvidar que, el 20 % de
las personas mayores de sesenta anos, tiene
algun grado de ERCy que esta cifra sube al 40
% en los mayores ochenta afos?.

En conjunto, el 10% de la poblacién mundial

Importance of pediatric
nephrology in the Primary Care
consultation

Ssummary

Primary care pediatricians might be aware
of many aspects of pediatric nephrology
knowledge because nephrourologic diseas-
es are frequent in children, and because
chronic kidney disease (CKD) in adult people
is @ major health problem worldwide. which
may be prevented in some cases from child-
hood. Early intervention is the key to pre-
venting kidney failure. In addition, primary
care pediatricians should encourage gener-
al public to adopt healthy diet and lifestyles
to maintain good kidney health, preserve
kidney function longer in those with CKD,
and increase overall general awareness of
the importance of kidneys.

Key words: primary care pediatricians, CA-
KUT, enuresis, hematuria, hypertension,
proteinuria, prelithiasis.

padece algun grado de ERC (filtrado glomeru-
lar estimado <60 ml/min/1,73 m? y/o protei-
nuria persistente, o/y alteraciones en el sedi-
mento de orina o/y en las pruebas de imagen
renal, durante al menos 3 meses). En Espafia
se calcula en cuatro millones de personas, las
gue padecen ERC de cualquier grado; muchos
de estos pacientes no se diagnostican en los
primeros estadios*

La calidad de vida va disminuyendo a medida
gue aumenta el grado de ERC, por multiples
factores: dietas que se van haciendo cada vez
mas estrictas, necesidad de polimedicacion,
astenia, anorexia, dificultad para realizar ejer-
cicios y deporte, osteoporosis con aumento
del niumero de fracturas, aumento de los even-
tos cardiovasculares, prurito. Y en los ultimos
estadios, necesidad de tratamiento renal susti-
tutivo (TRS), bien didlisis en cualquiera de sus
modalidades, o bien trasplante renal.
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ca una pérdida de reserva renal, y por otra,
predisponen a la hipertensién arterial pos-
teriormente.

El cuadro clinico de la IVU es, muchas veces,
inespecifico; sobre todo en lactantes, por lo
gue es necesario un alto grado de sospecha
por parte del pediatra, para que el diagnds-
tico sea lo mas precoz posible, ya que el
dafio renal se produce muy pronto (se de-
tectan defectos de captacién en el renogra-
ma con DMSA a las 24 horas del comienzo
de la fiebre)?*2,

Las tiras reactivas son muy utiles por ser ba-
ratas y poder realizarse en cualquier consul-
ta. El hallazgo de una tira reactiva negativa
(sin nitritos ni leucocitos) practicamente ex-
cluye una IVU, pero la positividad de la mis-
ma no siempre significa IVU. Sélo se puede
diagnosticar IVU con un urocultivo positivo.
Es por esto, que se debe recoger urocultivo
siempre antes de comenzar el tratamiento
antibiotico. En cuanto al método de reco-
gida, aunque es preferible recogerla al ace-
cho, en funcién de la rapidez que se requie-
ra hacer el diagnodstico, puede utilizarse la
recogida con bolsa o incluso métodos inva-
sivos como el sondaje o la puncidn suprapu-
bica. La mayoria de las IVU estdn causadas
por Escherichia coli; cuando se encuentran
otros gérmenes, esos nifios deben seguirse
de forma especial. En el caso de lactantes
con IVU febril, se debe hacer ecografia renal
para descartar malformaciones asociadas.

En relacion al tratamiento, de forma em-
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pirica, hasta ver el antibiograma, se pauta
amoxicilina-clavulanico o cefixima en IVU
febriles durante siete a diez dias y cotrimoxa-
zol, fosfomicina o cefuroxima entre tres y
cinco dias en las IVU afebriles (figura 2).

A veces, es necesario ingresar a algunos ni-
nos, especialmente menores de dos meses,
o lactantes con vémitos, o con riesgo social
que impide el cumplimiento, o con enfer-
medad renal previa. En el seguimiento de
los nifios con IVU se ha demostrado inutil
solicitar urocultivos de control. Se debe
investigar el habito miccional e intestinal
y hacer una valoracién individualizada del
riesgo de dafio renal para orientar la necesi-
dad de pruebas de imagen y el seguimiento.

En relacién a la bacteriuria asintomatica
(BA) (cultivos positivos sin sintomas), se
debe tener en cuenta que es muy frecuen-
te (entre el 1-3 % de la poblacion pediatri-
ca), y que no se debe tratar en los nifios,
con la excepcion de los que van a ser so-
metidos a cirugias invasivas, y es dudoso
en los trasplantados recientes. También
se debe tratar en embarazadas. En nifos
sanos, tratar BA puede ser no sélo inne-
cesario, sino contraproducente, porque se
seleccionan cepas resistentes. En algunos
casos, el diagndstico de BA puede ser muy
dificil, sobre todo en lactantes, ya que pre-
sentan signos muy inespecificos, como an-
tes mencionamos®®*

Como normal general, se debe evitar ha-
cer urocultivos de rutina si no existen sin-

Figura 1. Impacto de la enfermedad renal crénica avanzada (ERCA) en Espaiia
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tomas, y tampoco se debe hacer uroculti-
vos de control tras tratamientos antibioti-
cos correctos por IVU.

2. Enuresis nocturna y trastornos miccio-
nales

Son consultas también muy frecuentes en
AP. El 10 % de los nifios a los 7 afios pa-
decen enuresis nocturna (EN) y va dismi-
nuyendo el porcentaje con la edad; suele
haber antecedentes familiares en muchos
casos.

Es muy importante hacer una historia cli-
nica dirigida y un cronograma de la ingesta
liquida y de las micciones. La exploracion
fisica debe incluir peso, talla inspeccidn de
la zona genital y lumbosacra y exploracion
neuroldgica. El analisis de orina para des-
cartar glucosuria, infeccion o proteinuria
es obligado, especialmente, cuando son
de aparicidn reciente (niflos que habian
alcanzado la continencia). La ecografia se
recomienda sobre todo en las enuresis no
monosintomaticas. La EN por si misma, no
es indicacion de analitica sanguinea®.

Cuando la EN se acompafia de trastornos
miccionales es necesario tratarlos prime-
ro, y después abordar la enuresis. En el
caso de EN mono-sintomaticas (70 % de
los casos) el tratamiento se puede hacer
en AP comenzando con tratamiento con-
ductual y desmopresina o alarmas.

Se debe consultar con nefrologia pediatri-
ca, los casos que no responden a la prime-
ra linea de tratamiento y los que se sospe-
cha que tienen disfuncidn vesical.

3. Anomalias congénitas del rifidn y del
tracto urinario (CAKUT: Congenital Ano-
malies of the Kidney and Urinary Tract)

Son la primera causa de enfermedad renal
cronica en la infancia y suponen casi una
tercera parte (20-30 %) de todas las mal-
formaciones congénitas®. La ecografia pre-
natal sistematica ha permitido su diagnos-
tico previo al nacimiento, en la mayoria de
los casos. No obstante, algunos nifios se
siguen diagnosticando tras ecografias por
otro motivo, o en el seguimiento de infec-
ciones de orina. Pueden ser muy variadas,
desde alteraciones en la posicién (ecto-
pias), anomalias del parénquima (displa-
sias, agenesias) o alteraciones de la via (re-

flujo vesicoureteral, valvas de uretra pos-
terior, estenosis de la unién pieloureteral).
Recientemente se ha propuesto realizar
ecografia renal a todos los nifios con sin-
drome de Down, ya que pueden presentar
rinones mas pequenos y mayor incidencia
de malformaciones de la via urinaria®.

En general, se debe consultar con nefro-
logia pediatrica si existen malformaciones
complejas, dilatacion importante de la via
urinaria (sospecha de obstruccién), displa-
sia o hipoplasia renal (asimetria renal en el
eje longitudinal mayor de 1 cm), infeccién
urinaria complicada, o signos sugestivos
de enfermedad renal crénica (elevacion de
creatinina en sangre, malnutricidn, talla
baja, hipertension arterial). Las dilatacio-
nes leves en las ecografias prenatales pue-
den ser controladas en AP.

En relacion a la profilaxis antibiodtica, solo
debe emplearse en RVU de alto grado IV-
N

4. Proteinuria

La proteinuria es un hallazgo frecuente
en los nifios, sobre todo la transitoria (por
procesos intercurrentes, como fiebre, es-
trés, ejercicio fisico o proteinuria ortosta-
tica).

Su deteccidn inicial suele ser por tira reac-
tiva. Siempre se debe confirmar una tira
reactiva con proteinas positivas, con una
segunda tira en primera orina de la mafia-
na, para descartar la proteinuria ortostati-
ca. Si vuelve a ser positiva, se debe cuan-
tificar.

La proteinuria puede ser glomerular, que
es la mas frecuente y esta constituida ma-
yoritariamente por albimina, o tubular,
que estd formada por proteinas de bajo
peso glomerular (beta-2 microglobulina,
alfa-1 microglobulina). Las proteinurias tu-
bulares suelen ser leves o moderadas, sin
alcanzar rango nefrdtico y se suelen acom-
pafiar de otros datos de tubulopatia (aci-
dosis, glucosuria y/o fosfaturia).

Para valorar la proteinuria actualmente,
es el cociente urinario de proteinas/crea-
tinina (mg/dl), en orina aislada lo que mas
se utiliza, por su buena correlacién con la
proteinuria de 24 horas y por ser mucho
mas facil de recoger en nifios. Se considera



Actualmente, en Espafia, unos 60.000 pacien-
tes requieren diferentes tipos de TRS. La inci-
dencia se calcula alrededor de 141 pmp (per-
sonas por millén de poblacién), lo que supo-
ne aproximadamente unos 6.500 pacientes al
afio*.

Por otra parte, el coste que supone la ERC
para el pais es muy elevado. En los ultimos
estadios de enfermedad, se ha calculado un
coste anual de 1.108 millones de euros. Ade-
mas, el coste de los pacientes con ERC en es-
tadio 5 es doble que en estadio 4, con una
media de gasto por paciente en hemodidlisis
de 47.700 + 18.400 euros, y en el caso del
trasplante (a partir del sexto mes) 14.000 +
10.000 euros por paciente y afio’ (figura 1).

En los ninos, las causas mas frecuentes de
ERC, segun el registro de la Asociacion Espa-
fiola de Nefrologia Pediatrica (REPIR Il) son:
malformaciones estructurales de la via uri-
naria (CAKUT) 57 %, enfermedades quisticas
hereditarias 16 % y glomerulopatias 5,1 %°.

Causas mas frecuentes en la
consulta del pediatra en atencion

rimaria, en relacion con la ne-
rologia pediatrica

Las causas que se suelen enumerar como
mas frecuentes entre las consultas de ne-
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frologia pediatrica en AP son: la infeccidn
de la via urinaria (IVU), la enuresis y los
trastornos miccionales, las malformaciones
de la via urinaria (CAKUT), la proteinuria,
la hematuria y la hipertension arterial”®.
En nuestro medio, por ser la hipercalciuria
idiopatica (HI) muy prevalente en las Islas
Canarias®, los sintomas relacionados con
ella, como la disuria, el dolor abdominal, y
la hematuria!! son también causas frecuen-
tes de consulta.

1. Infeccidn urinaria

Entre el 2 y el 8 % de los nifios padece algun
episodio de infeccién de la via urinaria (IVU)
alo largo de su infancia; son mas frecuentes
en los 12 primeros meses de vida en los va-
rones, y en edades posteriores en las nifias,
y tienen una tasa de recurrencia superior al
30 %, sobre todo en varones menores de 1
ano, y en los que presentan malformacio-
nes de la via urinaria, especialmente reflujo
vesicoureteral (RVU), con el que se asocia
en el 18 a 38 % de los casos.

En las IVU febriles hay afectacién renal en
el 60 % de los casos, con riesgo de que se
produzcan cicatrices en el 10 al 15 % de los
pacientes. La importancia de las cicatrices
renales es doble, por una parte, conllevan
una pérdida de parénquima, lo que impli-

‘ Figura 2. Infecciones de la via urinaria (IVU)
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normal si es menor de 0,2 mg/mg en ni-
fnos mayores de dos afios y menor de 0,5
mg/mg en nifios menores de dos afios. Se
considera de rango nefrético cuando el co-
ciente es mayor de 2 mg/mg.

En caso de recogida de 24 horas, se consi-
dera patolégica una proteinuria mayor de
4 mg/m?/hora, excepto en recién nacidos
en los que puede ser normal hasta 300
mg/m?/hora. Se considera de rango ne-
frético cuando supera 40 mg/m?/hora, es
decir 1g/m?/dia.

El abordaje de la proteinuria patoldgica
incluye una historia clinica detallada, con
antecedentes familiares y personales, una
exploracion clinica completa con determi-
hacion de tensidn arterial, un estudio ana-
litico que incluya hemograma y bioquimica
sanguinea (creatinina, urea, electrolitos,
proteinas totales, albumina, colesterol to-
tal, triglicéridos), una ecografia renal y una
determinacién de complemento C3, C4.
ANA, ANCA, ASLO, inmunoglobulinas y se-
rologia (VHB, VHC, VIH)™.

Se debe consultar con nefrologia pediatrica
cuando la proteinuria es persistente (en dos
o tres muestras en reposo, en primera ori-
na de la mafiana), cuando es moderada o
grave (cociente proteina/creatinina > 1 mg/
mg) y cuando se acompaia de hematuria,
edemas o sintomas sistémicos, y también
cuando la proteinuria, aunque leve se aso-
cia a hematuria, y por supuesto los sindro-
mes nefrdticos de inicio o recidiva, que de-
ben ser remitidos de forma urgente’”.

5. Hematuria

La hematuria puede ser macroscépica,
cuando se ve la orina de color rojo o par-
do, por presencia de sangre en la orina;
o bien microscépica cuando presenta el
color habitual, pero en el analisis del se-
dimento aparecen mas de 5 hematies/
campo.

La hematuria microscépica es mas fre-
cuente y suele ser secundaria a IVU o a
litiasis, o a pre-litiasis (hipercalciuria, hipo-
citraturia). Hay que tener en cuenta, que
puede aparecer de forma transitoria, sim-
plemente en cuadros febriles, y muchas
veces es un hallazgo que se encuentra al
pedir un sedimento por otro motivo (fie-
bre, disuria, etc.)

Es necesario considerar que las tiras reac-
tivas detectan el grupo hemo vy no distin-
guen entre hematuria, hemoglobinuria y
mioglobinuria. Una tira negativa descar-
ta la hematuria, pero si es positiva (= 1+)
siempre debe ser confirmada por un sedi-
mento de orina.

La hematuria macroscépica es un sintoma
muy llamativo, y el pediatra debe ser ca-
paz de reconocerla y distinguirla de otras
orinas rojas (ingestion de alimentos, far-
macos, etc.). Las tiras reactivas también
son utiles en este caso.

Las causas extraglomerulares mas frecuen-
tes de hematuria son la infeccion urinaria
y la HI. La causa mas frecuente de hema-
turia de origen glomerular recurrente es la
nefropatia IgA, que se presenta como he-
maturia macroscopica

Se deben consultar con nefrologia pedia-
trica los pacientes con sindrome nefritico
acompafiante, elevaciéon de creatinina,
oliguria, hipertensidon, edemas o sintomas
sugestivos de enfermedad sistémica. Tam-
bién, se debe derivar a los pacientes con
hematuria macroscopica por traumatismo
abdominal y a los que presentan hematu-
ria macroscopica franca que se mantiene
mas de siete dias’2.

Las hematurias secundarias a Hl y/o litia-
sis son bastante frecuentes en Canarias,
se presentan aisladas (sin hipertensién
ni alteracién de la funcién renal) y a ve-
ces cursan con colicos o dolor abdominal
inespecifico en los mas pequeios. La Hl y
la hipocitraturia, juntas o aisladas, son la
causa mas frecuente, y se pueden diagnos-
ticar con un cociente urinario en cualquier
orina. En condiciones normales, el cocien-
te calcio/citrato debe ser menor de 0.33 y
el calcio/cretinina menor de 0,20 en nifios
mayores de cuatro afos de edad®.

Los pacientes con hematuria microscépi-
ca persistente (mas de un afo) en varias
muestras (figura 3), aunque sean asinto-
maticos, deben ser estudiados incluyen-
do calciuria, funcién renal y ecografia, y
si aparece algun signo de alarma, se debe
consultar con nefrologia pediatrica. Aun-
gue no se encuentre causa y sigan siendo
asintomaticos se deben evaluar anual-
mente. Tras tres afios con microhematuria
sin otros hallazgos, se pueden diagnosticar



de microhematuria aislada asintomatica
persistente?.

6. Hipertension arterial (HTA)

Es un problema cada vez mas prevalente,
por el aumento de la obesidad y el cambio
en los estilos de vida y en la crianza de los
nifios (sedentarismo, dietas ricas en sodio...)

Como generalmente no produce sintomas,
el pediatra debe estar vigilante y tomar la
TA al menos todos los afios. Como la HTA
es mas frecuente en los nifios con obesi-
dad, con antecedentes familiares de HTA,
bajo peso al nacimiento, cromosomopa-
tias, cicatrices renales, monorrenos etc,
en ellos habra que hacer un seguimiento
mas estrecho.

Es importante tomar la TA con manguitos
adecuados y aparatos estandarizados, vy
usar tablas de referencia®’.

Es necesario realizar una MAPA (Monitori-
zacion ambulatoria de la presién arterial)
para diagnosticar HTA antes de comenzar
el tratamiento, segun las guias actuales de
HTA en nifios y adolescentes?.

En los nifios, las causas secundarias de HTA
son mas frecuentes, por eso se debe ha-
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cer una investigacion mas exhaustiva que
en los adultos. En general, a menor edad
del niflo y a mayor aumento de TA, mayor
probabilidad de HTA de causa secundaria.
En los nifios mds pequefios se ha descrito
una causa secundaria hasta en el 75-85 %
de los casos®.

A efectos practicos, en la consulta de pe-
diatria de Atencion Primaria, se debe to-
mar la TA a todos los nifios mayores de
3 afios al menos una vez al afio o mas si
tienen factores de riesgo (obesidad, dia-
betes...)® y consultar con nefrologia pe-
diatrica para realizar MAPA, en aquellos
asintomaticos, en los que se confirmen TA
> p90, en tres o mds determinaciones, que
en adolescentes corresponde aproximada-
mente a una TA sistdlica > 120 mmHg y TA
diastdlica >80 mmHg .

Los ninos con sintomas (vomitos, cefalea,
vision borrosa...) y cifras elevadas de TA
deben ser remitidos a urgencias hospita-
larias.

Las medidas no farmacoldgicas (reduccion
de peso, dieta, ejercicio) se deben comen-
zar en todos los casos de HTA e incluso con
TA normal-alta (2 p90 para la edad).

En el caso de los menores de tres anos, la

[ Figura 3. Prelitiasis ]
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dificultad en la técnica requiere de instru-
mentos adecuados y personal experto.

7. Hipercalciuria Idiopatica y prelitiasis

La HI no suele estar incluida en los proto-
colos entre las causas mas frecuentes de
consulta al pediatra de AP. La HI no se con-
sidera una enfermedad en si misma, sino
una alteraciéon metabdlica, que la mayor
parte de las veces cursa de manera asin-
tomatica, pero que puede también causar
algunos sintomas y/o signos (disuria esté-
ril, microhematuria, dolor abdominal, mi-
crolitiasis y litiasis). En algunas zonas de
Canarias, la incidencia de HI es muy alta
(16 % de nifos en la Gomera frente al 4-6
% descrito habitualmente)™. Por eso el nu-
mero de consultas relacionadas con este
trastorno también lo es, aunque no hay
publicado la cantidad de consultas que ge-
nera en AP.

El concepto de prelitiasis es un concep-
to relativamente nuevo, que incluye a los
pacientes que, sin tener litiasis todavia,
tienen una propensidn a desarrollarla con
el tiempo. El caso mas frecuente es el del
nifo, todavia sin litiasis, que presenta hi-
percalciuria, hipocitraturia o ambas.

Calcular el cociente entre el calcio y el ci-
trato en orina es una forma sencilla y eficaz
de despistaje de prelitiasis en la mayoria
de los casos. Valores superiores a 0.33, en
cualquier muestra de orina, indican que la
orina es potencialmente litégena, ya que
el citrato es uno de los inhibidores mas
importantes en la formacion de calculos.
Como generalmente, la causa uUltima es
genética y la predisposicion dura toda la
vida, se deben utilizar medidas dietéticas
y reservar el tratamiento farmacoldgico
para los casos complicados. La citraturia se
incrementa elevando la ingesta de citricos,
frutas y verduras y disminuyendo la inges-
ta proteica. La calciuria se reduce dismi-
nuyendo la sal, las proteinas, y limitando
la ingesta de lacteos a unos 500cc diarios
de leche o equivalente, sin suprimirlos del
todo para no favorecer la reabsorcion de
calcio 6seo. El aumento de fitato presente
en la fibra (alimentos integrales o salvado
de cereales) se ha demostrado también
muy util por ser un inhibidor muy potente
de la cristalizacion. Beber abundante agua,
(entre 2000-3000 ml/1,73 m?/ 24 h) es otra
medida que se debe aconsejar®.

En relacion a la litiasis y prelitiasis, en Es-
pana, las cifras de incidencia y prevalencia
para la poblacion entre 40 y 65 afos, son
del 2,9 y 14,6 %, respectivamente??. Ade-
mas, se ha producido un incremento de
la prevalencia de litiasis a lo largo de los
anos a nivel mundial. Los factores impli-
cados parecen multiples: climaticos (por
incremento en las temperaturas), cambios
dietéticos con aumento de comidas proce-
sadas y disminucidn de fibra, aumento de
la prevalencia de obesidad y de diabetes,
factores étnicos y genéticos™.

La litiasis urinaria es ademas una enfer-
medad con alta tasa de recidiva. Esta tasa,
definida como mas de un episodio de uro-
litiasis, es del 52,8 %. Se ha demostrado
que el tratamiento dietético y médico
puede disminuir estas recidivas?* Medidas
tan simples e inocuas como beber agua
en abundancia puede evitar nuevos calcu-
los*.

Ademas de las molestias que produce, la
litiasis es una patologia que consume mu-
chos recursos. En Estados Unidos el coste
anual estimado en la atencién de indivi-
duos con nefrolitiasis en el aino 2000 fue
de unos 2.000 millones de délares, supo-
niendo un incremento de casi el 50% des-
de 19942,

Por si todo lo anterior no fuera suficiente,
recientes estudios, indican que la nefroli-
tiasis puede ser un factor de riesgo impor-
tante de padecer ERC? (figura 3)

Medidas preventivas para mejo-
rar la salud renal en la vida adulta
que es necesario gue promova-
mos los pediatras en AP

Como se expuso mas arriba, la salud renal
de los adultos se debe fomentar desde la
infancia. Hay algunas medidas que por su
sencillez, inocuidad, escaso coste y efica-
cia, se deben aconsejar a todos los nifios
(figura 4).

Ademas, se debe tener una actitud proac-
tiva para evitar la ERC o su progresiéon
cuando exista: tomar la TA a todos los ni-
flos anualmente al menos; estar atentos a
los antecedentes familiares (trasplantes,
familiares en didlisis, familiares con litia-
sis, etc.); tener en cuenta siempre la pre-
maturidad y el peso al nacimiento (ambos
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son factores de riesgo para padecer ERC ); 3. Martinez Castelao A, Martin de Francis-

tener una actitud especialmente vigilante
con los lactantes con fiebre sin foco y/o
con IVU febril; y no olvidar la posibilidad
de que exista prelitiasis en nuestro diag-
nostico diferencial del dolor abdominal,
colico del lactante o en la disuria estéril.

Aunque no hemos encontrado estudios
publicados que evallen el impacto que
la actividad del pediatra de AP tiene en Ia
salud renal de los adultos, dadas las altas
cifras de ERC en poblacién adulta, y el alto
coste personal y econémico que supone,
cualquier pequena mejora supondra un
avance muy importante.
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Diagnostico por la imagen de las complicaciones
de la cirugla de afirmacion de género en los pa-
clentes trans-hombre. Actualizacion para pediatras.
(Primera parte)
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San Rogque. Las Palmas de Gran Canaria.
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lar de Gran Canaria

R

Resumen: Este articulo es una actualizacién
para Pediatras, acerca del diagndstico por
imagen de las complicaciones de la cirugia
de afirmacion de género en los pacientes
transgénero, basado en una revision biblio-
grafica de los trabajos radiolégicos mas ac-
tuales publicados por los Centros con mas
experiencia en estas técnicas quirurgicas de
Estados Unidos y otros paises asi como las
presentaciones en las Reuniones anuales
de la Sociedad Radiolégica de Norte Amé-
rica (RSNA) desde el 2018 al 2022 que se
celebra en Chicago. Tras una descripcién de
los términos empleados para el manejo de
dichos pacientes, se comentan las técnicas
mas utilizadas y las complicaciones deriva-
das de las mismas. El tema tiene interés por
la nueva “ley trans” aprobada el 28 de febre-
ro de 2023 que ha propuesto el Ministerio
de Igualdad, publicada en el B.O.E. dell de
marzo de 2023, la cual deroga la ley de 2007
que regulaba el cambio de sexo y que exigia
gue la persona estuviera diagnosticada por
un médico de disforia de género. Segun la
nueva ley, a partir de los 16 anos se puede
solicitar el cambio de sexo sin necesidad de
la aprobacion de los padres, entre 14y 16
con permiso paternoy de los 12 a los 14
afios con permiso de un juez. El Servicio Ca-
nario de Salud de la Consejeria de Sanidad
publicé en febrero de 2019 un excelente y
exhaustivo “Protocolo de Actuacién Sani-
taria a personas trans”, sin imagenes de las
técnicas quirdrgicas ni de sus complicacio-
nes, por lo que hemos creido conveniente
realizar este primer trabajo sobre el diag-
ndstico por la imagen de las complicaciones
de la cirugia de asignacién de género en los
pacientes trans-hombre y en un segundo en
los pacientes trans-mujer, para conocimien-
to de los Pediatras Canarios..

Palabras clave: Disforia de género. Personas
trans. Cirugia de afirmacion de género Com-
plicaciones cirugia afirmacion. Diagndstico
por la imagen. Trans-hombre

Abstract: This article is an update for Pe-
diatricians on the diagnostic imaging of
the complications of affirmation surgery
in transgender patients, based on a bib-
liographic review of the most current radio-
logical works published by the most experi-
enced centers in these surgical techniques
in the United States and other countries
and the exhibits presented in the annu-
al Meetings of the Radiological Society of
North America (RSNA) from 2018 to 2022
that take place in Chicago. After a descrip-
tion of the terms used for the management
of these patients, the most commonly used
techniques  their complications are de-
scribed. The topic is of interest because of
the pass a law “ley trans (gender self-deter-
mination law) in 2023/02/28 proposed by
the Ministry of Equality, published in B.O.E.
on 2023/03/01. which would overturn the
2007 law regulating sex change and requir-
ing that the person be diagnosed by a phy-
sician with gender dysphoria. Through this
new law, from the age of 12 to 14 years old
a sex change can be requested with a Court
permit, between 12 and 14 years old with
parental permission and from 16 years old
free. The Canary Health Service of the Min-
istry of Health has published in February
2019 an excellent and exhaustive “Protocol
of Sanitary Action to trans people”, without
images of the surgical techniques and their
complications as in this work, for that we
realize this first paper about the diagnos-
tic imaging od complications of affirmation
surgery in trans-men patients and in a sec-
ond paper the complications of affirmation
surgery in trans-woman, for Knowledge of
Canary Pediatricians

Key words: Gender dysphoria. Transgender
people. Gender affirmation surgery. Affir-
mation surgery complications. Diagnostic
imaging.Trans-men



canarias pediatrica enero - abril 2023
Articulos de revision

Introduccion El texto elimina los requisitos médicos

Tras la reciente aprobacion de la llama-
da ley trans el dia 28 de febrero de 2023,
publicada en el BOE el 1 de marzo de 2023
“para la igualdad real y efectiva de las per-
sonas transy para la garantia de los dere-

gue hasta ahora eran necesarios: llevar al
menos dos anos con hormonacion y un in-
forme médico o psicolégico que avalase la
existencia de disforia de género, un térmi-
no ya no aceptado por la comunidad cien-
tifica ni los organismos internacionales.!

chos de las personas LGTBI “. A modo de K
resumen, citamos algunos apartados: Objetivos

Realizar una revision actualizada y la ter-
minologia apropiada para la poblaciéon
de pacientes transhombre (Tabla I)?

El prefijo CIS viene del latin y significa
“de este lado” y lo contrario TRANS,
“del otro lado”. El término “cis” género
fue introducido en 1991 por el Psiquia-
tra y Sexélogo alemdn Volkman Sigush,
ya que existia la identidad trans, por
lo que también debe existir un modo
para nombrar a las personas que se
identifican con el sexo asignado al na-

La autodeterminacion de género. El cam- =
bio registral del nombre y el sexo en el DNI

sera con aval judicial entre los 12 y los 14;

con consentimiento de padres, madres o
representantes legales entre los 14 y los

16; y libre a partir de los 16.

Despatologizacion. Para hacer ese cambio
en el registro, la ley despatologiza oficial-
mente la transexualidad, que dejé de ser
considerada un trastorno por la Organiza-
cion Mundial de la Salud (OMS) en 2018.

Tabla I.- Terminologia pacientes trans?

Término Definicion

Identidad de género Sentimiento de una persona de ser hombre, mujer u otro

Sexo La descripciéon de hombre o mujer asignado al nacimiento
Lt Persona cuya identidad de género se alinea con el sexo asig-
Cisgénero e
nado al nacimiento
: Persona cuya identidad de género difiere con el sexo asigna-
Transgenero gl
do al nacimiento
: Persona con sexo masculino al nacimiento que se identifica
Transmujer 4 q
como mujer
Persona con sexo femenino al nacimiento que se identifica
Transhombre

como hombre

Distress causado por la incongruencia de la identidad de gé-

Disforia de género nero y el fenotipo del sexo

Régimen hormonal disefiado para inducir caracteristicas fe-
notipicas del género de afirmacion y suprimir la del sexo asig-
nado al nacimiento

Terapia hormonal de afir-
macién de género

Cirugias realizadas para alinear la anatomia con la de la asig-
naciéon de género. Los términos “reasignacion y cambio de
sexo” se consideran ofensivas y ya no se utilizan

Cirugia de afirmacion de gé-
nero

Diversidad de género (tam-

bién referido como género
no conforme, no binario,
género queer o género flui-
do)

Persona cuya identidad de género difiere del sexo asignado
al nacimiento pero cuya identidad de género puede no estar
confinado al conocido género como binario hombre-mujer

Orientacion sexual

Atraccion emocional y sexual de una persona a otras
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cimiento. proporciona la imagen para los clinicos
referentes.?
- Aprender los conceptos generales res- .
pecto a los tratamientos quirurgicos Material Y metodo
y sus complicaciones en la poblacion

transgenero . En esta primera parte El material lo hemos obtenido de la revi-
comentaremos el diagndstico por la sion bibliografica de los trabajos mds ac-
imagen de las complicaciones de la ci- tuales publicados y de las presentaciones
rugia de afirmacién de género de las en las Reuniones anuales de la Sociedad
personas transhombre (mujeres que Radioldgica de Norte América celebradas

se identifican como del género mascu- en Chicago (USA) desde el 2017 a 2022,
lino (Tabla 1) 2 ilustrando con imagenes los procedimien-
tos de diagnéstico por imagen que se

- Entender la valiosa informacién que realizan antes y después de la realizacidn

Tabla Il.- Resumen de procedimientos quirurgicos
a realizar para la afirmacidon de género en pacientes transhombre?

MASCULINIZANTES
.- Contorno corporal
.- Masculinizacién toracica (mastectomia subcutanea)

- Masculinizacion facial

.- Histerectomia, Ooforectomia

.- Faloplastia o metoidioplastia, escrotoplastia

- Implantacidén de prétesis testicular o dispositivos erectiles
.- Tiroplastia

Figura.-1. RM érganos peélvicos femeninos normales. Corte sagital T2 y
esquema. Compartimentos pelvicos (colores)

RM drganos pélvicos femeninos, corte sagital, T2 .Compartimento anterior (rojo)
ge encuentra la vejiga y uretra, compartimento medio (azul) utero, vagina,
compartimento posterior {verde) el recto

Modihcato de Rediogrephes 2023 4301) e{220115)




de la cirugia y las complicaciones que se
manifiestan mediante dichos estudios de
imagen con la cirugia de pacientes trans-
hombre. En los pacientes que va a some-
terse a una cirugia de asignacion de géne-
ro de mujer a hombre hay que realizar pre-
viamente un estudio vascular con doppler
color, una cistouretrografia miccional, una
tomografia axial computarizada (TAC) siny
con contraste y una Resonancia Magnética
(RM) de los érganos pélvicos (Figura 1) 3

Cirugia de asignacion de genero
de mujer a hombre (transhom-
bre) (parte baja)

Los pacientes trans-hombre suelen utili-
zar los términos en relacion a las técnicas
quirdrgicas a realizarse, como “operarse
de arriba” (mastectomia) y “operarse de
abajo” (genitales)*

Hay una serie de cirugias genitales a las
gue las personas transhombres pueden
someterse, incluyendo la histerectomia,
ooforectomia, vaginectomia, faloplas-
tia, metoidioplastia y escrotoplastia- Los
procedimientos generalmente van esca-
lonados, con la histerectomia (con o sin
ooforectomia) realizada varios meses an-
tes de los procedimientos constructivos
falicos (vaginectomia, metoidioplastia,
faloplastia y escrotoplastia). Los proce-
dimientos quirurgicos realizados de una
vez, pueden someter a los pacientes al
riesgo de operaciones muy prolongadas
y un aumento de la pérdida de sangre.

HISTERECTOMIA.- Es la segunda cirugia
mas comun después de la cirugia mas-
culinizante del torax. Historicamente se
utilizaban los abordajes abdominales o
vaginales, pero actualmente se realiza
con laparoscopia o cirugia asistida por
robot (da Vinci). Las técnicas laparosco-
picas ayudan a conservan los vasos epi-
gastricos inferiores, minimizan las cica-
trices abdominales, acortan la estancia
hospitalaria y facilitan la rehabilitacion.

Las complicaciones de la histerectomia
laparoscépica incluyen: perforacidon vesi-
cal, hematomas, infeccién y dehiscencia
de la parte superior de la vagina que se
abre en el peritoneo y que se sutura al
extirpar el atero y cérvix. Los hallazgos
de imagen inmediatamente después de
la histerectomia laparoscdépica incluyen
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un neumoperitoneo de pequeno volu-
men y aire en partes blandas en el lugar
de colocacion del trocar, que se resuelve
en los primeros 7 dias. Si no se realiza
vaginectomia, la parte superior puede
aparecer colapsada como masa de par-
tes blandas posterior a la vejiga.?

FALOPLASTIA - Es la cirugia afirmante de
género mas compleja y requiere un equi-
po multidisciplinario que puede incluir
un ginecologo, un urdlogo, un cirujano
vascular y un cirujano plastico. Las dos
opciones principales para la creacion de
un neofalo son la faloplastia y la metoi-
dioplastia. La finalidad es la creacion de
un neofalo estética y funcionalmente
aceptable. El interés del paciente pue-
de incluir la capacidad de orinar de pie,
mantener la sensacion tactil y erdge-
na y participar en la penetracion en las
relaciones sexuales. Simultdneamente
se realiza vaginectomia y uretroplastia
(utilizacion de la mucosa vaginal vas-
cularizada para hacer de puente entre
la uretra nativa y la uretra peneana. Se
han explorado varios lugares regionales
y técnicas de colgajo libre para la falo-
plastia y con el uso de las técnicas micro-
quirdrgicas avanzadas, el uso de la cara
volar radial del antebrazo para la obten-
cién del colgajo libre se ha convertido en
la técnica preferida para la creacion del
neofalo (Figura 2 en la pagina siguiente).
La reconstruccion de un tubo dentro de
otro tubo da lugar a un tubo interno con
la neouretra y un neofalo externo con un
solo colgajo. Los nervios medial y lateral
antebraquiales se suturas a los nervios
ilioinguinales y dorsal del clitoris para
adquirir la sensacion tactil y erégena. La
principal desventaja es que se necesita
un injerto de piel para reconstruir la piel
del antebrazo dando lugar una cicatriz
estigmatizante.(Figura 3 en la pdgina si-
guiente)

Las complicaciones de la faloplastia son
muy altas dada la complejidad del proce-
dimiento, que a menudo requiere una ci-
rugia correctora adicional. En el periodo
inicial postoperatorio la mayoria de las
complicaciones estan relacionadas con
el colgajo. Una insuficiencia vascular es
una complicacion precoz temida que re-
guiere una monitorizacion frecuente de
la perfusidn del colgajo con US doppler.
Puede encontrarse también hemato-
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Figura 2. llustracién que muestra la técnica utilizada para obtener un
colgajo pediculado del antebrazo para la faloplastia

- Calgeyjo puara
5 formar la uretra b
& -l \\
D Golgaio
: para
2 :uh e #/ Meofalo ;
e
% . > Auteria
b ‘“‘»1_\;) = < femoral
'x\ I Nx‘t. A
Colgajo para '\\ :
farmar Ia \ | '
uretra Caleter b / Colgajo para (
N L formar el fako o

Utilizacion de la piel ventral del antebrazo, ramas de la arteria radial y nervios
cutaneos antebraqueales para crear el colgajo. El colgajo se enrrolla
alrededor de un cateter para crear una neouretra tapizada de piel y a su vez
se crea un tubo dentro de otro. La sensacion tactil y erdégena se logra al
anastomosar los nervios del donante al nervio dorsal del clitoris {rama del
nervio pudendo)

Figura 3. Colgajo de cara volar de antebrazo para
creacion de neofalo

A. Cara volar de antebrazo para colgajo . B, Resultado tras
injerto de piel

{Modihcado de ER-134, RSNA 2018)




mas e infecciones en los primeros dias
a semanas después de la cirugia. (Figura
4). Las complicaciones a largo plazo mas
comunes afectan a la neouretra e inclu-
yen estenosis, fistulas y dehiscencia de
la anastomosis. Una alta incidencia de
dehiscencia uretral y fistulas ocurre en
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aquellos pacientes a los que no se les
hace simultdneamente vaginectomia al
tener menos tejido asequible para cu-
brir la anastomosis proximal.(Tabla 3 )
La uretrocistografia o cistouretrografia
miccional son las modalidades estandar
para valorar la uretra después de la falo-

Figura 4. TAC pelvico sagital con contraste. Absceso en neofalo

Transhombre con fiebre y dolor, 2 semanas despues de
faloplastia, coleccion con realce (flechas) en la parte distal del falo

{Modificado de Redographics 2019,39.1368-1392)

Tabla 3.- Complicaciones de la faloplastia*

.- Pérdida parcial del colgajo

.- Pérdida total del colgajo

.- Estenosis uretral

.- Fistula uretro cutanea

.- Diverticulo de neouretra

.- Fistula entre el lugar de reseccién vaginal y neouretra

.- Lesion en recto y fistula rectal

.- Mucocele o remanente vaginal

.- Hematoma

.- Absceso
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plastia (Figuras 5,6)%®

METOIDIOPLASTIA.- Es una técnica alter-
nativa a la faloplastia en la que el neofalo
se crea a partir de un clitoris hipertrofia-
do hormonalmente. La uretra nativa se

alarga y se anastomosa al clitoris el cual
sirve como el glande. La uretra se alarga
dividiendo los ligamentos suspensorios
del clitoris en la placa uretral y se recons-
truye con mucosa vaginal y colgajos de la-
bios menores, afiadiendo piel de los labios

neofalo) flechas blancas

Figura 5.Esgquema de anatomia post operatoria de cirugia transhombre

Lugares de anastomosis de |la uretra. Unién entre uretra nativa y
la parte fija (flecha negra), unién entre parte fija y pendular
(cabeza de flecha). Linea de sutura longitudinal a lo largo del

(hMadificato de Radioqraphics 20X0040:393-402

Estenosis de la uretra en la
unién entre la parte fija y la
pendular (cabeza de
flecha) en faloplastia, via
anterograda

Figura 6 A.Cistouretrografia miccional y B. uretrografia retrograda

Estenosis de uretra en la unién
entre la parte fija y la pendular
(cabeza de flecha) en faloplastia
via retrograda

(Modificado de Radiograghics 2020:40:383-402)




menores para construir el eje del neofalo.
La metoidioplastia representa una técnica
viable para la creacidn de un neofalo en los
que no es viable la técnica con colgajo de
antebrazo o muslo o cuando un exceso de
cicatrices del colgajo del lugar del donante
es inaceptable. La longitud adquirible de
este neofalo es tan corta que no permite
el intercurso sexual, sin embargo la mayo-
ria de los pacientes pueden orinar de pie
y obtener una ereccidn y estan contentos
con su neo falo.(Figura 7)*

Las complicaciones de la metoidioplastia
son menos frecuentes y menos severas
que con las otras técnicas de faloplastia.
Las mas comunes son la estenosis uretral
y las fistulas. A veces una cavidad vaginal
remanente puede drenar a través de una
fistula mucosa a la piel perineal

ESCROTOPLASTIA Y PROTESIS TESTICU-
LAR.- Las protesis testiculares generalmen-
te se colocan dentro del neoescroto unos
6 meses después de la faloplastia. Las ca-
racteristicas de las imagenes de las proéte-
sis testiculares dependen del material con
el que estdn hechas, siendo la mayoria de
silicona y aparecen como un dreas de alta
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atenuacion en los estudios de TAC (Figura
8 en pagina siguiente). Si una de las pro-
tesis se sustituye por un aparato bomba
hidrdulica, este aparece como un area de
atenuacion de liquido y estard conectado
con un tubo de silicona.

Las complicaciones de las protesis testicu-
lares incluyen infeccidn y expulsion del im-
plante, erosion, rotura o luxacion.

IMPLANTACION DE DISPOSITIVOS PARA LA

ERECCCION.- Si un paciente quiere realizar

la penetracion en las relaciones sexuales,
necesita injertos de suficiente consistencia
para acomodar dispositivos protésicos hi-
draulicos de pene. Dos disefios de proéte-
sis de pene son asequibles, los maleables
o semirigidos y los inflables o hidraulicos
(Figura 9 en pdgina siguiente). Las protesis
maleables consisten en un nucleo central
metdlico rodeado por silicona, que le da
rigidez. La implantacion de estos disposi-
tivos produce una ereccién permanente
que debe manipularse la posicion antes
de la relacién sexual y puede ser dificil de
disimular cuando deja la relacién. Las pro-
tesis inflables son asequibles en dos o tres
piezas, las cuales permiten una adecuada

Figura 7, . Metoidioplastia con implantes testiculares

FPaciente transhombre de 18 afios con metoidioplastia y
colocacion de implantes testiculares

(Modiicado de AJH 2080 244w r-w3t)
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Figura 8. TAC corte axial .Implantes testiculares en transhombre

izquierdo de silicona (flecha)

(Modificado de Radiographics 2005 39 168-1302)

Figura 9. Protesis erectiles de pene

Cilindros
Prétesis maleable de pene, mostrando
par de cilindros peniles

sterior extensible

Prétesis inflable de pene de 3 piezas (par de cilindros peniles,
reservorio y bomba escrotal) con los tubo de interconexién

(Modificado da AJR 20782101 1521155}




rigidez o flaccidez dependiendo de cuando
se desea una ereccion.

Resultados

Los esquemas e imagenes de las diversas
técnicas de imagen, permiten entender las
diferentes opciones quirdrgicas que exis-
ten y sus complicaciones, extraidas de los
diferentes trabajos revisados®

Conclusiones

Los estudios de imagen juegan un papel
muy importante en la evaluacién de los
pacientes transgénero, en la planificacion
prequirurgica y en el seguimiento postqui-
rargico’®

La familiaridad con el lenguaje utilizado en
el informe, aumenta la precisién asi como
aumenta la confianza de los pacientes,
porque ellos ven los informes.

Entender las diferentes cirugias de afirma-
cion de género asequibles que permitan al
Pediatra identificar la apariencia normal
postquirdrgica asi como las complicacio-
nes?

La cirugia de afirmacién de género en los
pacientes trans-hombre tienen un porcen-
taje muy alto de complicaciones, que varia
segun la experiencia del Hospital que lo
realice y de la opcidn quirurgica, estando
en el orden del 60 al 85% por lo que los
pacientes deben conocer estos datos an-
tes de decidirse a realizarse los cambios ya
que el arrepentimiento es inutil pues no es
reversible.’
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Resumen Expanded newborn screening
in Canary Islands, (2" part). Ma-
ple syrup urine disease, Homo-

El cribado neonatal ampliado (CNA) en Ca- . _
cystlmzma and Tyrosinemia type

narias avanza hacia la deteccion masiva a

nivel bioquimico de metabolopatias por Es-
pectrometria de tdndem en masas (MS/MS).
En el afo 2022 se incluyeron la Enfermedad
de la orina con olor a jarabe de arce (MSUD)
y la homocistinuria (HCY) y en este 2023, se
incluira el cribado de la tirosinemia tipos 1y
2. Importantes enfermedades con prondsti-
cos totalmente diferentes si son cribadas y
detectadas a tiempo, y cuyos tratamientos
iniciados de forma temprana, ademas de
alguno especifico como es el caso de la tiro-
sinemia tipo 1, son, como en todas las me-
tabolopatias, esenciales para el adecuado
control clinico y bioquimico de los pacientes.

Palabras clave: metabolopatias, cribado
neonatal ampliado, enfermedad de la orina
con olor a jarabe de arce, homocistinuria,
tirosinemia, nitisinona

1and
Abstract

Expanded newborn screening in Canary Is-
lands is moving towards mass biochemical
detection of metabolopathies using tandem
mass spectrometry (MS/MS). In 2022, Ma-
ple Syrup Urine Disease (MSUD) and homo-
cystinuria (HCY) were included, and in 2023,
screening for tyrosinemia types 1 and 2 will
be added. These are important diseases
with completely different prognoses if they
are screened and detected in time, and
their treatments initiated in time, in addi-
tion to some specific treatments such as in
the case of tyrosinemia type 1, are essential
for the proper clinical and biochemical con-
trol of patients.

Keywords: metabolic disorders, expanded
newborn ccreening, maple syrup urine dis-
ease, homocystinuria, tyrosinemia, nitisi-
none

Introduccion mo congénito (HTC), anemia de células fal-

Las ampliaciones realizadas en el cribado
neonatal en el Ultimo ano y las que estan
programadas para los proximos meses en
Canarias son, y van a ser, muy importan-
tes. Hasta finales de 2021, recordemos, se
realizaba cribado de 5 metabolopatias de
pequeia molécula, sin contar hipotiroidis-

ciformes (ACF) y Fibrosis quistica (FQ): fe-
nilcetonuria (PKU), aciduria glutdrica tipo
1 (AG-1), déficit de acil-CoA deshidroge-
nasa de cadena media (MCAD), déficit de
3-OH-acilCoA deshidrogenasa (LCHAD) vy
deficiencia de biotinidasa (DB). En 2022 se
han incorporado otras dos enfermedades:
enfermedad de orina con olor a jarabe de



arce (MSUD, en sus siglas en inglés) y ho-
mocistinuria (HCY) y para el afio actual, en
su primer semestre, seran incorporadas
el cribado de la tirosinemia, tanto tipo 1
como tipo 2, ésta uUltima por su importan-
cia en las islas, como veremos mas adelan-
te.

Tal y como se realizé en el anterior articu-
lo de este grupo de trabajo?, cada enfer-
medad sera desglosada en Fisiopatologia,
formas de diagndstico, tanto en cribado
como clinico, tratamientos actualmente
disponibles, tanto en fase de descompen-
sacion como en fase de mantenimiento,
asi como prondstico y evolucion.

Enfermedad de orina con olor
a éarabe de arce o leucinosis
(MSUD)

La leucina, isoleucina y valina son ami-
noacidos de cadena ramificada (branched
chain amino acids, BCAA) y constituyen
cerca del 40 % de los aminoacidos esen-
ciales en el ser humano. En contraste con
otros aminoacidos, los BCAA no se meta-
bolizan en el intestino o higado, sino en los
tejidos periféricos como musculo esquelé-
tico, corazon, tejido adiposo y rindn, y por
ello, su concentracion en plasma aumenta
de manera considerable después de co-
mer. Su principal ruta metabdlica es su in-
corporacion a proteinas corporales (cerca
de un 80%) y el 20% restante se degrada
irreversiblemente por la ruta catabdlica en
la que comparten los dos primeros pasos,
una transaminacion reversible catalizada
por la BCAA aminotransferasa que da lu-
gar a sus correspondientes cetodcidos de
cadena ramificada; y un segundo paso de
decarboxilacidon oxidativa irreversible de-
pendiente de pirofasfato de tiamina, por
el complejo multienzimatico mitocondrial,
deshidrogenasa de los cetodacidos de ca-
dena ramificada (branched chain keto acid
dehydrogenase, BCKAD). A partir de aqui
las vias metabdlicas de los BCAA divergen.
La enfermedad de orina con olor a jarabe
de arce (MSUD, OMIM #248600) es una
aminoacidopatia producida por la deficien-
cia del complejo multienzimatico BCKAD,
resultando en un acumulo de los cetoaci-
dos correspondientes a-ceto-isocaproico,
a-ceto-B-metilvalérico y a-ceto-isovalérico
y de sus BCAA precursores. Su incidencia
es de 1/185.000 recién nacidos y se here-
da con caracter autosémico recesivo?.
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En funcién de la presentacion clinica, la
tolerancia a proteinas de la dieta, la res-
puesta a la administracidon de tiamina y la
actividad enzimatica residual, la MSUD se
clasifica en cinco fenotipos clinicos dife-
rentes:

a) Comienzo neonatal o clasica es la mas
frecuente (75 % de los pacientes) y se
caracteriza por un periodo asintomati-
co tras el nacimiento, que puede durar
una o dos semanas, dependiendo del
grado de deficiencia enzimatica y no
necesariamente de la cantidad de pro-
teinas ingeridas, tras el cual se inicia un
cuadro clinico caracterizado por suc-
cion débil, rechazo de la alimentacion
y letargia que van progresivamente
intensificandose; aparece el caracteris-
tico olor dulzén en orina, bradicardia
y bradipnea; puede haber hipotonia
troncular con hipertonia de extremida-
des, movimientos de boxeo o pedaleo
y postura en opistotonos. El cuadro
clinico progresa a coma y muerte si no
se inicia precozmente el tratamiento.
Estos sintomas neurolégicos, junto con
la cetosis (raramente con acidosis),
con dcido lactico y amonio normales
constituyen la forma mas frecuente de
presentacién. La actividad enzimatica
residual es del 0-2% con respecto a la
normal.

b) Forma intermedia, muy rara, puede
iniciarse desde los 5-6 meses hasta los
6-7 anos de edad, con sintomas neuro-
l6gicos progresivos: retraso psicomo-
tor, convulsiones y ataxia; la actividad
enzimatica residual es del 3-30 %.

c) Forma intermitente puede aparecer a
cualquier edad, caracterizada por sin-
tomas neuroldgicos tipo intoxicacion
semejantes a la forma clasica, desen-
cadenados por situaciones de catabo-
lismo (infecciones, quemaduras, inter-
venciones quirargicas) y que pueden
ser letales, siendo la actividad residual
enzimatica entre el 5y 20 %.

d) Formas sensibles a tiamina, aunque
no existe un criterio uniforme para el
diagndstico de esta rara forma, tiene
una presentacioén similar a la forma in-
termitente.

e) Deficiencia de dihidrolipoil deshidro-
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genasa (componente E3), que es uno
de los componentes del complejo mul-
tienzimatico BCKAD, tiene una clinica
similar a la forma intermedia; la acti-
vidad residual enzimatica oscila entre
el 0y 25 %°.

El diagndstico se realiza con la determi-
nacién plasmatica de los aminoacidos ra-
mificados. En la forma clasica la leucina
puede ser superior a 2.000 umol/L (nor-
mal 80-200 umol/L), y es caracteristica la
presencia de aloisoleucina, compuesto
resultante de la racemizacidon no enzima-
tica de la isoleucina. En orina aparece un
aumento de los acidos 2-OH-isocaproico,
2-OH-3-metilvalérico y 2-OH-isovalérico.
Mediante cribado neonatal se realiza con
el aumento de los BCAA y del cociente leu-
cina/isoleucina en sangre seca, por espec-
trometria de masas en tandem.

La demostracion del defecto enzimatico
se realiza de manera indirecta midiendo
la descarboxilacion de [1-**C]leucina en fi-
broblastos cultivados. En el analisis del de-
fecto genético pueden existir mutaciones
en los genes BCKDHA, BCKDHB, DBT, DLD,
PPM1K Y BCAT2%.

El objetivo del tratamiento en la fase agu-
da es la rapida normalizacién de los niveles
de BCAA, en especial de la leucina que es
el mas neurotodxico, y posteriormente un
tratamiento dietético de mantenimiento
gue consiga un adecuado crecimiento vy
desarrollo del paciente, al mismo tiempo
gue evite un aumento significativo de los
niveles de BCAA. Asi pues, en la fase aguda,
el tratamiento debe ser inmediato debido
al peligro de dafio neurolégico irreversible
e incluso muerte. Existen dos alternativas
para reducir lo mas rapidamente posible
las altas concentraciones de BCAA, que
tienen un bajo aclaramiento renal:

- Técnicas extracorporeas: la de eleccion
es la hemodialisis con hemofiltracion
y sélo excepcionalmente dialisis peri-
toneal o exanguinotransfusién. Estas
técnicas consiguen unos descensos
significativos, rapidos y mantenidos de
los BCAA, pero requieren una infraes-
tructura compleja y el acceso vascular
es dificil en neonatos y lactantes. La
eleccién de la técnica a emplear debe
depender de la experiencia y disponi-
bilidades de cada hospital.

- Incorporar el exceso de BCAA a la sin-
tesis proteica mediante la induccidn al
anabolismo con un tratamiento nutri-
cional agresivo con alimentacion pa-
renteral y/o nutricidn enteral continua.
La nutricion parenteral debe realizarse
con una mezcla de aminoacidos exenta
de BCAA (no disponible en Espaia) y
un alto contenido energético con glu-
cosa e insulina si fuera necesario, asi
como lipidos. Otra alternativa eficaz es
iniciar una nutricién enteral a débito
continuo con una formula exenta de
BCAA intentando conseguir un aporte
proteico entre 2.5-3 g/kg/dia (segin
la edad), y por lo menos, los requeri-
mientos energéticos normales tam-
bién segln la edad. Esto a veces es difi-
cil de alcanzar en los primeros dias, por
lo que es necesario empezar con una
formula diluida y suplementada con
polimeros de glucosa hasta una con-
centracién final de un 10% de carbo-
hidratos, o bien combinar la nutricion
enteral con glucosa intravenosa junto
con insulina (si fuera necesaria), para
conseguir un aporte energético alto y
evitar el catabolismo.

- La combinacion de ambas técnicas
(técnicas extracorpdreas junto a so-
porte nutricional) disminuye mas ra-
pidamente los niveles plasmaticos de
leucina en un plazo de 12-24 horas.

- Tratamiento del edema cerebral: os-
molaridad, manitol, furosemida, on-
dansetron (vomitos).

- Tratamiento especifico de la causa des-
encadenante®

En la fase de mantenimiento, el objetivo
es conseguir un adecuado crecimiento y
desarrollo previniendo las deficiencias de
macro y micronutrientes, y evitar y tratar
las crisis de descompensacién. Los aportes
de BCAA en cada paciente deben basarse
en sus concentraciones plasmaticas, que
deben mantenerse, cuando el paciente
esta asintomatico en: leucina 100-200
umol/I (1.3-2.6 mg/dl), isoleucina 200-400
umol/l, y valina 200-400 umol/I.

Las necesidades de leucina oscilan en-
tre 50-90 mg/kg/dia en los 2-3 primeros
meses de vida, disminuyendo a lo largo
del primer afio hasta 40-50 mg/kg/dia.



La mayoria de los nifios afectos de MSUD
tienen una ingesta de leucina entre 400-
600 mg/dia. Con frecuencia, al mantener
las concentraciones de leucina en el rango
recomendado, las de isoleucina y valina
descienden a < 100 umol/Il, y es necesario
suplementarlos ambos a dosis de 100-200
mg/kg/dia para evitar signos clinicos de
carencia proteica.

Cuando el diagndstico es mediante criba-
do neonatal los objetivos se establecen
basandose en los niveles de leucina al
diagnéstico y la clinica inicial del paciente.
La restriccion de proteinas naturales de
la dieta obliga al empleo de suplementos
proteicos libres de BCAA para completar
el aporte proteico necesario para un ade-
cuado crecimiento y desarrollo cognitivo
en combinacion con la lactancia materna o
formula infantil. La mayoria de estos pre-
parados contienen vitaminas y minerales
gue cubren las necesidades del paciente
segun la edad. Cuando se inicia la diversi-
ficacion alimentaria se emplean alimentos
de bajo contenido proteico, y para alcan-
zar las necesidades caldricas se emplean
aceites y modulos de dextrinomaltosa y/o
lipidos. En el seguimiento de los pacientes,
se realiza con la monitorizacion clinica del
crecimiento, bioquimica con los niveles de
aminoacidos plasmaticos y dietética®.

Se recomienda un suplemento de tiamina
de 5 mg/kg/dia para todas las formas de la
enfermedad, puesto que pueden mejorar
la tolerancia a los BCAA en algunos pacien-
tes. Las formas sensibles a tiamina requie-
ren entre 10-1.000 mg/dia’.

En las crisis de descompensacién metabo-
lica, durante las infecciones intercurrentes
o los procesos de mayores demandas, se
produce un rapido aumento de los BCAA,
sobre todo de la leucina, sin que existan
alteraciones en los estudios bioquimicos
rutinarios (glucemia, lactato, amonio, pH).
Por ello, es necesario observar la posi-
ble presencia de sintomas inespecificos
como hipotonia/hipertonia, decaimiento
alternando con agitacién, somnolencia,
alteraciones en el lenguaje, etc. En estos
casos, es hecesario suprimir la ingesta de
alimentos proteicos e iniciar un régimen
de emergencia con polimeros de glucosa
junto con el preparado proteico exento de
BCAA para promover la sintesis proteica y
proporcionar un adecuado aporte calori-
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co, y valorar la derivacion a un centro hos-
pitalario®.

Homocistinuria

El resumen del paciente con homocistinu-
ria clasica podria ser el de una persona con
fenotipo Marfan y fendémenos tromboem-
bolicos, ademas de retraso mental de di-
versa gravedad. Esta enfermedad, conse-
cuencia de la alteracion del metabolismo
de la metionina (en su via metabdlica de
trans-sulfuraciéon y remetilacién), de he-
rencia autosdmica recesiva, se pueden ver
afectados los genes CBS, MTHFR, y los ge-
nes de la cobalamina C, D y F que asocian
aciduria metilmaldnica. Entro, tal y como
se ha comentado al inicio, en nuestro pro-
grama de cribado a finales de 2022, con
la determinacion de la Metionina (Met)
ya que, al contrario que las otras posibles
causas, la Met esta elevada en el caso de
la homocistinuria cldsica (CBS, 21g22.3,
OMIM #613381)°, y ese es el objetivo del
cribado. Descrita en 1962 por Carson vy
Neill®, se ha descrito en Espafia, Portugal
y paises de Sudamérica, un predomino
de la mutacién T191M, al contrario que
en otros paises europeos, asociada a una
no respuesta al tratamiento con piridoxi-
na (B,)™. En la actualidad, se conoce que
el aumento de la homocisteina en plasma
es la causante de las manifestaciones cli-
nicas: fallo de medro, retraso psicomotor,
alteraciones vasculares, oculares y com-
plicaciones tromboembodlicas (accidentes
cerebro-vasculares), principales causas de
morbi-mortalidad de esta enfermedad®.
Hay que destacar que dentro de las alte-
raciones oculares con luxacion/ectopia del
cristalino, para diferenciarlas de las produ-
cidas en el Sindrome de Marfan, la luxa-
cion inferior es debida generalmente por
la homocistinuria y la superior al Marfan.

Entre las causas de origen adquirido, cabe
destacar, como causa mas frecuente en la
infancia, la combinaciéon de hiperhomo-
cisteinemia con aciduria metilmaldnica en
los hijos de madres con LM exclusiva y que
éstas tengan un déficit de factor intrinseco
no tratadas o una dieta vegetariana estric-
ta.

Los pacientes con déficit de CBS presen-
tan retraso mental en hasta un 50% de los
casos (otra diferencia con el sindrome de
Marfan), pero que no llega a ser grave es
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muy raro que lo sea, y cuyo origen esta en
una disminucion de la cistationina, inhibi-
ciéon competitiva con otros AA y el proble-
ma de la formacién de neurotransmisores,
entre otros. Las convulsiones pueden estar
presentes en un 20%, asi como alteracio-
nes del comportamiento o sintomas esqui-
zoides.

En cuanto al sistema esquelético, son fre-
cuentes la osteoporosis, escoliosis, frac-
turas patoldgicas, colapso vertebral, pero
que se diferencian del Marfan, nuevamen-
te, en que estos pacientes si tienen limi-
tacion articular. Los pacientes con Marfan
presentan mas hiperlaxitud articular??,

El diagndstico actual se inicia en el criba-
do neonatal, con la determinacion de Me-
tionina y ratio Met/Phe, pero tiene el in-
conveniente de presentar una alta tasa de
falsos negativos, para lo cual se incluye la
homocisteina como determinacion de 22
nivel o bajar el dintel para considerar po-
sitivo de la metionina. En caso de positivi-
dad, como pruebas confirmatorias se reali-
za la homocisteina, tanto en plasma como
en orina, y Met (mediante analizador de
AA, no mediante MS/MS). Posteriormen-
te, ante la positividad de las pruebas reali-
zadas, podemos pasar a andlisis enzimati-
co de la CBS o directamente a la genética®.

El tratamiento de la homocistinuria no es
una terapia especifica, aunque actualmen-
te hay en proceso un estudio clinico con
una variante humana enzimatica de la CBS-
pegilada (OT-58, https://clinicaltrials.gov/
ct2/show/NCT03406611). El tratamiento
consiste en aportar tanto piridoxina (B,
cofactor de la CBS)*, acido fdélico y acido
folinico, cobalamina (B,,) y betaina (trime-
tilglicina)®, que actua como cofactor en la
remetilacion. La dieta, como es obvio, debe
ser casi exenta en Met, aunque puede reci-
bir lactancia materna de forma controlada
combinada con aportes selectivos de AA 'y
suplementos de L-cisteina, manteniendo
el resto de macro y micronutrientes segin
las recomendaciones internacionales?®.
Otros tratamientos como aspirina y dipi-
ramol no han demostrado eficacia alguna,
la vitamina C puede mejorar la disfuncion
endotelial y en estos pacientes debemos
evitar actividades que aumenten el riesgo
tromboembdlico, como ACO, cirugias o la
deshidratacion’.

El seguimiento de estos pacientes debe
incluir controles cada 1-3 meses de Hcy
(< 40-50 umol/L), anuales de oftalmolo-
gia y cardiologia, B, y acido félico, densi-
tometria y marcadores de osteopenia. El
pronéstico, sin tratamiento, hasta el 25%
fallecen antes de los 30 afos. Los respon-
dedores a B, mejoran sintomas, los hete-
rocigotos tienen mayor probabilidad de
enfermedad oclusiva vascular y cerebral
prematura.

La vacuna para la COVID-19, que en gene-
ral, y segin el documento de consenso de
los profesionales clinicos de la Asociacidn
Espanola para el Estudio de los Errores Con-
génitos del Metabolismo (AECOM), es de
destacar que para todas las enfermedades
metabdlicas y los pacientes “..no deben
considerarse como “de alto riesgo” frente
a este tipo de vacuna. Excepciones pueden
ser los pacientes con riesgo de trombosis
0 microangiopatia trombética como la ho-
mocistinuria, defectos de la cobalamina o
del folato, o pacientes con grave disfun-
cion endotelial o plaquetaria (pacientes
con enfermedad mitocondrial o acidemia
organica descompensadas, enfermos li-
sosomales con grave secuestro esplénico,
defectos de glicosilacion o algunas gluco-
genosis la o Ib)” (Documento de consenso
de los profesionales clinicos de AECOM,
18 de marzo de 2021: https://aecom.com.
es/wp-content/uploads/2021/03/Posicio-
namiento-AECOM.pdf), con lo que estos
pacientes deben extremarse las precaucio-
nes y realizar de manera individualizada la
indicacion para recibir dicha vacuna.

Tirosinemia tipos 1y 2

La tirosinemia tipo 1 (TYRSN1) o tirosine-
mia hepato-renal es un EIM del metabo-
lismo de la tirosina (Tyr), AA no esencial
gue se obtiene de los alimentos y del AA
Phe, mediante la enzima fenilalanina hi-
droxilasa (PAH), ruta metabdlica ya vista
en articulos anteriores®. De herencia au-
tosdmica recesiva, su incidencia se estima
en 1:100.000 RN. La tirosina puede seguir
tres vias:

1. Precursora de la sintesis de catecola-
minas, melanina y hormonas tiroideas.

2. Otra de degradacion hacia fumarato
(ciclo de Krebs y gluconeogénesis) y
acetoacetato (sintesis lipidica y obten-



cion de acetil-CoA).

3. Formacion de proteinas. Es un aminoa-
cido importante que, si se ve compro-
metido en alguna parte de su meta-
bolismo, puede dar lugar no sélo a las
tirosinemias, sino también a la alcap-
tonuria, albinismo o enfermedad de
Parkinson, entre otras.

En el caso de la tirosinemia tipo 1, el gen
defectuoso es la fumarilacetoacetato hi-
drolasa (FAH, 15g25.1, OMIM #276700),
en la via de degradacion de la Tyr, en su
paso de fumarilacetoacetato a fumarato
y acetato (Ultimo paso del proceso de de-
gradacion). Al producirse este bloqueo, el
producto acumulado (fumarilacetoaceta-
to) toma la via alternativa hacia succinila-
cetoacetato (SAA) y succinilacetona (SA),
siendo ésta ultima un inhibidor competi-
tivo de la enzima acido 6-aminolevulinico
dehidratasa (ALAD, en sus siglas en inglés).
Esta inhibicion resulta en la acumulacion
del acido 6-aminolevulinico (ALA) y su ex-
crecion en la orina. El ALA se ha asociado
con toxicidad mitocondrial, toxicidad he-
patica, cancer de higado y problemas neu-
ro-psiquiatricos. A nivel renal, la SA causa
una disfuncidn Fanconi-like por alteracion
de la membrana renal y disfuncién tubu-
lart’.

La presentacion clinica de la tirosinemia
tipo 1 es variable y depende de la actividad
enzimatica. A menor actividad, mayor gra-
vedad. En los casos graves, se puede pro-
ducir a las pocas semanas fallo hepatico
agudo con aparicion de vémitos, sangra-
do, hipoglucemia, alteraciones de la coa-
gulacién, ascitis, ictericia y hepatomegalia,
gue puede conllevar una alta mortalidad.
En el caso de las alteraciones de la coagu-
lacion, en nifios sin datos de fallo hepatico,
se deberia sospechar tirosinemia tipo 1%,
al igual que la cirrosis o la aparicién de he-
patocarcinoma en la etapa infantil, ya que
es la principal causa en edades tempra-
nas, con picos de incidencias entre los 4-5
afios®. La disfuncién renal, ya comentado
el sindrome Fanconi-like, se caracteriza
por glucosuria y raquitismo hipofosfaté-
mico, que en Ultima instancia conlleva a la
nefrocalcinosis®.

Dentro de los pardmetros bioquimicos
habituales que se pueden detectar en los
pacientes previo al diagndstico etioldgi-
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co son los de fallo hepatico con datos de
coagulopatia con TTPa y TP elevados, hi-
poalbuminemia, hipertransaminasemia,
hiperbilirrubinemia, hiperamoniemia que
puede ser moderada, AFP muy elevada;
afectacion tubular e hipoglucemia. La Tyr
se puede encontrar elevada, aunque no es
el marcador especifico ya que puede ele-
varse en nifios prematuros, nutricién pa-
renteral total, sindromes de deplecién mi-
tocondrial u otras enfermedades metabdli-
cas como las tirosinemias tipo Il y Ill, como
una hipertirosinemia transitoria del recién
nacido; aumento de metionina y excrecion
aumentada del acido 6-aminolevulinico en
orina y SA tanto en sangre como en orina,
siendo ésta Ultima la clave para el diag-
ndstico y marcador utilizado en el cribado
neonatal. El estudio genético sobre el gen
FAH confirma el diagndstico??%. En Espa-
fia la mutacién mas frecuente el cambio
intrénico IVS6-1(G > T) presente en hasta
el 66.6% de los pacientes en el ultimo es-
tudio realizado®.

Ademas de la restriccion proteica, con uso
de férmulas de aminoacidos exentas en
Phe y Tyr, manteniendo el resto de macroy
micronutrientes segun las recomendacio-
nes internacionales?®, el prondstico de los
pacientes con tirosinemia tipo 1 ha cam-
biado radicalmente tras la introduccién de
la nitisinona (NTBC, herbicida)?, sustancia
gue realiza un bloqueo del paso previo de
la FAH, permitiendo un acimulo del 4-OH-
fenilpiruvico, menos dafino, pero que se-
cundariamente aumenta la Tyr, pudiendo
ocasionar cristalizacion de la misma en la
cornea y toxicidad a nivel cerebral. Para
evitar esto, se deben mantener unos Nive-
les 6ptimos de Tyr en plasma entre 200 y
400 pmol/L. La dosis recomendada es de
1-2 mg/Kg/dia, administrandose cada 12-
24 horas. Se dispone de capsulas de 5, 10 y
20 mg, y jarabe mg/mL. La dieta es restric-
tiva en proteinas, con unas necesidades de
fenilalanina y de tirosina entre 30-100 mg/
Kg/dia, siendo muy parecida a la fenilce-
tonuria, pero algo mas laxa. El trasplante
hepdtico que puede ser muy urgente con
cddigo 0 si no hay respuesta a NTBC y se
produce un fallo hepatico agudo, es la ulti-
ma alternativa, quedando posteriormente
el paciente con una inmunodepresién para
evitar rechazo durante toda su vida®.

El prondstico suele ser bueno, con una
buena calidad de vida, una sola medica-
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cion y dieta de por vida, con buena inte-
gracion escolar, pudiendo aparecer en la
adolescencia problemas de hiperactividad
y heurocognitivos.

La tirosinemia tipo 2 (TYRSN 2, OMIM
#276600) tiene una importancia relevante
en Canarias. En la isla de Gran Canaria se
han detectado hasta 5 pacientes de familias
distintas con una mutacion predominante
(p.P406L) tipo “efecto fundador” (presen-
te en los pacientes en homocigosis) no
descrita hasta el momento de la publica-
cion?>. También conocida como sindrome
Richner-Hanhart, presenta una muy alta
incidencia como se ha mencionado, en la
isla de Gran Canaria, ya que normalmen-
te suele ser de 1:250.000 RN. Se afecta el
gen de la tirosina aminotransferasa (TAT,
16g22.2), primer paso en la degradacion
de la Tyr, y cuyo acumulo téxico importan-
te es la propia Tyr ya que, como se men-
ciond anteriormente en el tratamiento con
NTBC en la tipo 1, la Tyr forma cristales en
cérnea (queratitis bilateral, herpes-like)
y epidermis (lesiones hiperqueratdsicas,
callos). Ademas, puede haber afectacién
neuroldgica leve-moderada a largo plazo.

El diagndstico sin cribado neonatal se rea-
liza de forma clinica por los hallazgos en-
contrados y posteriormente con la medi-
cién de la Tyr en sangre. Mediante criba-
do, las cifras elevadas de Tyr al nacimien-
to son las que ponen sobre aviso para su
estudio. Recordemos que hay otras causas
de aumento de Tyr en sangre que hay que
descartar mediante segundas muestras y
marcadores secundarios (Phe/Tyr dismi-
nuido). En ambos casos, la SA sera normal
EL estudio molecular EN EL gen TAT confir-
mara el diagnostico®.

El tratamiento de la TYRSN2 esta limita-
do a la restriccion proteica, mantenien-
do cifras de Tyr en sangre entre 200-500
umol/L, ademds de férmulas especiales
con aminoacidos y restringidas en Phe y
Tyr, manteniendo el resto de macro y mi-
cronutrientes segun las recomendaciones
internacionales®®. El simple hecho de bajar
las cifras de Tyr en sangre revierte los efec-
tos de la misma a nivel ocular y cutanea,
pudiendo, si se mantiene estable, vivir sin
mayores complicaciones?. Se han comuni-
cado casos de embarazos que con niveles
de Tyr > 1000 umol/L, pueden afectar al
feto produciendo microcefalia, convulsio-

nes y retraso mental. Si esos niveles esta-
ban por debajo de 200, no afectaban y se
han producido casos con nifios normales?®.

En Canarias su introduccidn en cribado es
obligatoria por la alta incidencia a la zona
de Gran Canaria, incluso mayor que la tipo
1, evitando asi las manifestaciones clini-
cas, diagndstico precoz y consejo genético
adecuado?®.

Conclusiones

El CNA en Canarias avanza hacia una mejo-
ra necesaria y harto solicitada. Con la adi-
cion de estas cuatro nuevas enfermedades,
se sitla en un total de nueve para metabo-
lopatias especificas, acorde a los requisitos
minimos determinados por el consejo in-
terterritorial en su ultima reunidn en abril
de 2022 y que modifican el RD 1030/2006
de la cartera de servicios del SNS. No obs-
tante, estos avances siguen siendo escasos
en nuestro medio. La tecnologia de espec-
trometria de masas en tdndem, nos permi-
te cribar la mayoria de aminoacidopatias y
defectos de la beta-oxidacidn con la mis-
ma muestra y reactivos, sin producirse un
aumento en el coste al incluir todas las en-
fermedades restantes®®. Para hacerse una
idea, la tabla | define las enfermedades
cribadas y las que se podrian cribar, repi-
tiendo, por el mismo coste.

Seguir las directrices del consejo interterri-
torial, y al ritmo actual de 2 enfermedades/
afio nos abocaria a minimo 10-15 afios de
retraso para tener un cribado completo.
Este grupo de trabajo considera que man-
tener este proceso es contraproducente y
carente de todo sentido, pues:

1. En la mayoria de comunidades (13 de
20 laboratorios de toda Espafia) donde
se ha implementado el cribado ampliado
por MS/MS han comenzado con un mayor
numero y no limitadas a lo indicado por el
Ministerio de Sanidad

2. Esta disparidad se hace patente en que
podemos encontrar laboratorios con sie-
te enfermedades y otros con mas de 20,
comprometiendo seriamente la igualdad
entre los ciudadanos de este pais®

3. Basar la implantacion de enfermeda-
des en el cribado en informes de coste-
efectividad realizados por la Red Espaiiola



de Agencias de Evaluacion de Tecnologias
Sanitarias (AETS, https://redets.sanidad.
gob.es/) en el caso de enfermedades raras
cribadas mediante MS/MS, donde afadir
no implica una modificacion del coste del
cribado, supone abocar a dichos pacientes
a un retraso del diagnéstico, tratamiento y
del consejo genético, sin poder evitar, en
determinados casos, nuevos nacimientos
con la enfermedad heredada

4. Debido a este retraso del diagndstico,
agravado en nuestra comunidad por su
situacidon geografica, hace que los diag-
nosticos de EIM en Canarias sean, si cabe,
mas complicados y tardios, con lo que ello
conlleva en la situacion clinica del pacien-
te, confianza y seguridad de su familia en
el sistema.

En el caso de los informes de cribado me-
diante MS/MS realizados por las AETS en
los que se basa el Ministerio de Sanidad
para la inclusién de las enfermedades en
el cribado, si bien su realizacion en este
tipo de enfermedades puede ser discuti-
ble, hay retrasos palpables y duplicacion
del trabajo que hacen que la inclusiéon de
nuevas enfermedades se vea comprome-
tida. Como ejemplo, trabajos realizados
en 2013 y 2014 sobre MSUD, HCY, AG-1,
LCHAD, tirosinemia tipo 1 y acidemias or-
ganicas, siendo algunas incluidas hasta
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8 afos después, y realizandose un nuevo
informe en 2020 por parte del equipo de
trabajo de Galicia repitiendo el analisis
sobre MSUD, isovalérica y HCY e inicio de
“estudio piloto”. Galicia lleva desde el ano
2000 cribando estas enfermedades, con la
mayor incidencia de MSUD (1/39.300 RN)
de Espaiia®. Si Galicia no hubiese cribado
desde el afio 2000, ¢Qué hubiese pasado
con esos pacientes?

Haciendo mencién en el resumen del in-
forme del 2020: “la inclusion de una enfer-
medad en un programa de cribado debe
realizarse de manera racional y eficiente.
Los programas de cribado deben disponer
de suficiente evidencia cientifica sobre los
beneficios en salud y de estudios de coste-
efectividad”. Duane Alexander director del
National Institute of Child Health and Hu-
man Development (NICHD, EEUU), falleci-
do en el 2020 por enfermedad de Alzhehi-
mer dijo “Criba, a no ser que haya una
apremiante razon para no cribar” y “cen-
trarse en lo que no hay que cribar, mds que
en lo que hay que incluir’. Este grupo de
trabajo es partidario de esto ultimo y reco-
mienda e insiste en la inclusidon completa
de los EIM detectables en MS/MS, acorde
a lo realizado en otras comunidades, de
la forma mas rapida que técnica y huma-
namente sea posible. No quedan muchas
y es obvio que el camino seguido por el

Tabla I. Enfermedades cribadas en nuestra comunidad y enfermedades que pueden ser criba-
das mediante MS/MS, con misma muestra, mismos reactivos e igual coste

Enfermedades metabdlicas de cribado
en Canarias (MS/MS)

Resto de enfermedades metabdlicas
detectables en cribado por MS/MS

PKU AP
AG-1 AMM
MCAD IVA
LCHAD Déficit del transportador de carnitina
Déficit de biotinidasa Citrulinemia tipo 1
MSUD Aciduria argininosuccinica
HCY 3-metilcrotonilglicinuria
TYRSN1 Déficit de HMG-CoA
TYRSN2 Déficit de @-cetotiolasa
VLCAD
TFP
CACT
CPT-1
CPT-2
MADD
H M G
KTD
Total: 9 Total: 17
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Ministerio de Sanidad llevara a la misma
conclusién, pero para posiblemente “sélo
algunos” pacientes podria ser demasia-
do tarde en nuestra comunidad. Por muy
pocos que sean, siempre merece la pena
realizarlo.

Ademas, queremos transmitir la imperio-
sa necesidad de que el actual laboratorio
de cribado neonatal se convierta en el
laboratorio de referencia para el estudio
diagndstico de sospecha de EIM. Para ello
es necesario una hoja de ruta clara y co-
menzar a analizar, no sélo las muestras de
cribado, sino de todos aquellos nifos con
metabolopatias diagnosticadas (actual-
mente sélo se hace en el control de Phe
en nifios con fenilcetonuria) para control
metabdlico y de aquellas sospechas que
surjan en los hospitales de referencia de
nuestra comunidad. Asi mismo, es muy
importante la formacién de todos los pro-
fesionales sanitarios implicados en este
proceso. Una recogida de muestra correc-
ta, con envio adecuado en tiempo y forma,
y conocer las repercusiones que tiene en
el cribado de este tipo de enfermedades,
es de imperiosa necesidad de conocimien-
to para todos los implicados y para el co-
rrecto funcionamiento del laboratorio y el
cribado que realiza.

Esta es la Unica solucidn real para la increi-
ble problematica actual de tiempos sospe-
cha/extraccién/transporte/analisis/resul-
tados/inicio de tratamiento especifico que
tenemos y que, a dia de hoy, siendo de
extrema importancia y enorme magnitud
para los profesionales, pacientes y fami-
lias, sigue sin solucion.

Bibliografia

1.

Valerio Hernandez E, Gonzalez Delgado A, Ro-
driguez Fernandez-Oliva CR, Murray Hurtado
M, Pefia Quintana L, Ruiz Pons M. Actualiza-
cion del cribado neonatal ampliado en Cana-
rias. Nuevas enfermedades y perspectivas fu-
turas. Can Pediatr 2022, 46:92-104. Disponible
en: https://scptfe.com/actualizacion-del-cri-
bado-neonatal-ampliado-en-canarias-nuevas-
enfermedades-y-perspectivas-futuras/

Blackburn PR, Gass JM, Vairo FP E, Farnham
KM, Atwal HK, Macklin S et al. Maple syrup
urine disease: mechanisms and management.
Appl Clin Genet 2017; 10:57. Disponible en: /
pmc/articles/PMC5593394/

Strauss KA, Carson VJ, Soltys K, Young ME,
Bowser LE, Puffenberger EG et al. Branched-
chain a-ketoacid dehydrogenase deficiency
(maple syrup urine disease): Treatment, bio-

10.

11.

12.

markers, and outcomes. Mol Genet Metab
2020; 129:193-206. Disponible en: https://doi.
org/10.1016/j.ymgme.2020.01.006

Strauss KA, Puffenberger EG, Carson VJ. Maple
Syrup Urine Disease. En: Gene Rev. Pagon R,
Adam M, Ardinger H, eds. 2020. Disponible
en: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/
NBK1319/

Vitoria |, Merinero B, Sanchez-Valverde F, Gil
D, Dalmau J. Enfermedad de orina de jarabe
de arce. En: Protocolos de diagndstico y trata-
miento de los errores congénitos del metabo-
lismo. Madrid: Ergon 2018. pp. 85-94. Dispo-
nible en: https://aecom.com.es/wp-content/
uploads/2018/01/protocolos-AECOM-2-ed.pdf

Ruiz Pons M, Sanchez Valverde F, Dalmau Se-
rra J. Tratamiento nutricional de los errores
innatos del metabolismo. Madrid: Ergon 2015.
Disponible en: https://ergon.es/wp-content/
uploads/2015/08/n018_ Tratam_nutricional _
EIM_3ed.pdf

Valerio Hernandez E, Ruiz Pons M, Pefia Quin-
tana L, Murray Hurtado M, Rodriguez Fernan-
dez-Oliva CR, de la Nuez Viera F, Plasencia
Nufiez M. Errores congénitos del metabolis-
mo herramientas terapéuticas. Boletin Canar
Uso Racion del Medicam del SCS 2021; 13:1-
7. Disponible en: https://www3.gobiernode-
canarias.org/sanidad/scs/content/f4657c2e-
4160-11ec-bda3-d3e6cfblac5¢c/BOLCAN ECM
V13_n2_set2021.pdf

Alcalde Martin C, de las Heras Montero J, Lla-
rena Fernandez M, Andrade Lodeiro F. Enfer-
medad de jarabe de arce (Maple Syrup Urine
Disease, MSUD). En: Enfermedades raras me-
tabdlicas Procedimientos de urgencias y de si-
tuaciones de riesgo. Madrid: Ergon 2017, pp.
211-219. Disponible en: https://aecom.com.
es/wp-content/uploads/2020/03/PROTOCO-
LO-DE-URGENCIAS.pdf

Morris AAM, Kozich V, Santra S, Andria G, Ben-
Omran TIM, Chakrapani AB et al. Guidelines for
the diagnosis and management of cystathioni-
ne beta-synthase deficiency. J Inherit Metab
Dis 2016; 40:49-74. Disponible en: https://link.
springer.com/article/10.1007/s10545-016-
9979-0

Carson NAJ, Neill DW. Metabolic abnormali-
ties detected in a survey of mentally backward
Individuals in Northern Ireland. Arch Dis Child
1962; 37:505. Disponible en: https://www.
ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC2012909/

Urreizti R, Asteggiano C, Bermudez M, Cérdo-
ba A, Szlago M, Grosso C et al. The p.T191M
mutation of the CBS gene is highly prevalent
among homocystinuric patients from Spain,
Portugal and South America. ] Hum Genet
2006; 51:305-313

Garcia-Jiménez MC, Baldellou A, Garcia-Silva
MT, Dalmau-Serra J, Garcia-Cazorla A, Gémez-



53

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

2

22.

Lépez L et al. Estudio epidemioldgico de las
enfermedades metabdlicas con homocistinu-
ria en Espafia. An Pediatr 2012; 76:133-139

Couce Pico ML, Gonzalez Viogue E, Dionisi-Vici
C. Trastorno del metabolismo de los aminoa-
cidos azufrados. En: Couce Pico ML, Aldamiz-
Echevarria L, Garcia Jiménez MC, Gonzalez-La-
muno Leguina D, eds. Diagndstico y Tratamien-
to de las enfermedades metabdlicas heredita-
rias, 5?ed. Madrid: Eegpn 2022, pp. 367-376

Kozich V, Sokolova J, Morris AAM, Pavlikova
M, Gleich F, Kolker S et al. Cystathionine RB-
synthase deficiency in the E-HOD registry-part
I: pyridoxine responsiveness as a determinant
of biochemical and clinical phenotype at diag-
nosis. J Inherit Metab Dis 2021; 44:677-692

Valayannopoulos V, Schiff M, Guffon N, Nadjar
Y, Garcia-Cazorla A, Martinez-Pardo Casanova
M et al. Betaine anhydrous in homocystinuria:
Results from the RoCH registry. Orphanet J
Rare Dis 2019; 14:1-10

Hermoso M, Tabacchi G, Iglesia-Altaba I, Bel-
Serrat S, Moreno-Aznar LA, Garcia-Santos Y
et al. The nutritional requirements of infants.
Towards EU alignment of reference values: The
EURRECA network. Matern Child Nutr 2010;
6:55-83

Morrow G, Tanguay RM. Biochemical and cli-
nical aspects of hereditary tyrosinemia Type
1. Adv Exp Med Biol 2017; 959:9-21. Dis-
ponible en: https://pubmed.ncbi.nim.nih.
gov/28755181/

JM C, SK G, SK C, JF F. Tyrosinemia type 1
should be suspected in infants with severe
coagulopathy even in the absence of other
signs of liver failure. Pediatrics 1999; 103:675-
678. Disponible en: https://pubmed.ncbi.nlm.
nih.gov/10049978/

van Ginkel WG, Pennings JP, van Spronsen FJ.
Liver cancer in tyrosinemia type 1. Adv Exp
Med Biol 2017; 959:101-109. Disponible en:
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28755188/

Brito dos Santos S, Bertholet-Thomas A, Butin
M, Dubourg L, Fouilhoux A, Bacchetta J. Tyro-
sinemia type 1 in pediatric nephrology: Not
always straightforward. Arch Pediatr 2021;
28:338-341. Disponible en: https://pubmed.
ncbi.nlm.nih.gov/33858731/

de Laet C, Dionisi-Vici C, Leonard J V., McKier-
nan P, Mitchell G, Monti L et al. Recommen-
dations for the management of tyrosinaemia
type 1. Orphanet J Rare Dis 2013; 8:8. Dis-
ponible en: https://pubmed.ncbi.nim.nih.
gov/23311542/

Chinsky JM, Singh R, Ficicioglu C, van Karne-
beek CDM, Grompe M, Mitchell G et al. Diag-
nosis and treatment of tyrosinemia type I: a
US and Canadian consensus group review and

canarias pediatrica enero - abril 2023
Articulos de revision

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

recommendations. Genet Med 2017; 19:1380-
1395

Couce ML, Dalmau J, del Toro M, Pintos-Morell
G, Aldamiz-Echevarria L. Tyrosinemia type 1
in Spain: mutational analysis, treatment and
long-term outcome. Pediatr Int 2011; 53:985-
989. Disponible en: http://www.ncbi.nlm.nih.
gov/pubmed/21752152

Couce ML, Sanchez-Pintos P, Aldamiz-Echeva-
rria L, Vitoria |, Navas V, Martin-Hernandez E
et al. Evolution of tyrosinemia type 1 disease
in patients treated with nitisinone in Spain.
Medicine (Baltimore) 2019; 98: e17303. Dis-
ponible en: https://pubmed.ncbi.nim.nih.
gov/31574857/

Pena-Quintana L, Scherer G, Curbelo-Estévez
ML, Jiménez-Acosta F, Hartmann B, La Roche
F et al. Tyrosinemia type Il: Mutation upda-
te, 11 novel mutations and description of 5
independent subjects with a novel founder
mutation. Clin Genet 2017; 92:306-317. Dispo-
nible en: https://onlinelibrary.wiley.com/doi/
full/10.1111/cge.13003

Couce Pico ML, Aldamiz-Echevarria Azuara
L. Trastornos del metabolismo de la Tirosina.
Tirosinemia tipo |, Il, 1ll, hawkinsinuria, alcap-
tondurias y deficiencia de la maleilacetoacetato
isomerasa. En: Diagnostico y tratamiento de
las enfermedades metabdlicas hereditarias, 52
ed.. Couce ML, Aldamiz-Echevarria L, Garcia-
Jiménez MC, Gonzalez-Lamurio D, eds. Madrid:
Eegon 2022, pp. 357-365

Nakamura K, Matsumoto S, Mitsubuchi H,
Endo F. Diagnosis and treatment of hereditary
tyrosinemia in Japan. Pediatr Int 2015; 57:37-
40. Disponible en: https://pubmed.ncbi.nlm.
nih.gov/25443793/

Vitoria |, Martin-Hernandez E, Pefia-Quintana
L, Bueno M, Quijada-Fraile P, Dalmau J et al.
Carnitine-acylcarnitine translocase deficiency:
experience with four cases in Spain and review
of the literature. JIMD Rep 2015; 20:11-20.
Disponible en: https://pubmed.ncbi.nim.nih.
gov/25614308/

Castifieras DE, Couce ML, Marin JL, Gonzalez-
Lamufio D, Rocha H. Newborn screening for
metabolic disorders in Spain and worldwide.
An Pediatr 2019; 91:128.e1-128.e14

Couce Pico ML, Castifeiras Ramos DE, Béveda
Fontdan MD, Iglesias Rodriguez AJ, Cocho De
Juan JA, Fraga Bermudez JM. Advances in the
diagnosis and treatment of maple syrup urine
disease: experience in Galicia (Spain). An Pe-
diatr (Barc) 2007; 67:337-343. Disponible en:
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/17949643/

Alexander D, Van Dyck PC. A Vision of the fu-
ture of newborn screening. Pediatrics 2006;
117:5350-354. Disponible en: /pediatrics/arti-
cle/117/Supplement_3/5350/68865/A-Vision-
of-the-Future-of-Newborn-Screening

57



canarias pediatrica -
Articulos de revision

Diagnostico por imagen de las complicaciones de
la cirugla de afirmacion de genero en los pacientes
trans-mujer Actualizacion para pediatras.(Segunda
parte)

Victor Pérez Candela. Diagnostico por la Imagen. Hospitales Universita-
rios San Roque. Las Palmas de Gran Canaria.

Cristina Pérez Bello. Graduada en Enfermeria. Hospital Universitario Insu-
lar de Gran Canaria
A TR AT

Resumen: Este articulo es una actualizacion  Abstract: This article is an update for Pe-
para Pediatras, del diagndstico por imagen diatricians on the diagnostic imaging of
de las complicaciones de la cirugia de afir- the complications of affirmation surgery in
macion de género en los pacientes trans- trans-women patients, it’s the second part
mujer, continuando el anterior dedicado a dedicated to diagnostic imaging of com-
los pacientes trans-hombre. Se describen plications of gender affirmation surgery in
las técnicas mas utilizadas y las complica- trans-woman patients. The most common-
ciones derivadas de las mismas. ly used techniques and their complications
are described.
Palabras clave: Disforia de género. Perso-
nas trans. Cirugia de afirmacion de género Key words: Gender dysphoria. Transgender
Complicaciones cirugia afirmacién. Diag- people. Gender affirmation surgery. Affir-
nostico por Imagen. Trans-mujer mation surgery complications. Diagnostic
imaging.Trans-women

Introduccion vida de las personas trans.!

Se define la incongruencia de género Materal M metodo
como una discrepancia entre la identidad

de género y el sexo asignado al nacimien- De forma coloquial los/as pacientes trans-
to. Aquellas personas en las que el género mujer se refieren como cirugia de arriba a
es incongruente se llaman transgénero. la creacion de mamas y cirugia de abajo la
Por el contrario las personas cuyo género genital. (Tabla I)®

se alinea con el sexo se denominan cisgé- - - -
nero. La incongruencia de género se reco- El material lo hemos obtenido de la revi-
noce como una condicion de la salud se- sion bibliografica de los trabajos mas ac-
xual cuyo tratamiento incluye un cuidado tuales publicados y de las presentaciones
multidisciplinario que mejore la calidad de en las Reuniones anuales de la Sociedad

Tabla I. Resumen de procedimientos quirurgicos a realizar
para la afirmacion de género en pacientes transmujer 3

FEMINIZANTES

- Aumento de mamas

.- Orquiectomia

.- Vaginoplastia

.- Feminizacion facial

.- Condroplastia tiroidea

- Cirugia de la voz (glotoplastia, aproximacion cricotiroidea)

.- Contorno corporal




Radiolégica de Norte América celebradas
en Chicago (USA) desde el 2018 a 2022,
ilustrando con imagenes los procedimien-
tos de diagndstico por imagen que se
realizan antes y después de la realizacion
de la cirugia y las complicaciones que se
manifiestan mediante dichos estudios de
imagen con la cirugia de pacientes trans-
mujer

Cirugla de afirmacion de genero
de hombre a mujer (transmujer)

AUMENTO DE MAMAS.- Las hormonas fe-
minizantes (estrégenos, progesterona vy
antiandrégenos) inducen el desarrollo del
tejido mamario, el cual es histolégicamen-
te idéntico al de las mujeres cisgénero. El
maximo desarrollo mamario ocurre al pri-
mero o segundo afio de terapia hormonal
continuada y orquiectomia, pero el estadio
V de Tanner de la maduraciéon de la mama
rara vez se adquiere, por lo que se realiza
el aumento quirurgico de la mama con im-
plantes salinos, de silicona o de doble luz,
en la personas transmujer en las que la
terapia hormonal falla para inducir el ade-
cuado desarrollo mamario. (figura 1). Las
personas que desarrollan tejido mamario
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tienen el riesgo de presentar lesiones can-
cerosas (figura 2, en siguiente pagina)

Las complicaciones per operatorias tales
como el hematoma, seroma o un absceso
pueden diagnosticarse con ecografia y ma-
nejarse con drenaje percutaneo, La integri-
dad de los implantes puede evaluarse con
mamografia, ecografia TAC y Resonancia
Magnética, con caracteristicas de imagen
semejantes a las de las mujeres cisgénero
con implantes mamarios.

Algunas personas transmujer se someten
a inyecciones de silicona (que estan prohi-
bidas) para aumentar las mamas, las cua-
les forman granulomas, masas de partes
blandas que distorsionan la arquitectura
con engrosamiento trabecular y ulceracién
de la piel, que pueden producir necrosis y
secuelas sistémicas como reacciones auto-
inmunes, migracion de la silicona, embo-
lismo pulmonar e incluso la muerte.?

VAGINOPLASTIA - El fin principal de la ciru-
gia genital feminizante es crear una neo-
vagina funcional y cosméticamente acep-
table. La vaginoplastia se realiza utilizando
una de las 4 técnicas: la inversion pene-

Figura 1. TC Implantes mamarios en personas transmujer

Implantes mamarios de silicona
subglandulares, 5 dias
postoperatorio con aire
subcutaneo (flechas )

Implantes mamarios de silicona
subpectorales con desarrollo
inadecuado de mamas después
de terapia hormonal

{Modificado de Radiaraphics 201939 1368-1392)
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Figura 2. Mamografia craneo-caudal y oblicua medio |ateral. Ecografia mama
derecha

A. Mamografia craneo caudal B. proyeccion oblicua medio lateral de paciente
transmujer de 60 afios en tretamiento con estradiol, muestra masa retroareolar
(flecha) en mama derecha en correlacion con masa palpable .C. Ecografia de la
masa de contorno irregular, hipoecoica y D una segunda masa adyacente. La
biopsia mostré un carcinoma ductal invasive pobre diferenciado en ambos nodulos

Modificadn da Radingraphics 2020040 13.27)

Figura 3. Esquemas graficos de vaginoplastias

A. Vaginoplastia con inversion pene-escrotal. B. Vaginoplastia con
interposicion intestinal. 1 vejiga, 2 prostata, 3 neovagina, 4 recto

(Modicego de Hadographics 2078 3905 3581 352)
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escrotal, la interposicidn intestinal, la va-
ginoplastia peritoneal o el uso de injertos
cutaneos.(figura 3)

Inversion pene-escrotal.- Es la técnica
quirdrgica mas utilizada. La orquiecto-
mia, el desarmado del pene, el acorta-
miento de la uretra y la reposicidn se
realizan simultdaneamente. El remanente
del pene, la piel escrotal y perineal se in-
vierten vy se pliegan hacia atras alinean-
dose con el tunel vaginal que se crea
con una diseccidon roma entre el perineo
y espacio retroprostatico (figura 4). La
parte lateral del escroto forma los labios
mayores. El colgajo uretral y la piel del
pene no circuncidado forman los labios
menores El colgajo neovaginal puede
suturarse a los ligamentos sacroespino-
sos para prevenir el colapso y ampliar la
profundidad neovaginal. Se considera la
inversion pene-escrotal la técnica que
tiene menos complicaciones y con una
evolucidn estética y funcional mas satis-
factoria.(figura 5 en pag siguiente)*

Interposicion intestinal.- En ciertas cir-
cunstancias se usa un segmento pedi-
culado rectosigmoideo del colon para

creas una neovagina con anastomosis
coloperineal (figura 3 B). Aunque la in-
terposicion intestinal es segura y efi-
caz, generalmente se reserva como una
opcion de segunda linea a la inversién
pene-escrotal. Las transmujer que han
recibido hormonas supresoras de la pu-
bertad de ninos o adolescentes pueden
tener unos genitales menos desarrolla-
dos con menos tejido de pene y escrotal
para injertos y pueden beneficiarse de la
interposicion intestinal o de la vagino-
plastia peritoneal®

Caracteristicas de la imagen después de
vaginoplastia.- Habitualmente la neova-
gina estd colapsada y es dificil de evaluar
en la TC de rutina. Si la clinica requiere
su evaluacidn, se utiliza un instrumento
dilatador de silicona asequible comer-
cialmente, que estd hueco centralmen-
te, y distiende la cavidad neovaginal,
mejorando su visualizacién (figura 6 A,
en pagina siguiente). Los parametros
neoantropométricos radioldgicos que
pueden valorarse en las imagenes inclu-
yen la profundidad vaginal, el angulo del
eje neovaginal y el grosor del septo rec-
tovaginal.

Figura 4. Creacién de vaginoplastia con inversion pene-escrotal

A. Pene y escroto marcado con los lugares de incision (lineas azules). B.
Desarmado del pene con extraccion de los tejidos eréctiles (cuerpos cavernosos
y esponjosos (flechas). El glande {cabeza de flecha) se reduce de tamafio,
conservandose el haz neurovascular dorsal para crear un neoclitoris sensible C.
Uretra acortada y colocada posterior el neoclitoris (flecha). La piel del cuerpo del
pene y escroto remanente después del desarmado y orquiectomia se invierte y
pliega hacia atras alineandose con el tunel neovaginal creado por diseccién roma

del perineo y espacio retroprostatico
(Modihcado de Radiographies 2015 391 2688-1392)
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La profundidad vaginal es importante
para aquellos pacientes que desean te-
ner relaciones con penetracién. Una pro-
fundidad vaginal de al menos 7.9 cm es
consistente con la profundidad vaginal
promedio en pacientes con sexo feme-
nino asignado al nacimiento, La cantidad
de piel del pene determina la adquisi-
cion de una profundidad neovaginal ade-
cuada. En los pacientes con longitudes
pequefiias de pene puede suplementarse
con injertos de piel.

El dngulo de inclinacion afecta a la fun-
cionalidad neovaginal y se determina di-
bujando unas lineas de referencia en las
imagenes sagitales medias, desde la par-
te inferior del pubis al extremo del céccix
y paralela al eje longitudinal de la neova-
gina (figura 7). Un angulo normal se ha
definido como de 542 (rango 302-709)
ligeramente mayor que el de las mujeres
cisgénero.

El grosor del septo rectovaginal la pro-
fundidad neovaginal y la anchura resul-
tan de una amplia diseccidon roma del es-
pacio retroprostatico y rectal anterior. El
grosor del espacio rectovaginal debe ser

al menos de 3-4 mm.

Las complicaciones de la vaginoplastia
pueden ser inmediatas , pueden mani-
festarse precozmente (dias a semanas)
o tardiamente (meses a afios)post ope-
ratorio (Tabla Il, en paginas siguien-
tes)* Estas pueden dividirse en las re-
lacionadas con la herida, genitourina-
rias y gastrointestinales. Mientras que
algunas complicaciones pueden reco-
nocerse en el examen fisico, los estu-
dios de imagen pueden utilizarse para
delimitar su extension. La fuente mas
comun de sangrado es el tejido eréctil
periuretral residual, mientras que las
infecciones son mas frecuentes en los
pacientes con diabetes. Las estenosis
neovaginales y del introito son las com-
plicaciones tardias mads frecuentes, las
cuales pueden diagnosticarse clinica-
mente. Las lesiones rectales pueden
diagnosticarse intraoperatoriamente y
tratarse con cierre primario, pero pue-
den predisponer al paciente a fistulas
rectoneovaginales. La mayoria de los
pacientes con fistulas rectoneovagina-
les presentan sintomas de flato neova-
ginal o descarga fecal

Figura 5. Vaginoplastia con inversidn pene-escrotal

Padicule
wascu o
nerviosa

Uretra

HoocSiors

Uumls ¥ {glonde penaana)
nenvio
dorsal del Cuerpo cavemoso
pene resacado

Pang —

Uretra

A. Preoperatorio cis-hombre. B. Postoperatorio trans-mujer.

Las lineas de colores representan los cambios pre y postquirurgicos que se ven en
los lugares anatémicos de la vaginoplasia con inversion del pene (azul) y el uso de
colgajo de piel peneescrotal (morado) para formar la cupula o béveda vaginal. La
préstata se conserva (verde)

(Modificado da AR 2018 200 118412000




Otras Modificaciones Quirurgicas
De La Cirugia De Afirmacion De
Género

CONTORNO MAXILOFACIAL.- Las personas
transgénero pueden requerir la masculini-
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zacién o feminizacién facial como parte de
la terapia de afirmacién de género. En la
feminizacion facial existen una variedad de
procedimientos que incluyen: osteotomia
de los senos frontales, suavizado del car-
tilago tiroides, reduccién del angulo man-

Figura 6. Imagenes de |la apariencia hormal de la anatomia
heovaginal depués de inversion pene-escrotal

A. TAC axial de transmujer muestra la situacion normal de la prostata (P) y
recto (R) con la neovagina (flechas) entre ambas. B. RM axial T2 muestra la

neovagina con un dilatador (asterisco) en vagina, entre la uretra (flecha) y el
ano (cabeza de flecha)

{Modificado de Radiographics 201339 1368-1302)

Figura 7. RM sagital T2 con tutor en neovagina para medir angulo de
inclinacion

P = prostata, R = recto, a =angulo de inclinacion, flecha doble cabeza =
profundidad de neovagina, flecha = neovagina, asterisco = neoclitoris y haz
neurovascular dorsal del pene

(Modificado de Radiographics 2018, 38 1368-1352)
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dibular, osteotomia bimaxilar y genioplas- Conclusiones

tia (figura 8) En la masculinizacién facial
los pacientes pueden requerir: aumento
del seno frontal, rinoplastia, genioplastia
o mentoplastia, aumento mandibular, au-
mento del cartilago tiroides (figura 9). Jun-
to a estos procedimientos pueden requerir
ortodoncia. Pueden realizarse otras opcio-
nes cosméticas como el avance de la linea
del pelo, la elevacidn de cejas, cirugia de
parpados y contorno labial 4

CONTORNO CORPORAL.-Puede incluir ci-
rugia tordcica, ya sea con reduccion de
mama o mamoplastia aumentadora, au-

Con el aumento creciente de disforia de
género y el aumento en el numero de pa-
cientes que se someten a cirugia de afir-
macién de género, es fundamental que
los Pediatras estén al dia de las cirugias
habituales y sus complicaciones asociadas
asi como su apariencia de imagen.

Los pacientes pueden presentarse afios
después de la cirugia de afirmacion de gé-
nero, con imagenes para valorar la causa
de dolor u otros sintomas relacionados al
abdomen, sin historia previa de afirmacién

mento de grasa en cintura y region glutea
0 una combinacidén de estos procedimien-
tos (figura 10) *

de género.

Una masa prostatica en un paciente opera-
do de hombre a mujer puede mal diagnos-
ticarse si no se pone una cuidadosa aten-
cién al origen anatémico de la masa.

Resultados

Los esquemas e imagenes de las diversas
técnicas de imagen, permiten entender las
diferentes opciones quirurgicas que exis-
ten y sus complicaciones, extraidas de los
diferentes trabajos revisados®

Similarmente sin una historia de afirma-
cion de género, una neovagina posterior a
la préstata puede diagnosticarse errénea-
mente de un absceso o coleccidn liquida.

Tabla Il. Complicaciones de la vaginoplastia3

INTRAOPERATORIAS

.- Lesion rectal

.- Lesion vesical o lesion uretral

POSTOPERATORIAS PRECOCES (DIAS A SEMANAS)

.- Hematoma o hemorragia

- Infeccion de la herida y/o absceso

- Dehiscencia del colgajo y/o necrosis

- Estenosis uretral y/o retencion urinaria

POSTOPERATORIAS TARDIAS (MESES A ANOS)

- Retraccién neovaginal y/o estenosis

.- Estenosis del introito

- Fistula rectoneovaginal

.- Fistula uretroneovaginal

.- Necrosis uretral o neoiclitoris

.- Prolapso neovaginal

- Tejido residual corporal
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Figura & Contorno maxilofacial feminizante
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(Mociicaso oe AJR 2018293 T184- 10T )

Figura 10. Contorno corporal. A. Feminizacion B. Masculinizacion
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Importancia de gue los padres lean cuentos a los

ninos desde que nacen

Margarita Monge Zamorano, *Santiago Lopez Mendoza
Centro de Salud de Tacoronte. *Departamento de Pediatrla, Hospital
Nuestra Sefiora de Candelaria. Tenerife

Resumen

Los pediatras deben animar a los padres a
leer a sus hijos todos los dias, porque es-
timula el desarrollo cerebral y fortalece las
relaciones padre-hijo. El éxito educativo
esta fuertemente mediado por las habilida-
des de alfabetizacién temprana. Ademas,
el estrés toxico debido a la adversidad en
la primera infancia puede disminuirse me-
diante la lectura.

Palabras clave: alfabetizacion, nifios, leer,
relacion padre-hijo, pediatra

Leer junto con los hijos desde su nacimiento,
es una de las recomendaciones para padres,
gue hace la Asociacion Americana de Pedia-
tria (AAP). Los tres primeros afios de vida son
el periodo mds importante para el desarrollo
del lenguaje. La plasticidad del cerebro a esta
edad, hace que las experiencias de aprendi-
zaje temprano sean muy eficaces para el fu-
turo.

Desconocemos muchas cosas del desarrollo
cerebral, pero se sabe que el recién nacido,
e incluso el feto, pueden distinguir la voz de
su madre de la de un extrafio. Y que entre los
seis y los doce meses, el cerebro comienza
a volverse mas sensible a los sonidos de su
idioma materno; aunque con el tiempo, se
puede perder la capacidad de discriminar los
sonidos en los idiomas a los que no se esté
expuesto.

Se sabe también, que hablar al bebé aumenta
el flujo de sangre al I6bulo frontal del cere-
bro, y que las conexiones sindpticas se forta-
lecen con los sonidos; asi, los nifios que han
pasado su primera década escuchando idio-
mas asiaticos, en los que los fonemas Ry L
son intercambiables, no pueden diferenciar-
los. En este mismo sentido, las tomografias
por emision de positrones (PET) han demos-
trado que los sonidos R y L se decodifican en

Ehe 7 ipnpoikance 2 iof - pareins
reading stories to their babies as
soon as they are born
Summary

Pediatricians should encourage all parents
to read to their children every day, be-
cause it stimulates brain development and
strengthens parent-child relationships. Ed-
ucational success is strongly mediated by
early literacy skills. In adition, toxic stress
because early childhood adversity, may be
decreased by reading.

Key words: health literacy, children, read-
ing, parent-child relations, pediatrician

partes separadas del cerebro en las personas
de habla inglesa, pero, sin embargo, se pro-
cesan en la misma parte del cerebro en las
personas en cuyo idioma nativo no se dife-
rencian estos fonemas (asiaticos). De forma
similar, las tomografias PET demuestran que,
cuando un nifio crece hablando dos idiomas,
toda la actividad del lenguaje se encuentra en
el mismo lugar del cerebro, mientras que los
nifios que aprenden un segundo idioma a una
edad mas avanzada, muestran dos focos de
actividad linglistica. Probablemente esto es
parte de la explicacidn de porqué, cuando los
dos idiomas se aprenden en la primera infan-
cia, se hablan ambos con una construccion
gramatical y un acento similar a los nativos,
mientras que cuando el segundo idioma se
aprende posteriormente, en la escuela o en
la adolescencia, no se adquiere el acento ni la
construcciéon gramatical de los nativos 2.

La vinculacién entre analfabetismo y pobreza
estd bien documentada desde hace tiempo,
y también la importancia de la alfabetizacién
temprana en el éxito escolar posterior® (figu-
ral)

En USA, uno de cada tres ninos comienza la
escuela sin las habilidades suficientes para
aprender a leer. Entre los nifios que viven
bajo el umbral de la pobreza, el porcentaje



de los que no alcanzan suficiente compren-
sién lectora cuando termina el 32 grado (8-9
afios), es del 80 % *.

Ademas, cuando se ingresa al jardin de infan-
cia con habilidades de lectura subéptimas, se
tiene un riesgo significativamente mayor de
ingresar también con habilidades peores de
lectura y matematicas al llegar a la escuela pri-
maria y secundaria, y también de estar entre
los que no completan la escuela secundaria®.

El nivel de lectura es tan importante porque
permite adquirir nuevos conocimientos y
desenvolverse en la sociedad. El 75 % de los
trabajos actuales requieren al menos un nivel
de lectura correspondiente al noveno grado
(14-15 afios, 42 ESO), y el empleo es un ca-
mino esencial hacia la seguridad econdmica.
Se denomina alfabetizacidon temprana, o pre-
alfabetizacion, a las actividades relacionadas
con la lectura y la escritura en el periodo que
va, desde el nacimiento hasta que se logra la
lectura en solitario; incluye manejar libros,
mirar y reconocer imagenes en ellos, memo-
rizar y repetir rimas o estribillos e inventar
historias.

Se entiende por alfabetizacion el uso de infor-
macién impresa y escrita en el idioma propio.
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Es necesaria para funcionar en la sociedad,
lograr las metas y desarrollar el conocimien-
to y el potencial propios®. Las habilidades de
lectura, no estdn codificadas en una unica
area del cerebro y requieren la reutilizacion e
inclusion de otros circuitos y habilidades para
permitir el proceso de decodificacion del tex-
to.

Antes de los 3 afos de edad, la mayoria de
los nifios no entienden la informacién que
el texto impreso ofrece; después de los tres
anos, los nifios que han estado expuestos a
la informacion escrita generalmente entien-
den que la letra tiene un significado para ser
descifrado, incluso sin conocer las letras, por
€so es necesario aconsejar a los padres que
lean cuentos a los nifios. Adema3s, los efectos
de la lectura (desarrollo cerebral, mejora del
lenguaje, la alfabetizacién y las habilidades
socio-emocionales) perduraran para toda la
vida’.

El efecto que produce leer a los nifios es tan
importante, que el mayor indice de desventa-
ja para un nino, no es la escasez de ingresos
familiares, como podria parecer, sino con qué
frecuencia le leen cuentos®.

Se calcula que los padres que leen con sus hi-

Figura 1. Vinculacidn entre el analfabetismo y la pobreza
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jos todos los dias, los exponen a unas 78.000
palabras cada afio; esto supone que, a lo lar-
go de los cinco primeros afos de vida, escu-
chan 1,4 millones de palabras acumuladas
mas, que los nifios a los que nunca se les lee;
sin embargo, el 25 % de los padres o cuidado-
res nunca lee un libro a los nifios®.

Es también un hecho conocido, que las ma-
dres con menor nivel cultural leen menos
cuentos a sus hijos de forma rutinaria. Asi,
las probabilidades de que les lean en voz alta,
aumentan con cada afo de educacion de las
madres?®,

La efectividad de que los padres lean en alto
a los ninos esta fuertemente respaldada por
multiples estudios desde hace muchos anos.
Ademas de la lectura de cuentos, hay otras
cuatro actividades mds que deben también
recomendarse; forman las llamadas cinco
“Rs” por sus iniciales en inglés: read, rhyme,
rewards, routines, relationship (en espafiol:
leer; arrullarles, recompensarles cuando ha-
cen algo bueno; establecer rutinas respecto
a comidas, suefio, bano etc. y desarrollar una
relacion padre-hijo sdlida). Estas cinco activi-
dades ayudan a un desarrollo saludable del
cerebro y disminuyen el estrés toxico®.

En 2014, la AAP hizo un llamamiento a los
pediatras a nivel nacional, para que inclu-
yeran la alfabetizaciéon temprana como una
actividad mds, en la consulta del pediatra
de Atencion Primaria (AP), y aconsejaran a
los padres leer en voz alta a los nifios, como
parte de su rutina diaria, desde el nacimiento
hasta la entrada en el jardin de infancia (cin-
co anos) como minimo. También solicitaba la
AAP a los pediatras que explicaran la eficacia
de esta medida en la mejora del lenguaje, en
la alfabetizacidén posterior y en la mejora de
las relaciones padre-hijo; y que se esforzaran
en facilitar libros infantiles a las familias mas
desfavorecidas, bien a través de donaciones o
de fondos gubernamentales®.

En Espafia también la Asociacion Espafiola de
Pediatria de Atencion Primaria (AEPap) ha he-
cho llamamientos a los pediatras para recor-
dar a los padres la importancia de la lectura a
los nifios™.

En relacion a los libros electrénicos, cuando
se seleccionan y utilizan correctamente, los
nifos desarrollan habilidades de alfabetiza-
cion igualmente bien y, a veces, mejor que
con los libros impresos*?.

En 1989 nacié el movimiento Reach Out
and Read (ROR) en el Boston Medical Cen-
ter Hospital (entonces Boston City Hospital).
Un grupo de pediatras liderados por Barry
Zuckerman vy, su entonces residente, Robert
Needlman comenzaron un proyecto de inves-
tigacidon que consistié en un estudio retros-
pectivo que demostrd que las madres que re-
cibian libros en las visitas previas de salud de
pediatria, tenian seis veces mas probabilida-
des de leerles a sus hijos, en comparacion con
las madres que no recibieron libros. Basados
en esta evidencia, crearon el movimiento
ROR que se ha extendido por todo el pais, y
aprovechando el sistema de atencion médi-
ca existente, distribuye 7,4 millones de libros
nuevos a 4,8 millones de niflos cada afio. Su
objetivo principal consiste en integrar el con-
sejo de leer en voz alta a los nifos, utilizando
los controles rutinarios de salud. Asi ha con-
seguido llegar a 4,2 millones de nifios en todo
EEUU; una cuarta parte de ellos pertenecen a
familias de bajos ingresos®®. Se ha calculado
qgue el tiempo empleado en dar este consejo
puede ser, entre 30 segundos y dos minutos?.
El éxito de esta intervencion ha sido tan im-
portante que tanto La Academia Americana
de Pediatria, como la Sociedad Canadiense
de Pediatria recomiendan a los pediatras que
incorporen este consejo de leer a los nifos en
voz alta, en el programa de salud infantil, y
se recomienda a los docentes de los futuros
pediatras, que los formen y capaciten en la
promocién de la alfabetizacion, ya que se ha
convertido en un nuevo estandar de atencion
pediatrica'®. A la vista del buen resultado con
el consejo de la lectura, ROR ha comenzado
a desarrollar un programa para facilitar a los
nifios el aprendizaje de las matematicas® (fi-
gura 2).

Los pediatras debemos conocer y ser cons-
cientes de la importancia de que los padres
lean cuentos a los nifios de forma rutinaria, y
hacer la recomendacién en nuestras consul-
tas desde las primeras visitas.
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Figura 2. Iniciativa REACH OUT AND READ (ROR)
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Eponimos en pediatria (27).
;Quien fué Marino Ortolani?
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Introduccion. Definiciones

El término displasia del desarrollo de la ca-
dera (DDC) describe un espectro de con-
diciones relacionadas con la alteracién en
el desarrollo de la cadera en bebés y nifios
pequeinos. Abarca el desarrollo anormal
del acetabulo y del fémur proximal y la
inestabilidad mecanica de la articulacion
de la cadera®. Se denomind “Luxacién con-
génita de cadera” hasta los afios 70-80 del
siglo pasado. El cambio de denominacién
se debid a la toma de conciencia de que
no siempre esta presente la luxacion al na-
cer?.

En Italia, en ortopedia, sobre la historia de
la DDC destacan un pediatra (Ortolani) y
también al menos dos cirujanos ortopedas
(Putti y Galeazzi).

Marino Ortolani (1904-1983) fue un pe-
diatra italiano que descubrié en 1936 el
valor para el diagndstico precoz de la DDC
de una maniobra en la exploracion fisica
de las caderas desde el primer dia de vida;
investigd, publicd y difundid lo que se co-
noce como maniobra de Ortolani para el
diagndstico y el tratamiento precoz de la
cadera luxada y reducible, dentro de la
DDC?®.

Thomas Geoffrey Barlow (1915-1975) fue
un cirujano ortopeda inglés. Desarrolld Ia

Cirujano ortopeda estadounidense

maniobra que lleva su nombre (publicada
en 1961); contribuyé a la comprension,
manejo y tratamiento de la DDC®.

Muchos recién nacidos (RN) pueden pre-
sentar una laxitud fisiolégica de la cadera
e inmadurez del acetabulo durante las pri-
meras semanas de vida, que en la mayoria
de los casos se resuelven. Los factores de
riesgo mas importantes para la DDC son el
sexo femenino, la posicion de nalgas a las >
34 semanas de gestacion y los anteceden-
tes familiares de DDC. Algunas técnicas de
cuidado de los lactantes pueden ser tam-
bién un factor de riesgo por la mecénica
articular, como el “swaddling” o enfajado;
gue fue una costumbre habitual en el siglo
XVIII. El “swaddling” es una practica con
la que se envuelve a los bebés, que limita
la movilidad de la cadera y la posiciona en
aduccion y extension. Puede constituirse
en riesgo para el desarrollo de la DDC; es
comun en culturas de Oriente y cada vez
mas en Occidente, pues parece disminuir
el llanto excesivo’. Otros factores que se
asocian, pero no son de por si un factor de
riesgo son: torticolis, plagiocefalia, oligohi-
dramnios, macrosomia al nacer, gestacion
multiple, metatarso aducto?.

Con la evaluacion de los factores de riesgo,
la exploracion fisica seriada de las caderas
y el uso adecuado de los estudios de ima-
gen, la mayoria de los niflos con caderas
patolégicas pueden ser diagnosticados vy



tratados correctamente sin secuelas a lar-
go plazo*®'% cuanto mas tardio es el diag-
nostico, mas complejo es el tratamiento.

La DDC tipica generalmente se produce en
bebés por lo demas sanos. La incidencia es
de 2-20/1.000 RN. Ademas de la DDC, exis-
te una displasia y luxacion teratoldgica de
cadera, que se produce en asociacién con
varios sindromes (p. ej., Ehlers-Danlos, sin-
drome de Down, artrogriposis), frecuente-
mente requiere tratamiento quirurgico.
Se describe una displasia neuromuscular
de cadera, secundaria a debilidad y/o es-
pasticidad en algunos o todos los grupos
musculares de la cadera (p. €j., en la espi-
na bifida o la paralisis cerebral).

Actualidad del diagnostico de la
glspla&a del desarrollo de la ca-
era

Actualmente, para detectar la DDC las so-
ciedades médicas recomiendan la explo-
racion dirigida comenzando en el periodo
neonatal y continuando en las visitas de
supervision sanitaria hasta aproximada-
mente los nueve meses de edad y/o hasta
que el nifio camine de forma independien-
te®!2, El examen del RN y a las dos o cuatro
semanas de edad son especialmente im-
portantes.

Cada cadera debe examinarse individual-
mente para comprobar la reducibilidad
y la inestabilidad®. El lactante debe estar
sobre una superficie estable en posicién
supina, con la cadera flexionada a 90° y
en rotacién neutra. La exploracion debe
realizarse cuando el nifio esté tranquilo y
no llore. Las caderas se examinan mejor
retirando toda la ropa y los pafales de las
extremidades inferiores.

Antes de los tres meses de edad tiene im-
portancia la exploracién general y neuro-
l6gica, asi como los signos de inestabili-
dad de la cadera, que se exploran con las
maniobras de Ortolani y Barlow (figura 1).
Después de los tres meses tienen impor-
tancia la limitacién en la abduccion de las
caderas o el acortamiento de una extre-
midad, que se evidencia por ejemplo en
el signo de Galeazzi (acortamiento de una
rodilla en flexion).

* Maniobra de Ortolani' o signo del re-
salte de Ortolani: se sujeta el muslo
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sin apretarlo con los dedos indice y
corazén del examinador a lo largo del
trocanter mayor y el pulgar en la cara
interna del muslo. Desde una posicién
de adduccioén, se abduce suavemente
la cadera mientras se levanta o empuja
el trocanter mayor hacia delante con
el indice. La abduccion extrema debe
evitarse pues disminuye la sensibilidad
de la maniobra de Ortolani. Si la cade-
ra esta luxada, la maniobra de Ortola-
ni puede reducirla y se acompafa de
un ruido seco palpable. Una maniobra
de Ortolani positiva significa o supone
gue es una cadera luxada, y que es re-
ducible. Esta es también la descripcidn
originaria de Ortolani, que aln conser-
va todo su valor doctrinal®.

* Se realiza también la Maniobra de Bar-
low!. La cadera se sujeta de la misma
manera que para la maniobra de Ortola-
ni. La cadera se aduce suavemente, pero
no se aplica presidon hacia abajo, frente
a las recomendaciones anteriores, y se
palpa la cabeza femoral para detectar
que se sale de la parte posterior del ace-
tabulo. El examinador no debe intentar
dislocar la cabeza femoral por la fuerza.
Si la cadera es luxable, puede detectarse
un movimiento posterior y un golpe seco
palpable cuando la cabeza femoral sale
del acetabulo (el “tiron de salida”). Una
cadera subluxable se caracteriza por un
sutil movimiento de deslizamiento o una
sensacion de soltura, como “una pelota
de tenis que se mueve en un cuenco de
sopa”. Una maniobra de Barlow positiva
supone una cadera reducida que es sub-
luxable o luxable.

Maniobra de Barlow

Cadera reducida en reposo

A\

Cadera se luxa con

Maniobra de Ortolani

Cadera hoada en reposo

A\Jﬁj

Cadera se reduce con
abduccidn v presion anterior

adduccidn y presion posterior

N

Conceplo de las maniobras de Ortelani y Barlow.

Figura 1. Esquema en imagen de las maniobras de
Ortolani y Barlow
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La sensacion de reduccidn o dislocacion es
distinta y se describe mejor como un “ti-
rén” o “clunk”. Esta sensacion es diferente
de la de los clicks (chasquidos) o chasqui-
dos articulares benignos de tono alto cau-
sados por el chasquido de los tendones o
ligamentos de la cadera y la rodilla. Mu-
chos autores sefialan que el término “click
de la cadera” puede ser engafoso y es me-

jor evitarlo; los chasquidos aislados de la
cadera no son sugestivos de DDH. Si bien
el término “click” esta muy extendido.

La combinacion de las maniobras de Bar-
low y Ortolani tiene una alta especificidad
(estimada en aproximadamente un 98 a 99
%) en la deteccion de la inestabilidad de
la cadera. La sensibilidad oscila entre el 87

Tabla 1. Hitos en el estudio y tratamiento de la Displasia del Desarrollo de la Cadera

Ano Autor Observacion-Tematica
I:?:C'a = Hipdcrates Articulacién dislocada en el Utero
1564 Ambroise Paré Francés. Diseccion necrépsica de una cavidad artlc_ular’ poco profunda
con ligamentos elongados. Uno de los padres de la cirugia.
1742 Nicolas Andry Frgnces. DNe,scrlpluor! della marcha”de pato”. Utilizé una faja para tratar al
nifio. Acufid el término “ortopedia”.
. . . Cirujano jefe del Ospedale Maggiore de Milan, Italia. Primera descripcion
1783 S::\CI)I\SQm s de la patologia de un nifio de 15 dias con una cadera dislocada en una
necropsia
1826 Guillaume Francés. Numerosos estudios sobre DDC. La primera descripcion moderna
Dupuytren de la DDC
1838 (I;raavr:!\ezzs el Lyon, Francia. Primera descripcion del tratamiento de la DDC
1839 Gerard Vrolik llustracion de la patologia de la DDC en un texto
. Descripcion de una prueba de inestabilidad neonatal de la cadera.
LeE Wilhelm Roser Wilhelm Roser (1817-1888).
Friedrich Alemania. Descripcién de la insuficiencia abductora del nifio si esta en
1895 .
Trendelenburg pie sobre cadera luxada
Wurzburg, Alemania. Descubrimiento de los rayos X.
Wilhelm C Se desarrolla rdpidamente la radiologia de la cadera con la descripcién de
1896 Roenteen : valores patoldgicos y signos de severidad. Epdnimos describen la linea de
g Hilgenreiner, Perkins, Shenton, angulos de Sharp, de Wiberg, clasificacion
de Severin, otras.
Agostino Paci Maniobra de reduccién de la cadera luxada, para realizar tratamiento
(1845-1902). Adolf | ortopédico.
1890-1920 Lorenz (1854-1946). | Descritas por Agostino Paci, italiano, en 1890-92 y Adolf Lorenz, vienés,
Jean Frangois Calot | en 1920.
(1861-1944). Calot, francés, cirujano ortopeda describe en 1905 una técnica del
“tratamiento de la luxacidn congénita de cadera.
1908-1912 Pierre Le Damany En Rennes, Francia, comenzo a utilizar un examen clinico en la maternidad.
(1870-1963) Similar a la maniobra de Barlow (de 1962).
1936 Marino Ortolani Ferrara, Italia. Instituto Provincial de la Infancia. Descripciones de la
(1904-1983) maniobra en 1936-1937.
Le Damany (1923), . , . . .
) ; Francia. Métodos de tratamiento infantil con correas/almohadas/placas.
D e s d e | Putti(1929), Frejka L . o :
Vittorio Putti (1880-1940) fue un ortopeda italiano, de reconocida
1920-1956 | (1941), von Rosen . 5
autoridad en su época.
(1956)
1958 Arnold Pavlik (1902- | Checoslovaquia. Primer arnés (cuero) para tratamiento. Publicacion con
1965) 1912 casos.
1961 Thomas Geoffry Manchester, Inglaterra. Maniobra de Barlow que complementa a la de
Barlow (1915-1975) | Ortolani. Test en 7.742 recién nacidos en 1961.
Reinhard Graf Graf primeros Estudios de Ecografia en DDC.
1978 (1978) Tonnis: Dortmund, Alemania. Primeros estudios de cribado de DDH con
Tonnis D (1990) ecografia.

DDC: displasia del desarrollo de la cadera
Tomado de Wenger®3, Rang'’, Dickson'®, Mubarac*4, Graf*®, Tonnis?.
Video explicativo sobre la Ecografia de Cadera por R. Graf en: https://www.youtube.com/watch?v=_

rakGya8Y3E&ab_channel=Dr.Pabinger



y el 97 por ciento; pero varia en funcién
de la destreza del examinador, el nimero
de examenes realizados y el estandar de
diagndstico (p. ej., ultrasonografia, radio-
grafias).

La confirmacion de la DDC se realiza con
ecografia como estudio de imagen de elec-
cion en menores de 4-6 meses de edad.
La radiografia simple tiene utilidad sobre
todo por encima de los 4-6 meses*®'2,
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checoslovaco Arnold Pavlik (1902-1965)
publicé un informe sobre 1912 nifios con
DDC infantil tratados con un arnés que
permitia la hiperflexién y abduccion con-
trolada, pero que mantenia un movimien-
to constante (patadas) del nifio. El padre
de Pavlik era un fabricante de arneses para
caballos y fabricé la primera version, he-
cha de cuero. Su método se utiliza ahora
en todo el mundo**>. En UpToDate® y en
el texto de Wenger®® se revisa el devenir
de los tratamientos recientes y actuales.

Hitos historicos en el estudio de
la displasia del desarrollo de la
cadera

Marino Ortolani
(26 de julio, 1904; 19 de enero, 1983) (figura 2)

La DDC en la historia de la medicina fue ig-
norada hasta practicamente el siglo XIX, en
gran medida ya que no ponia en peligro la
vida, rara vez era dolorosa y no impedia el
desempeiio de las actividades basicas de
la vida diaria.

Los grandes avances en el estudio de Ia
DDC han sido:

- Descripcion clinica. Diagndstico pre-
coz, desde el periodo neonatal. La
principal figura es Marino Ortolani
(1904-1983). También se puede situar
en este apartado a Le Damany (1870-
1963), Thomas G. Barlow (1915-1975),
R. Galeazzi, otros.

- Diagnéstico con radiologia simple.
Vittorio Putti (1880-1940), Hilgenrei-
ner, Perkins y otros.

- Diagndstico ecogréfico. Reinhard Graf,
D. Tonnis.

- Tratamiento. Arnold Pavlik
1962), Putti, Frejka.

(1902-

Mercer Rang en su texto clasico, The Story
of Orthopedics (1984), desarrollé una linea
de tiempo histdrico para el tratamiento de
la DDC, asi como algunos descubrimientos
de los signos diagndsticos de la DDC** (véa-
se la tabla 1). Hitos en el estudio y trata-
miento de la DDC.

Una vez que el diagnéstico infantil se hizo
comun, se desarrollaron varios métodos
de fijacion y almohadas (almohadillas,
cojines) de abduccién, a los que contri-
buyeron los previamente nombrados Le
Damany, Putti, Frejka y Rosen. En 1958, el

Nacid en Altedo, una aldea agricola entre
Bolonia y Ferrara, en el noreste de Italia,
en 1904. Era hijo de una familia de traba-
jadores del campo, aparceros: Valentino y
Adalgisa Marescalchi. Fue el primero de
cuatro hermanos. Una vez terminadas las
clases, siempre tenia que ayudar a sus pa-
dres en las tareas del campo.

Para sus estudios universitarios recibio
una ayuda econdmica del parroco de la
aldea. En 1923 se licencio en el Liceo Lui-
gi Galvani (Bolonia) y, en 1929, se gradud

Figura 2. Marino Ortolani explorando a un lactante en
el Hospital de Sao Paulo, Brasil, en 19723
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en Medicina y Cirugia, en la Universidad de

Signo de Ortolani. Investigacion
Bologna. Los conciudadanos de Altedo le

originaria y aplicacion como cri-

reconocieron con una medalla de oro como
primer licenciado en Medicina del pueblo?.

Al dia siguiente de la graduacion, fue nom-
brado ayudante en el Brefotrofio de Ferrara,
Pio Luogo degli Esposti, una institucién para
nifos expositos. Gracias a sus esfuerzos, el
Brefotrofio gradualmente se transformd
primero en Instituto Provincial del Nifio y
sucesivamente en el primer hospital pedia-
trico de la ciudad, asociado al Arcispedale
S. Anna, llegando a tener hasta 150 camas,
ademas de la atencidn ambulatoria®?22,
Desde el primer dia, luché para “materni-
zar” el centro ofreciendo trabajos en la es-
tructura y apoyos financieros pudo acercar
las madres a sus hijos. Con ello se disminuia
el riesgo de desnutriciéon y mejoraban las
condiciones de vida de los nifios.

Era un estudioso infatigable. Se levantaba
muy temprano para revisar y estudiar sus
libros, antes de iniciar la jornada de trabajo.
Esto le permitié especializarse en pediatria
(1933) y en puericultura (1936). En el pro-
pio Instituto Provincial de la Infancia, fue
ascendiendo lentamente, siendo nombra-
do director en marzo de 1938, y en 1948,
director permanente.

Llamado a filas con el grado de capitdan mé-
dico en el ejército italiano, pasd un afio en
el frente ruso durante la Segunda Guerra
Mundial*?*. Fue destinado en 1943 como
capitdn médico para dirigir el hospital de
campaia de la “Divisidon Pasubio”, cercano
a la ciudad de Gorlovka, en Ucrania, en la
cuenca del rio Don, en la region del Donestz
(en el afio de 2022, controlada por el ejérci-
to ruso). Alli enfermd gravemente de mala-
ria, por lo que fue repatriado.

Tuvo otras intervenciones durante la Se-
gunda Guerra Mundial, ya en Italia. Por los
bombardeos a Ferrara, debieron evacuarse
los nifios del Instituto Provincial a la ciudad
cercana de Copparo, aunque alli un bom-
bardeo produjo victimas entre bebés, ma-
dres y el personal sanitario. En la postgue-
rra, volvieron a reconstruir el Instituto de la
Via Savonarola, en Ferrara. En las propias
instalaciones hasta tuvo su residencia, con
su familia (la mujer, Lina Stagni, y los dos
hijos: Valentina y Marco). Este ultimo fue
ortopeda y profesor asociado de la Univer-
sidad de Padua, fallecido en 2008.

bado

La luxacién congénita de cadera era muy
frecuente en ltalia, especialmente en la
zona del Delta del rio Po. Ya en 1929, Vitto-
rio Putti (1880-1940) ortopeda, autoridad
italiana e internacional en su época?, habia
propuesto el examen radiografico sistema-
tico a todos los RN. Pero la radiografia no
resolvia el problema, pues en los primeros
meses de vida los signos radiograficos pa-
toldgicos (la llamada “triada de Putti”) no
estaban tan claros; ademas entonces esta
dosis de radiaciéon no se tenia en cuenta.
Por otro lado, no era un cribado factible
pues la mayoria de los bebés nacian en su
domicilio, no acudian al médico salvo en-
fermedades, y no habia en muchos casos
acceso a instalaciones radiolégicas ni hos-
pitalarias. Se hacia evidente la necesidad
de un método menos invasivo pero fiable,
gue pudieran detectar todos los profesio-
nales de salud, incluso no sélo médicos,
pediatras u ortopedas.

¢Como nacid el chasquido o maniobra de
Ortolani? El descubrimiento tiene un ori-
gen de lo mas simple y clinico, pues se
realizdé durante la anamnesis*?*2. El propio
Ortolani referia que fue escuchando a las
madres. “Se aprende mucho de las ma-
dres - solia decir - ... ¢quién conoce a su
hijo mejor que ellas?”.

Un dia de enero de 1935 la madre de unos
gemelos de seis meses de edad que pa-
decian talasemia, enfermedad por la que
consultaban con frecuencia en el Instituto
Provincial de Ortolani, le sefialé que cuan-
do realizaba la higiene perianal habitual,
en un gemelo tenia la sensacion de un
extrano “estallido” (chasquido) en una ca-
dera. Inmediatamente Ortolani quiso com-
probarlo y lo aprecié. Realizé entonces una
radiografia, que efectivamente revelaba
un estado de preluxacién congénita.

Desde ese dia, comenzd a buscarlo siste-
maticamente en todos los bebés que llega-
ban a su observacion. Ademas, adiestré en
esta maniobra a las asistentes sanitarias,
con lo que llegd a todos los estratos de la
sociedad de su entorno. Muchas madres
nunca habrian acudido a un hospital, pero
confiaban en estas “visitadoras domicilia-
rias”. Asi, en poco tiempo, tendria contro-



lada la poblacidn pediatrica de la region.
En los primeros 19 meses habia recogido
810 bebés examinados, y en 31 de ellos,
la positividad del “signo del chasquido” -
como lo bautizé desde el principio - resalte
o escalon, se asocioé con claros indicios ra-
diograficos de la preluxacidon congénita de
la cadera. En 1936 empezd a publicar su
investigacion>?* (figura 3).

Ortolani habia sido atraido por la ortope-
dia desde sus estudios universitarios. De
hecho, recibié el “Premio Vittorio Ema-
nuele Il” por su tesis de graduacion, con el
raquitismo como tema.

El propio Ortolani recordé que una manio-
bra similar, de reduccion de la cadera luxa-
da, habia sido ideada afios antes por dos
cirujanos ortopedas: el italiano Agostino
Paci (1845-1902) en 1890-92, y también
por el vienés Adolf Lorenz (1854-1946)
en 1920 #. Sin embargo, no menciond a
Pierre Le Damany (1870-1963), doctor en
medicina francés y profesor de clinica®*®
en Rennes, Francia, que comenzd a utili-
zar un examen clinico en la maternidad.
Le Damany realizd publicaciones en 1908,
en aleman; y en 1910 y 1912, en francés.
Su maniobra entonces (« signe du ressaut
» pour dépister I'instabilité néonatale des
hanches) era similar a la que luego descri-
biria Barlow en 1962.

Ortolani fue el precursor de la busqueda
sistematica del signo del resalte en el pe-
riodo neonatal y lo propagé como una he-
rramienta eficaz al alcance de todos. Siguid
verificando su validez con estudios anato-
micos. Acumuld piezas anatémicas displa-
sicas. Formo una verdadera coleccién ana-
tdmica, que se conserva como museo en
la Clinica ortopédica de Padua*?*. En 1948
public6 una monografia de 130 paginas

Istilute Provinciale per lNinfangia di Ferrara. Diretlore: Prol. A. Malagodi.

Lo secatto dell’anca segno certo di prelussazione
congenita nel lattante

ott. M. ORTOLANI, Medico Ajulo.
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con datos, criterios diagndsticos, profilac-
ticos y correctores. Transcurrieron mas de
doce aios para que el mundo de la ortope-
dia diera reconocimiento a su signo.

En 1946, cred el “Centro de diagndstico,
profilaxis y terapia de la luxacidon congéni-
ta de cadera”, el primero del mundo. Mé-
dicos de todo el mundo acudieron alli a
conocer su organizacion. El profesor Orto-
lani es recordado por “su hospitalidad, su
atencion humana y sus ensefianzas tanto
en este centro como en los diversos con-
gresos y reuniones internacionales a los
que asistid” dice Stanisavljevic?®.

Ortolani trabajo y publicé durante toda su
vida profesional sobre el tema de la DDC.
En una carta al Editor de Lancet en 1978
postulaba que para un diagndéstico ade-
cuado de la displasia de cadera no sdlo se
precisaba la exploracién de RN, sino que
“requiere la colaboracién del personal pe-
diatrico con el ortopeda, y la repeticidn del
cribado en el primer mes de vida” . Y mas
alla de esa fecha.

Fue ponente en congresos internacionales
de Pediatria (Lisboa, Viena, El Cairo, Ciudad
de México...). Hablaba también francés y
tuvo que superar sus dificultades con el in-
glés y el aleman. Para presentar y difundir
mas ampliamente su trabajo, también rea-
liz6 una mini-pelicula de la maniobra, que
fue traducida a ocho idiomas.

Las competencias sobre el tema de la DDC
le permitieron avanzar también en nuevas
estrategias y herramientas en el campo
de la terapia. Propuso sistemas retracto-
res mas sencillos (cojin-silla, cojin-bola) y
ortesis dindamicas similares a la de Arnold
Pavlik, ortopeda checoslovaco, y rigidas
como la de James Milgram, ortopeda de
Chicago (figuras 4 y 5).

In precedenti micl studi (1) ho avulo occasione di richiamare
Fatienzione, non solo dei pedislri e degli ortopedici, ma anche
¢ sopralulto dei medici pratici in genere, sull'importanza di un
segno al quale per ka diagnosi di prelussazione congenita dell’anca

deve attribuirsi valore patognomonico o di certezza,

Grtolani M. Lo scatto dell’anca segno certo di prelussazione
congenita nel lattante. Acta Paediatrica. 1937; 22(1): 446-50.

Figura 4. Ortesis de Marino Ortolani. Disponible en

Figura 3. Publicacién original de Ortolani, 1937
sus videos divulgativos de 1952 de la DDC 3
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Figura 5. “La Bretella” (tirante) uno de los primeros
divaricadores (separadores) dinamicos, ideado por Or-
tolani *

~r e
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También investigd sobre la maniobra
opuesta a la reduccién de la cabeza del fé-
mur en el acetabulo, “.. llevando los mus-
los flexionados desde la posicion de ab-
duccién a la de aduccion, obteniendo asi
la protrusion parcial o total de la cabeza...”.
Lo llamd un “gatillo de salida”, pero la his-
toria habria acreditado Thomas G. Barlow
en esta maniobra®. En la época actual, un
examinador habil combina los métodos de
Ortolani y Barlow cuando examina a un
bebé para detectar una posible DDC.

Thomas Geoffrey Barlow (1915-
1975)

Figura 6. Thomas Geoffrey Barlow?®

Barlow fue un cirujano ortopeda inglés
(figura 6). No debe ser confundido con Sir
Thomas Barlow, primer baronet (1845-
1945), pediatra del Hospital for Sick Chil-
dren, Great Ormond Street, Londres.

Thomas Geoffrey Barlow no sélo desarro-
[16 la maniobra que lleva su nombre, sino
que también contribuyé a la comprension,
manejo y tratamiento de la displasia con-
génita de cadera.

Barlow estudié en Manchester y se gradud
en la universidad Victoria de dicha ciudad.
Durante la Segunda Guerra Mundial, tra-
bajé en la Royal Air Force, fundamental-
mente en el hospital de la RAF de Rauceby.
En 1956 fue nombrado cirujano ortopeda
de los hospitales Ashton Hyde y Glossop.

Maniobra de Barlow. La presenté en 1961
en un articulo a la British Orthopaedic As-
sociation en Manchester, tras examinar
7.742 ninos en la primera semana de vida
en el Hope Hospital, Salford, Manchester.
Publicé en el Journal of Bone and Joint
Surgery en 1962 su test como una modi-
ficacion del de Ortolani para detectar ca-
sos mas sutiles de cadera luxable o inesta-
ble®? (figura 7).

Barlow mismo sefald que en 1948, en
Malmo, Suecia, von Rosen y colegas ha-
bian iniciado la exploracién de la cadera en
RN con la maniobra de Ortolani. Entonces,
en Malmo casi todos los bebés nacian en
el departamento de obstetricia. Para Bar-
low, el test de Ortolani era muy satisfacto-
rio en bebés un poco mds mayores, pero
ocasionalmente la cadera neonatal podia
parecer normal, y propuso una modifica-
cién del test de Ortolani para incrementar
las posibilidades diagndsticas.

Barlow ademas comenta en este articulo
gue el descubrimiento del test de Ortolani
inicialmente recibié poca atencién por la
clase médica occidental desafortunada-
mente, quizd por haber sido publicado en
una revista italiana pediatrica®.

Ricardo Galeazzi (1866-1952)

Fue un médico cirujano ortopeda italiano.
Trabajoé como director de la clinica ortopé-
dica de la Universidad de Milan durante 35
afios. Sus areas de interés fueron su tra-



bajo en luxacion congénita de cadera, es-
coliosis, tuberculosis 6sea, osteocondritis
juvenil, acondroplasia y otros. Tratd mas
de 12.000 luxaciones congénitas de cade-
ra desde 1911. Como epdnimo es conoci-
do sobre todo por caracterizar en 1934 la
fractura que lleva su nombre?. Se describe
el signo de Galeazzi, de acortamiento de
una rodilla del lactante cuando ambas es-
tan en flexion, pero es un signo tardio.

Otros ambitos de interes, investi-
aciones y publicaciones de Or-
olani

- La talasemia, “enfermedad de Cooley”

La talasemia era una enfermedad de
alta prevalencia en la provincia de Fe-
rrara. Se preocupé por el asesoramien-
to familiar, y por el tratamiento, por
lograr mantener los niveles altos de he-
moglobina con transfusiones. El mismo
Instituto de Ferrara se organizé tam-
bién como “Centro para el tratamiento
y la prevencién de la enfermedad de
Cooley” #2422,

Publico su primer trabajo sobre anemia
de Cooley en 1935. Animado por Silves-
troni y Bianco, inici6 un programa de
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prevencion de la anemia de Cooley ba-
sado en un cribado poblacional y con-
sejo genético. La provincia de Ferrara se
convirtid en la primera zona del mundo
en lograr una alta deteccion para la pre-
vencion de la anemia de Cooley®.

Considerazione intorno ad oltre 100
casi studiati presso I’Istituto provinciale
per l'infanzia di Ferrara, in Atti del XVII
Congresso italiano di pediatria, Napoli
20-25 maggio 1940, a cura di G.B. Alla-
ria - E. Egidi, Il, Varallo Sesia 1941, pp.
515-519.

- La pediatria social

Se dedicé desde sus inicios profesiona-
les a la atencién y acogida de los nifios
“ilegitimos”, asi como de la atencién
posthospitalaria. Ademas, abogé por la
presencia de las madres con los nifios
ingresados®. Fue de los primeros en lta-
lia. Incluso contratd a profesores jéve-
nes para atender educativamente a los
pacientes cuyas estancias hospitalarias
se prolongaban largamente (tubercu-
losis, poliomielitis, meningitis...). Para
Ortolani, cualquier enfermedad que pa-
decia el nifio tenia la dimension de un
problema social®.

one year old.

EARLY DIAGNOSIS AND TREATMENT OF
CONGENITAL DISLOCATION OF THE HIP*

T. G. BARLOW, SALFORD, ENGLAND
From the Hope Hospital, Salford, Manchester

The long history of congenital dislocation of the hip is well known and needs no repetition.
In the last half century the need for early diagnosis has been increasingly stressed. Putti in
1927 drew attention to the advantages of early treatment; he claimed perfect anatomical and
functional results in 94 per cent of children whose treatment commenced before they were

In 1948 at Malmd in Sweden von Rosen and his colleagues began the routine examination
of the hips of new-born children, using Ortolani’s test. In Malmo nearly all babies are born
in one obstetric department; this of course greatly facilitates their routine examination. By
1958 Andrén and von Rosen were able to claim that no case of established congenital dislocation
of the hip had later been found in these children when their simple method of early treatment
had been employed (see also this issue of the Journal, p. 284).

Barlow TG. Early diagnosis and treatment of congenital
dislocation of the hip. JBJS. 1962; 44-B (2): 92-301

Figura 7. Publicacion original de Barlow



canarias pediatrica -

Humanidades en pediatria

Publicé la asistencia postoperatoria en LCA” di Ferrara
el marco de la enfermedad social del
nifo en ltalia. Presentd una de las dos e Esta entre los top de la investigacion
ponencias generales en el XXII Congre- pediatrica italiana??
so Italiano de Pediatria que se celebré
en Florencia del 12 al 14 de octubre
de 1952, sobre el tema de la atencidn
posthospitalaria en razdén social del

Primeras publicaciones en espa-
nol sobre "luxacion congenita de
cadera

nifo en ltalia. En las Actas del Congreso
(editadas por A. Galeotti Flori - C. Coc-
chi, 1952), Ortolani escribié varios capi-
tulos.

- Docencia

En 1938 fue acreditado para la docen-
cia universitaria en pediatria, y en 1940
en obstetricia. Desde 1955 y durante
cinco afos, Ortolani fue profesor de
obstetricia y pediatria en la Universidad
de Ferrara®.

Se retiré en 1972 por limite de edad.
Murié en Ferrara el 19 de enero de
1983.

Reconocimientos a Marino Ortolani

e Concedida la Medalla de Plata al Méri-
to de la Salud Publica, el 8 de noviem-
bre de 1974

e Medalla de la Sociedad de Pediatria de
Brasil en 1976, Sao Paulo

e Celebraciéon en 1988 de un Simposio
Internacional sobre la “Luxacion con-
génita de cadera hoy”, inspirado en él
y sus estudios, en la Universidad de Pa-
dua.

¢ Sello postal conmemorativo del cente-
nario de nacimiento, por el Centro Nu-
mismatico de Ferrara, 2004

e Premio a su memoria en 2005, por
la Sociedad Ortopédica Pediatrica de
Norteamérica, recogido en Otawa por
su hijo, Marco

e Nombramiento de calles con su nom-
bre, en Ferrara y Altedo (Malalbergo).
Se coloco en 1984 una placa en la Via
Savonarola de Ferrara, en una de las
paredes del antiguo Instituto Provin-
cial de la Infancia, con palabras dedica-
torias. Nombre del “Centro Marino Or-
tolani per la diagnosi e la terapia della

En Espana podemos encontrar estudios
sobre luxacidn congénita, desde 1911,
en la revista La Medicina de los Nifos, de
Andrés Martinez Vargas®!: “Luxacién con-
génita unilateral de la cadera”. Comenta-
da por el alumno D, Mario Ferro y Ferro.
1911; 2:50-54. También el tema de luxa-
cion congénita de cadera fue tratado en el
| Congreso Nacional de Pediatria de 1914.
Lo expuso Arquellada, médico del Hospital
del Nifio Jesus de Madrid.

Podemos referir este tema tratado en re-
vistas pediatricas espafiolas surgidas en la
postguerra:

e Ribo Rius L. Diagnéstico precoz de la
luxacidon congénita de la cadera. Rev
Esp Pediatr 1951; 7:257-264

e Maestre Herrero J. Diagndstico, tera-
péutica y problemas sociales de la lu-
xacion congénita de cadera en la pri-
mera y segunda infancia. Acta Pediatr
Esp 1949; 7: 1321-1350

Epilogo

Cuando hablamos de cribado neonatal,
que incluye actualmente sordera, enfer-
medades metabdlicas, hematoldgicas, fi-
brosis quistica, se nos olvida mencionar el
diagnéstico de la DDC, que se hace de for-
ma minimamente invasiva, con las manos,
con adecuado entrenamiento: las manio-
bras de Ortolani y Barlow, son de muy alta
sensibilidad en una patologia muy preva-
lente. Con un seguimiento y tratamiento
adecuado se evitan secuelas graves.

Fue un mérito de Ortolani potenciar una
sefial que quizas alguien mds habia visto
antes, pero lo habia interpretado como
un fendmeno accesorio, sin codificarlo
y sin darle la importancia que merecia.
Consiguid, ademas, generalizar su uso en
RN y lactantes. Habia encontrado el cami-
no adecuado para el diagndstico precoz.
Como pediatra entré en el campo de la



terapéutica y la prevencion de la luxacion
de la cadera, un campo hasta entonces ex-
clusivo de la especialidad quirudrgica de la
ortopedia

La vida profesional de Ortolani se enmar-
ca de pleno en su sociedad y su época.
Partiendo de la puericultura y la atencion
social al nifio abandonado se dio protago-
nismo de la pediatria preventiva y especia-
lizada en el diagndstico de patologia orto-
pédica.

Podemos pensar que, en cierta forma, Or-
tolani fue un precursor de un concepto
ideoldgico actual respecto a la relacion en-
tre el médico y el paciente, en cuanto a la
centralidad y la participacion del paciente
en el decision making process. Esta vision
rompe el modelo paternalista y vertical de
esa relacion, en favor de un sistema hori-
zontal, en el que el paciente se convierte en
co-productor de salud: un socio auténomo
en la prevencion, tratamiento y curacién
de enfermedades. De hecho, estas dos
entidades, el médico y el paciente, tienen
diferentes campos de “experiencia”: uno
centrado en la etiologia, el diagndstico, el
prondstico y las opciones de tratamiento,
y el otro en las experiencias personales de
la enfermedad, las circunstancias sociales,
la actitud ante el riesgo, los valores y las
preferencias. La genialidad de Ortolani fue
también estar atento a comprender esta
forma de conexion médico-paciente: a tra-
vés de la escucha de las madres y de una
apertura total a la sociedad, a su pueblo,
fue cdmo descubrié e investigd sobre un
signo diagndstico de la luxacidn congénita
de cadera, y como lo implemento a la po-
blacién en sus circunstancias socio-sanita-
rias. Instruyo a las madres, a las matronas
y a los asistentes sanitarios para que reali-
zaran la maniobra y reconocieran la posi-
tividad del signo. Esto le permitio llegar a
todos los estratos de la sociedad.

Ademas, Ortolani tenia una visién global
de la salud, que estaria en linea con la
definicion actual de la OMS, incluyendo
los aspectos fisico, mental y social de
la persona. Luché desde el principio
por la maternalizacion de los hospitales
pediatricos, pues consideraba que Ia
presencia de las madres era fundamental
para aliviar el dolor, mejorar la nutricion
y facilitar el proceso de tratamiento. Su
investigacion se centré en una enfermedad
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endémica de la zona del Delta del Po, que
afecta a la poblacién tanto desde el punto
de vista fisico como social. Esto vale para
sus dos ambitos de interés principal: la
displasia del desarrollo de la cadera vy
también para la talasemia.

Todo su trabajo y todos sus esfuerzos le
valieron un gran reconocimiento y respeto
a nivel internacional, en el ambito médico-
cientifico, tanto ortopédico como pedia-
trico; pero también y sobre todo una gran
estima a nivel humano, entre el pueblo
llano, que, todavia durante afnos después
de su muerte, seguia llevando a los nifios
“a Ortolani”, al antiguo Brefotrofio, por
cualquier problema de salud y, en general,
siempre que habia necesidad.
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Comentarios al trabajo “Tratamiento coadyuvante de la sepsis neonatal’.
Presentado por Domenéch E, Castro R, Cortabarria C, Hernandez Borges
A, Ormazabal C y Méndez A, al XVIII Congreso Nacional de Pediatria y [
Congreso Extraordinario de la ALAPE. Publicado en An Esp Pediatr 1992;

36, Suppl 49:184-187.

Eduardo Doménech Martinez. Socio de Honor de la SCP y Catedratico de

Pediatria (jubilado)

Hace ya 21 afios de la publicacion de este
trabajo y se han producido notables avances
en el diagndstico y el tratamiento de la sepsis
neonatal, por lo que estoy seguro de que a los
joévenes pediatras les puede llamar la aten-
cion algunos de los tratamientos utilizados,
pero lo que nos plantedabamos era, qué po-
diamos hacer cuando nuestros neonatos con
sepsis empeoraban a pesar de administrarles
el tratamiento estandar, con la intencion de
disminuir la mortalidad por la sepsis neona-
tal.

En esos aios la incidencia global de la sepsis
en los paises de nuestro entorno oscilaba en
torno al 8 por 1000 recién nacidos vivos (RN),
siendo cuatro veces mas frecuente en los pre-
maturos, y a pesar de los métodos de diag-
nostico precoz (proteina C reactiva etc.), del
empleo temprano de antibidticos y la puesta
en marcha de las técnicas de soporte vital, |a
mortalidad seguia siendo inaceptablemente
alta en torno al 25 %. Por ello analizamos los
tratamientos coadyuvantes utilizados por di-
versos autores como eran la exanguinotrans-
fusion, transfusiones de plasma, transfusio-
nes de granulocitos, tratamiento con inmu-
noglobulinas, que habian mostrado buenos

Tabla I. Tratamiento coadyuvante de la sepsis

Numero de recién nacidos .............
NUMero de SepsSis ....ccceeerveveeeeennnns

Incidencia de sepsis ....c..cceecvvveeernnnns

Tratados con inmunoglobulinas......

Tratados con transfusiones de plasma ...........cc...... 23,8%

Tratados con exaguinotransfusion

............................. 7,1%

resultados en diversas publicaciones, si bien
los autores precisaban que era convenien-
te realizar mas ensayos clinicos aleatoriza-
dos y con mayor nimero de casos. También
menciondbamos someramente otros trata-
mientos sobre los que habia todavia menos
experiencia como la hemofiltracion, el factor
estimulante de colonias de granulocitos/ma-
créfagos, la vitamina C, etc.

En la Tabla | se muestran nuestros resultados
con algunos de dichos tratamientos en una
muestra recogida durante los afios 1990-91,
y en la que podemos observar que teniamos
una incidencia del 8,6 por 1000 RN, con una
mortalidad global del 11,9 %, siendo signifi-
cativamente inferior en los que realizamos
exanguinotransfusion y mas alta en los que
recibieron transfusiones de plasma. Aun asi,
haciamos referencia a los multiples riesgos
potenciales que conlleva la exanguinotrans-
fusion, por lo que debia limitarse a casos ex-
tremos.

Como sigo siendo curioso, he revisado la bi-
bliografia reciente, si bien es verdad que exis-
ten muy pocas publicaciones que aborden
los posibles tratamientos coadyuvantes, y los

............................................... 4.850

....................................... 7,1% NS

p < 0,009

p <0,004

Hospital Universitario de Canarias 1990-1991
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trabajos se centran sobre todo en un mejor
diagndstico precoz y tratamiento antibiotico.
Para el diagndstico precoz se han propuesto
nuevas herramientas’ como la calculadora
de riesgo de sepsis neonatal (disponible en
https://neonatalsepsiscalculator.kaiserper-
manente.org), cuyo empleo parece que po-
dria disminuir las tasas de hospitalizacién y
el uso de pruebas diagndsticas e indicacion
de antibioterapia empirica innecesarios. Para
otros?, la observacion clinica estrecha parece
una opcion segura y podria disminuir la reali-
zacion de pruebas complementarias, la tasa
de hospitalizacion y el uso de antibioterapia
innecesaria, en pacientes con sintomatologia
leve y autolimitada en las primeras horas de
vida. Otros estudios® analizan diversos mar-
cadores para el diagnéstico precoz, como la
proteina C reactiva o la procalcitonina, las ci-
toquinas (II-6, IL-6,IL-8, a-TNF) y la proteina
inhibidora. Mas recientemente Wong et al.*
analizan el papel del modelo de riesgo de
sepsis pediatrica (PERSEVERE) que incorpora
un panel de biomarcadores de proteinas séri-
cas, que son medidos dentro de las 24 horas,
para un diagndstico de sepsis y para estimar
el riesgo inicial de mortalidad entre nifios cri-
ticamente enfermos con shock séptico. Los
biomarcadores PERSEVERE parecen tener
utilidad para estimar el riesgo de deficiencia
funcional y los resultados de calidad de vida
entre los ninos que sobrevivieron a la etapa
aguda de sepsis y fueron dados de alta del
hospital.

Otros trabajos se centran en el papel que jue-
ga la inflamacién que suele acompafar a la
sepsis®®. Swigart et al.® sugieren un servicio
de consulta multidisciplinar para manejar la
disfuncion multiorganica compleja en nifios
con sepsis y la disfuncién inmunoldgica aso-
ciada y han desarrollado planes de consulta
estandarizados para tipos de consultas, co-
munes sobre inflamacién critica (como el
sindrome inflamatorio multisistémico), y con
tratamiento individualizado.

En cuanto a tratamientos coadyuvantes, Kha-
rra et al.” dan una vision general de la disfun-
cion cardiovascular en la sepsis neonatal y
proponen su manejo guiado por ecocardio-
grafia. También se han sugerido vitaminas (C,
D), en dosis altas la C para el tratamiento de
la sepsis y la D como protectora en enferme-
dades respiratorias (bronquiolitis, COVID-19),
pero los estudios hasta la fecha no han sido
concluyentes®. También se recomienda el uso
de probidticos con la administracion de anti-

bidticos para prevenir la enterocolitis necroti-
zante o de Proteina C activa en la insuficiencia
multiorgdnica como terapia adyuvante, pero
todavia no hay estudios conclusivos. El tra-
tamiento con pentoxifilina (un inhibidor de
la fosfodiesterasa, que puede inhibir la pro-
duccion del factor de necrosis tumoral alfa),
puede estar asociado con una reduccidn de
la mortalidad y la estancia hospitalaria en la
sepsis neonatal®, al preservar el flujo sangui-
neo microvascular, prevenir la insuficiencia
circulatoria y la vasoconstriccion intestinal,
pero también precisa de mas estudios.

Segun una reciente publicacidn de Fanaroff??,
la sepsis neonatal sigue siendo la tercera cau-
sa principal de mortalidad neonatal, a pesar
de los avances de diagndstico que incluyen
mejores técnicas de cultivo que permiten una
confirmacién mas rapida del diagnéstico, el
advenimiento de la reaccién en cadena de
la polimerasa (PCR) para diagnosticar rapi-
damente infecciones virales y el uso de mar-
cadores bioldgicos. Desde un punto de vista
terapéutico, ha habido una mayor variedad
de antibidticos, antifungicos y agentes antivi-
rales, mejores enfoques para prevenir la sep-
sis, inmunoterapia especifica, por ejemplo,
para el virus respiratorio sincitial (RSV), y una
mejor administracién de antibiéticos, lo que
lleva a una interrupcién mas temprana de
la terapia con antibidticos. La higiene de las
manos sigue siendo el punto de referencia y
el estandar de oro para la prevencién de la
sepsis de aparicion tardia. Los desafios futu-
ros incluyen resistencias bacterianas cada vez
mayores y virus mds nuevos. Los tratamien-
tos futuros pueden incluir nuevos antibioti-
cos/antivirales, la terapia con células madre
y otras proteinas y péptidos antimicrobianos.
Un objetivo deberia ser modificar el micro-
bioma de los RN con mas leche materna y
una duracion mas corta de los antibidticos en
bebés no infectados.
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El Premio Nobel de Fisiologia o Medicina 1923 (18).
Frederick Banting y John Macleod

Victor M. Garcia Nieto

Figura 1. Frederic Banting (1891-1941)*

Dedicado a mi discipulo Roque Cardona Herndndez, eminente diabe-
télogo. En recuerdo de nuestro caso del “nifio verde”

Prologo. Antecedentes

Thomas Willis (1621-1675) medico de
camara de Carlos Il de Inglaterra redes-
cubrid el sabor dulce de la orina de los
diabéticos. Al parecer, se habia descrito
en la literatura sanscrita que “la orina de
los enfermos es maravillosamente dulce,
como embebida de azucar o miel”.

Giovanni Battista Morgagni (1682-1771)
el gran patdlogo italiano fue incapaz de
localizar el origen de la diabetes: “Mor-
bus in sede incerta locatus”.

Claude Bernard (1813-1878) hizo cele-
bres sus ensayos de ligadura, incluida la
de pancreas. Anuncié que los animales
no sobrevivirian a la extirpacion del pan-
creas.

Paul Langerhans (1847- Madeira 1888)
descubrio las células insulares que llevan
su nombre.

En 1889, Josef von Mering (1849-1908)
y Oscar Minkowski (1858-1931) observa-
ron las consecuencias de la extirpacion
total del pancreas a animales de expe-
rimentacidon. La investigacion, realizada
en el Instituto de la Clinica Médica de la
Universidad de Estrasburgo, fue de gran
importancia histérica porque demostrd
gue la ausencia de pancreas es causa de
diabetes. Contaba Minkowski que des-
pués de la extirpacion, el perro ensuciaba
muy frecuentemente el laboratorio con
su orina. Reprochado el sirviente de la-
boratorio que no sacara al perro con mas
frecuencia dijo: “lo hago, pero este ani-
mal es raro, apenas vuelve al cuarto orina
nuevamente, aunque ya lo habia hecho
afuera”. Esta observacién indujo a me-
dir la composicion de la orina que “tenia
un 12 por ciento de glucosa”. Con ello,
se supuso que el pancreas debia fabricar
una hormona capaz de regular el nivel de
la glucemia. De hecho, en 1901 Edward
Albert Sharpey-Schafer (1850-1935) ha-
bia sugerido que dicha hormona debia
producirse en los pequenos islotes celu-
lares pancredticos. Esta hipotética hor-
mona fue denominada insulina en 1909
por el investigador belga Jean de Meyer
(1878-1934).

George Ludwig Zuelzer (1870-1949) fue
un médico alemdan de ascendencia judia
gue nacidé en Berlin. Ejercié la medicina
en esa ciudad hasta que el partido nazi
tomé el poder, momento en el que emi-
gré a la ciudad de Nueva York en 1934.
Sus experiencias con extractos se pan-
creaticos se remontaban al afio 1903,
al preparar extractos pancreaticos de
animales como equinos y bovinos que
eran administrados a perros pancreato-
mizados. Su casuistica de pacientes con
diabetes mellitus tratados con extractos
pancreaticos fue de ocho. No solo podian
reducir la glucosa y las cetonas en la ori-
na sino, también, sacdé al menos a uno
de esos pacientes del coma diabético. Al



igual que Banting y Best posteriormen-
te, se enfrentd también a problemas con
los efectos secundarios como la hiperpi-
rexia. En 1912, Zuelzer realizé un acuerdo
con los laboratorios Hoffmann La Roche.
Junto al experimentado quimico Camille
Reuter, lograron un extracto sumamente
activo al que denomind Acomatol, con el
que llegd a producir hipoglucemias seve-
ras acompafadas de convulsiones en los
perros de experimentacion. Con el esta-
llido de la Primera Guerra Mundial en el
verano de 1914, la investigacion de Zuel-
zer se detuvo y nunca se recuperd. Afos
después, cuando Banting y Best obtuvie-
ron el premio Nobel, Zuelzer publicé sus
resultados en diversas revistas, reclaman-
do su prioridad en el descubrimiento de
la insulina®.

Frederick Banting (1891-1941)

Frederick Grant Banting nacié el 14 de
noviembre 1891 en Alliston, Ontario (Ca-
nadd) (figura 1). Estudid medicina en la
Universidad de Toronto, donde obtuvo su
licenciatura en Medicina en 1922. Se alis-
té en el Canadian Army Medical Corps. En
1918 fue herido en la batalla de Cambrai
(Francia)®. Al cesar la guerra, Banting re-
gresé a Canada donde fue residente en el
Hospital for Sick Children en Toronto, de
donde pasé a ser auxiliar de fisiologia en
la Westen Ontario University durante los
afos 1920y 1921. Los dos anos siguientes
fue profesor auxiliar de farmacologia en la
Universidad de Toronto.

John Macleod (1876-1936)

John James Rickard Macleod nacié el 6 de
septiembre 1876 en Clunie, Escocia (figura
2). Estudido medicina en la Universidad de
Aberdeen y obtuvo la licenciatura en 1898.
Con la ayuda de una beca acudié a Leipzig
(Alemania) en cuyo Instituto de Fisiologia
estudié bioquimica en la esa ciudad junto
a los profesores Max-Siegfried y Burian. Al
regresar, fue nombrado en 1900 profesor
agregado del London Medical Hospital Co-
llege. En 1903 emigré a los Estados Unidos
al haber obtenido una plaza de profesor
de fisiologia en la Case Western Reserve
University de Cleveland, Ohio®. Durante
los siguientes quince afios trabajé sobre el
metabolismo de los carbohidratos. Al ce-
sar la primera Guerra Mundial se convirtié
en director del Laboratorio de la Fisiologia
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de la Facultad de Medicina de la Universi-
dad de Toronto.

El descubrimiento de la insulina

Leyendo un articulo sobre la diabetes re-
dactado por Moses Barron (1884-1974),
Frederick Banting concibié una idea que
resultaria de extraordinaria importancia
para el futuro. Pensé que podria ser po-
sible extraer el principio activo producido
en el pancreas a condicién de hacer una
ligadura previa del conducto pancreatico
con lo que se produciria la atrofia de los
acinos exocrinos y dejaria los islotes intac-
tos*. Propuso a McLeod realizar los expe-
rimentos en el laboratorio que éste ultimo
dirigia en Toronto. Charles Best (1899-
1978), joven fisidlogo canadiense que for-
maba parte el equipo de investigadores
del laboratorio, fue asignado en el enorme
y arduo trabajo que hubo que llevar a cabo
para conseguirlo.

Los primeros experimentos en perros dia-
béticos se vieron coronados por el éxito.
Banting y Best aislaron la “isletina” (figu-
ra 3, en pagina siguiente) que redujo con
éxito los niveles de glucemia en perros

Figura 2. John McLeod (1876-1936)
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diabéticos cuyo pancreas habia sido ex-
tirpado quirdrgicamente (figura 4). Su tra-
bajo leido en la Academia de Medicina el
7 de febrero de 1922 comenzaba asi: “la
inyeccion endovenosa de un extracto de
pancreas de perro extirpado siete a diez
semanas después de la ligadura de los duc-
tos ejerce invariablemente una influencia
en la reducciéon del porcentaje de azucar
en la sangre y en la cantidad de azlcar ex-
cretado por la orina” (figura 5) .

A partir de ese momento, Macleod se inte-
resd mas en la investigacion y pidid al bio-
quimico James Collip (1892-1965) que me-
jorara el método para producir un extracto
purificado. Ademas, se retomé el nombre
de insulina por sugerencia del fisidlogo in-
glés Edward Sharpey-Schafer (1850-1935),
el descubridor de la adrenalina.

Con el objeto de someter a prueba los ex-
tractos de pancreas que contenian la insu-
lina y asegurar que su administracion no
causara ningun dafo a los diabéticos, Ban-
ting y Best se los inyectaron primero ellos
mismos. La oportunidad de tratar a un ser
humano llegé en enero de 1922. Cuando el
padre de Leonard Thompson, de 14 afios,
llevd al nifio al Hospital General de Toron-
to, estaba al borde de la muerte. Banting
describié cémo la enfermedad del nifio lo
habia dejado “mal alimentado, palido, con
un peso de 29 kilos, cabello que se le caia,
olor a acetona en el aliento... parecia abu-
rrido, hablaba bastante despacio, dispues-
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Figura 3. Libro de trabajo de las experiencias de Ban-
ting y Best. Pude verse que los investigadores usaban
inicialmente el nombre de “isletina”

to a estar acostado todo el dia”. En la tarde
del 11 de enero de 1922, le inyectaron a
Thompson 15 ml de extracto pancredtico
que habia sido preparado por Best. Las es-
peranzas eran altas pero el efecto fue de-
cepcionante ya que a pesar de causar una
caida del 25 % de los niveles de la glucemia
de Leonard, continudé produciendo ceto-
nas, una senal segura de que el extracto
solo tenia un efecto antidiabético limitado.
Pero mucho mas grave fue el hecho de que
el extracto habia desencadenado una re-
accion téxica que produjo la aparicion de
abscesos en el lugar de la inyeccion. Dos
semanas después, el 23 de enero, admi-
nistraron a Thompson otra dosis del ex-
tracto pancreatico. Esta vez, el resultado
fue completamente diferente. Sus niveles
de glucemia se redujeron notablemente.
Pero, quizas, el resultado mas importante
de todos fue que esta vez no se comproba-
ron efectos secundarios. Este segundo lote
del extracto no habia sido preparado por
Banting y Best sino por James Collip.

Collip era bioquimico de formacién. Con
su experiencia habia podido eliminar su-
ficientes impurezas del extracto pancrea-

Figura 4. Celebre imagen de Bantlng y Bestjunto auno
de sus perros. Disponible en: https://es.m.wikipedia.
org/wiki/Archivo:Banting_and_Best.jpg



tico crudo para que, cuando se inyectara,
NO causara una reaccion toxica. También,
habia descubierto que, aunque la insuli-
na podia salvar vidas, podia acabar con
ellas, porque cuando Collip inyecté parte
de su preparacion purificada a animales
sanos, convulsionaron, entraron en coma
y, finalmente, murieron. Esto se debia a
que las preparaciones de Collip ahora eran
tan puras que podian provocar en los ani-
males un choque hipoglucémico.

La primera descripcion de los resultados
obtenidos con el uso de la insulina en el
tratamiento de la diabetes fue publicada
en 1922 en el Canadian Medical Associa-
tion Journal (figura 6) °. La descripcién no-
velada del descubrimiento fue escrita por
Paul de Kruif, que conocidé personalmente
a los investigadores®.

El Premio Nobel de 1923. Polemica

Hace cien anos Frederick Banting y John
Macleod recibieron el premio Nobel de
Medicina o Fisiologia. Banting tenia 32
afios, por lo que constituye el cientifico
mas joven que habia sido laureado con ese
galardon.

Existe cred6 mucha controversia acerca de
la autoria de la identificacion de la insuli-
na. Aunque hay una variedad de versiones
sobre el asunto, todos los autores coinci-
den en que existidé una acritud considera-
ble por parte de todos los interesados’. El
Comité del Premio Nobel acentud la ten-
sion al ignorar las contribuciones de Best
y Collip. La consecuencia fue que Banting
compartio el importe del premio con Best
y Macleod proporciond la mitad del suyo
a Collip. La relacién entre Banting y Best
por un lado y Macleod, por otro lado, se
deteriord rapidamente, ya que los prime-
ros eran de la opinién que su contribucion
al descubrimiento de la insulina superaba
con creces a la de Macleod.

Searang
THE INTERNAL SECRETION OF THE PANCREAS

By F. G, BaxrixG axo C. H. Besy

{Read before the Academy of Modicine, February Tth, 1922)
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La concesion se cuestiond auin mas por la
falta del reconocimiento otorgado al fi-
sidlogo rumano Nicolae Paulescu (1869—
1931) que ocho meses antes del articulo
de Banting y Best informé del descubri-
miento de un extracto de pancreas, al que
denomind pancreina, que reducia la con-
centracién de glucosa en sangre2. El tra-
bajo cientifico de Paulescu se vio ensom-
brecido posteriormente por la revelacion
de sus ideas antisemitas y antimasodnicas.
Fundé en 1919 un Grupo politico cuyos
objetivos eran la expulsién de los judios
de Rumania, el reagrupamiento forzado
de los romanies en centros de trabajo y la
creacion de una lista negra de masones.

Epilogo

A partir de 1922 Banting fue nombrado
Médico consultor honorario del Toron-
to General Hospital, el Hospital for Sick
Children de la misma ciudad y el Toronto
Western Hospital. En 1930, el Parlamento
canadiense concedid una ayuda a Banting
para la instalacion de un laboratorio de in-
vestigacion, el Banting Institute, y la uni-
versidad cred una catedra con su nombre.
Alli trabajo en distintas lineas como las re-
lacionadas con la silicosis y el cancer, es-
pecialmente. Recibié homenajes y mereci-
mientos de varias sociedades cientificas de
su pais y del extranjero. En 1934, fue nom-
brado caballero (Sir) por el rey Jorge V. Su
investigacion posterior (1938) en conjunto
con la Real Fuerza Aérea Canadiense se
relaciond con problemas como los sinco-
pes observados en los pilotos que volaban
en aviones de combate a gran altura. Du-
rante la Il Guerra Mundial fue mayor del
Cuerpo Médico y Jefe de la seccion médica
del Consejo Nacional de Investigaciones
de Canada. En febrero de 1941 fallecid a
la edad de 49 afios camino a Inglaterra,
cuando su avion se estrell6 en el puerto de
Musgrave, Terranova (Canada). Tras ello,

THE CANADIAN MEDICAL ASSOCIATION JOURNAL

PANCREATIC EXTRACTS IN THE TREATMENT OF DIABETES

MELLITUS
Pretavaxany Rerony Br F. G. Bavrive o O H, Besr, Dept. of Physisiopy
4. B Cownar, Depl. of IMoth, Chamistry
WoR Camramss, s A A Frereues, Dol of Madicios, Usivornity of Toronds, and

Torouss Generol Henpatl

Figura 6. Portada del articulo en el que se publico el
descubrimiento de la insulina. Figuraban como auto-
res Banting, Best, Macleod y Collip®

Figura 5. Portada del texto de la comunicacion presen-
tada en la Academia de Medicina el 7 de febrero de
19225
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Charles Best se puso al frente del labora-
torio de Toronto.

Después de 1923, John Macleod prosiguid
con sus trabajos sobre el metabolismo de
la glucosa en la St. Andrews Biological Sta-
tion, New Brunswick, donde estudio la
secrecidon pancreatica de insulina en los
peces teledsteos. En 1928 volvié a Esco-
cia, convirtiéndose en Regius Professor de
Fisiologia y, posteriormente, Decano de la
Facultad de Medicina de la Universidad de
Aberdeen. Fallecié en esa ciudad el 16 de
marzo de 1935, a la edad de 58 afios®.
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CARTA DE PRESENTACION

Queridos amigos y amigas:

En nombre de la Junta Directiva de la Sociedad Canaria de Pediatria de Las Palmas (SOCANPEDLP) y del Comité
Organizador de la 50° Reunién Anual Conjunta de las Sociedades Canarias de Pediatria les invito a participar en
este evento, que se celebrara entre los dias 30 de junio y 1 de julio de 2023 en Fuerteventura.

Esta edicion posee una especial connotacion, celebramos el 50° aniversario de nuestras reuniones anuales
conjuntas, motivo de alegria y orgullo para fodo el campo pedidirico canario. Queremos agradecer a todas
las juntas directivas anteriores de ambas sociedades y a todos los participantes de las diferentes reuniones, el
esfuerzo y el trabajo realizado, fruto del cual conmemoramos su 50° aniversario.

A la planificacion de un programa cientifico multidisciplinario, conjuntamente con la Junta Directiva de la Sociedad
Canaria de Pediatria de Santa Cruz de Tenerife, que creemos afrayente y que responde a las demandas pedidtricas
actuales de nuestra Comunidad, queremos que se unan en la celebracion de esta emotiva reunion, con el ambiente
de amistad, familiaridad, confraternidad y de profundizacion en las relaciones interpersonales, que siempre nos ha
caracterizado y que queremos potfenciar.

Hasta entonces y esperando tu presencia como congresista recibe un afectuoso saludo.

Luis Pena Quintana
Presidente de la Sociedad Canaria de Pediatria de Las Palmas
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COMITE ORGANIZADOR

JUNTA DIRECTIVA SOCIEDAD CANARIA DE PEDIATRIA DE LAS PALMAS

. Presidente: Luis Pefia Quintana

. Vicepresidente: Manuel Gresa Munoz

. Secretaria: Asuncién Rodriguez Gonzdlez

. Tesorera: Ana Maria Bello Naranjo

. Bibliotecaria: Maria Herndndez Apolinario

. Vocal: Pilar Bas Sudrez

. Vocal: Andrea Herndndez Ortega

. Vocal: Blanca Montoro Gonzdlez

. Vocal: Patricia Pérez Gonzdlez

. Vocal: Ramiro Rial Gonzdlez

. Vocal: Yéssica Rodriguez Santana

. Vocal: Valewska Walis Gomez

. Coordinadora Lanzarote: Dara Boza Medina
. Coordinadora Fuerteventura: Sara Alonso Martin

SECRETARIA TECNICA DE LA 50° REUNION CONJUNTA DE LAS SOCIEDADES CANARIAS DE PEDIATRIA

VIAJES &Chleahg%

GRUPOS

VIAJES EL CORTE INGLES, S.A.

AVDA. JUAN XXIII, N° 9

35004 — LAS PALMAS DE GRAN CANARIA

TELEFONOS: 928-29 13 53 . FAX: 928-29 18 76

CORREO: eventos_ Ipa@viajeseci.es « CONTACTO: OLIVIA MONROY / PATRICIA RODRIGUEZ
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SEDE DEL CONGRESO HOTEL R2 RIO CALMA

"

HABITACION DOBLE USO INDIVIDUAL ——— 133,75 €
HABITACION DOBLE USO DOBLE —————— 214,72 €
*Precios por habitacion y dia con media pension e IGIC incluidos.

INSCRIPCIONES
INSCRIPCIONES ANTES DEL 20 DE MAYO DESPUES DEL 20 DE MAYO
CONGRESISTAS SOCIOS 350.00 € 400.00 €
CONGRESISTAS NO SOCIOS 450.00 € 500.00 €
MIR SOCIOS 250.00 € 300.00 €
MIR NO SOCIOS 300.00 € 375.00 €

. Lainscripcion incluye: La asistencia a fodas las reuniones cientificas y zonas de exposicion comercial. El derecho a
la acreditacion, certificado de asistencia, programa y presentar comunicaciones. Todos los servicios de restauracion.

. Pararealizar la inscripcion sera necesario remitir el boletin adjunto a la Secretaria Técnica. No serd tenido
en cuenta ningdn bolefin que no vaya acompanado del correspondiente justificante de transferencia o de la autoriza-
cion de cargo a una tarjeta por parte del titular.
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PROGRAMA CIENTIFICO

Viernes 30 de junio

10:00-14:00  ENTREGA DE DOCUMENTACION

12:00-13:00 SIMPOSIO 1

13:00-14:00 SIMPOSIO 2

14:00-15:30  ALMUERZO SIMPOSIOS

15:30-16:30  COMUNICACIONES ORALES

16:30-18:00  1* MESA REDONDA

18:00-18:30  DESCANSO-CAFE

18:30-19:30  SIMPOSIO 3

19:30.20:30  INAUGURACION DEL CONGRESO
CONFERENCIA DE INAUGURACION

21:30+23:00  CENA DEL CONGRESO

Sdbado 1 de julio

08:00-09:00 COMUNICACIONES ORALES

09:00-10:30 2°MESA REDONDA

10:30-11:00  DESCANSO-CAFE

11:00-12:00 SIMPOSIO 4

12:00-13:30 3 MESA REDONDA

13:30-14:30  SIMPOSIO 5

14:30-16:00  ALMUERZO DE TRABAJO

16:00-17:30  COMUNICACIONES EN FORMATO POSTER

17:30-19:30  ASAMBLEA GENERAL DE LAS SOCIEDADES CANARIAS DE PEDIATRIA
19:30-20:30 CLAUSURA DEL CONGRESO Y CONFERENCIA DE CLAUSURA
21:30-23:00 CENA DE CONGRESO
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CON EL AUSPICIO DE:

XILJORNADAS CANARIAS

Adualizaoon en

— ABRIL 2023 —

TENERIFE

UiU
jUEVEs LAS PALMAS
£ médicos

e
1 COIegio Oficial de Médicos
COLEGIO

LAS PALMAS
TELECONFERENCIA CON LANZAROTE Y FUERTEVENTURA

Secretaria Técnica

VIACONTE S.L.
dailos@viaconte.com

@ Direccion Cientifica de las Jornadas:

i Dr. Luis Ortigosa
info@doctorluisortigosa.es

OBJETIVOS

Estas Jornadas estan destinadas a los profesionales sanitarios interesados en el mundo de la
vacunologia: pediatras, médicos de familia, enfermeras, farmacéuticos, técnicos de salud, y al
resto de sanitarios que estén preocupados por mantener elevadas las coberturas de vacunacion
en todas las edades de la vida.

Las Jornadas pretenden ofrecer respuestas, basadas en la evidencia cientifica, a las preguntas y
dudas que se hacen las familias y profesionales sanitarios sobre las vacunaciones, en un mundo
globalizado lleno de mitos y noticias falsas sobre vacunas, que se han hecho méas patentes
durante los afios de la pandemia por SARS.Cov-2.

INFORMACION E INSCRIPCIONES

Inscripcion: El plazo de inscripcion se cerrara al llegar a 150 inscripciones presenciales en ambas
provincias. La seleccion se hara por riguroso orden de inscripcion, segun las limitaciones de aforo
de los salones de actos. El resto de inscritos seguiran las jornadas a través de teleconferencia.

Se esta tramitando la solicitud de acreditacion de las Jornadas por la Comision Canaria de
Formacion Continuada de las Profesiones Sanitarias.

Guia para combatir la desinformacion en vacunas (salud sin bulos).
A los inscritos, que justifiquen el 100% de asistencia a las Jornadas, se les hara
entrega de este practico manual.

SECRETARIA VIACONTE S.L.
TECNICA Dailos Umpiérrez
)
& C\ﬂ N Q922290933
~o 682 094 504
\((‘3’

a dailos@viaconte.com

viajes y congresos tenerife,s.l.

COLABORA: COLABORACION SOLICITADA A:

¥ #XllJornadasVacunas

Direccion Cientifica de las Jornadas:

Luis Ortigosa

Presidente de la Sociedad Canaria de Pediatria

de Santa Cruz de Tenerife.

Asesor interno del Comité Asesor de Vacunas de

la Asociacion Espariola de Pediatria. Miembro del
Comité Asesor de Vacunas del Gobierno de Canarias.

JUEVES 27 DE ABRIL DE 2023

Colegio Oficial de Médicos de Las Palmas
Calle Ledn y Castillo, 44

Teleconferencia con Lanzarote y Fuerteventura
VIERNES 28 DE ABRIL DE 2023

Colegio Oficial de Médicos de
Santa Cruz de Tenerife

Las Jornadas tendrdn horario de:
15:30 a 21:30 h.

B3 SECRETARIA TECNICA

VIACONTE S.L.
Dailos Umpiérrez

Q 922290 933 - 682 094 504
&3 dailos@viaconte.com

CLICK AQUI
INSCRIPCION

LAS PALMAS

CLICK AQUI
INSCRIPCION

TENERIFE

Colegio Oficial de
Farmacéuticos

de Santa Cruz de Tenerife
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XII JORNADAS CANARIAS ACTUALIZACION EN VACUNAS

PONENTES

Abian Montesdeoca Melian

Pediatra de Atencién Primaria, CS de Guanarteme. Equipo de Intervencion de
la Gerencia de Atencién Primaria del Area de Salud de Gran Canaria. Miembro
del Comité Asesor de Vacunas de |a AEP.

Alvaro Torres Lana
Especialista en Microbiologia Clinica, Profesor Titular de Medicina Preventiva y
Jefe de la Unidad de Vigilancia Epidemioldgica en Canarias.

Begoia Reyero Ortega
Enfermera. Unidad de apoyo de la Direccion General del SCS. Coordinadora de la
estrategia de vacunacion covid-19 en Canarias. Presidenta ACEVAC.

Francisco Alvarez Garcia
Pediatra de Atencién Primaria, CS de Llanera. Principado de Asturias.
Coordinador del Comité Asesor de Vacunas de la AEP.

Jaime Jesus Pérez Martin

Médico especialista en Medicina Preventiva. Subdirector General de
Prevencién, Promocidn de la Salud y Adicciones. Consejeria de Salud.
Regién de Murcia. Presidente de la Asociacion Espafiola de Vacunologia.

Julian Ojanguren LLanes
Enfermero de Pediatria de Atencion Primaria. Area de Salud de
Fuerteventura. Vocal de la Asociacién Espafiola de Vacunologia y de la

Federico Martinén Torres
Jefe del Servicio de Pediatria. Hospital Clinico Universitario de Santiago de

Compostela.

PROGRAM

JUEVES 27 DE ABRIL
LAS PALMAS

VIERNES 28 DE ABRIL

TENERIFE

15:30-16:00

16:00-16:15

Asociacion Canaria de Enfermeras en Vacunologia.

Luis Ortigosa del Castillo
Pediatra. Asesor Interno del CAV de la Asociacion Espafiola de Pediatria y
miembro del Comité Asesor de Vacunas del Gobierno de Canarias.

COLEGIO OFICIAL DE MEDICOS DE LAS PALMAS

TELECONFERENCIA CON LANZAROTE Y FUERTEVENTURA

Y #XllJornadasVacunas

Nﬁ médicos
1 COLEGIO
LAS PALMAS

COLEGIO OFICIAL DE MEDICOS DE SANTA CRUZ DE TENERIFE

o \“
@M * Golegio Oficial de Médicos
L% ra

Entrega de Documentacion

INAUGURACION

José Juan Aleman Sanchez
Director General de Salud Publica. Gobierno de Canarias

Luis Ortigosa del Castillo
Director de las Jornadas

1° MESA REDONDA

16:15-16:30

16:30-17:00

17:00-17:30

17:30-18:00

18:00-18:30

2023: AVANZANDO HACIA EL MEJOR
CALENDARIO DE VACUNACIONES E
INMUNIZACIONES POSIBLE

Luis Ortigosa del Castillo
DESARROLLO DE UN REGISTRO VACUNAL
EN LA VIGILANCIA EPIDEMIOLOGICA DE

LAS ENFERMEDADES
INMUNOPREVENIBLES

Alvaro Torres Lana

PREVENCION FRENTE A LA GRIPE Y EL A
VIRUS RESPIRATORIO SINCITIAL EN NINOS

Jaime Jesus Pérez

ENFERMERiAYVACUNAS:’ PRINCIPALES
DUDAS EN LA VACUNACION

Julian Ojanguren Llanes (Las Palmas)
Begoia Reyero Ortega (Tenerife)

Descanso - Café

2° MESA REDONDA

18:30-19:00

19:00-19:30

19:30-20:00

VACUNACION FRENTE A VPH EN VARONES,
;POR FIN!

Francisco Alvarez Garcia
EL RETO DE LA VACUNACION A PERSONAS

LLEGADAS EN EMBARCACIONES PRECARIAS. LA
EXPERIENCIA EN CANARIAS

Abian Montesdeoca Melian
“CANSADOS YA DE TANTAS VACUNAS"...
¢COMO RECUPERAR LA CONFIANZA ANTE LAS

VACUNAS, POR PARTE DE LA POBLACION Y DE
LOS PROFESIONALES SANITARIOS?

Federico Martinén Torres

3% MESA REDONDA

20:00-21:00
MODERADORES

21:00-21:30

PREGUNTAS Y RESPUESTAS EN 3 MINUTOS

Amés Garcia Rojas (Las Palmas)
Luis Ortigosa (Tenerife)

Dispondremos de 60 minutos para responder las

dudas de los asistentes. Entre otras, responderemos

a las siguientes preguntas
- ;Qué hay de nuevo en la prevencion de la
enfermedad neumocdcica?

- ;Y frente a la enfermedad meningocdcica?

- ¢Dejamos de recomendar la vacunacién COVID-19?

- (A quién se recomienda la vacunacion frente a
herpes zéster?

- Vacunacién financiada frente a rotavirus, ;para
cuando?

- Y muchas més preguntas... jAnimate a hacerlas!

CLAUSURA DE LAS JORNADAS
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Normas de publicacion

CANARIAS PEDIATRICA es el organo de expresion fundamental de
las Sociedades Canarias de Pediatria. Por ello, ademas de difundir las
actividades de las Sociedades, pretende ser portavoz de la inquietud
cientifica y de la problematica sanitaria pediatrica a nivel de la Co-
munidad Autonoma Canaria

Presentacion y estructura de los trabajos
Preparacion del manuscrito

El texto de los articulos observacionales y experimen-
tales se estructurara 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 extension
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 niumero 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 recuperacion a través de busque-
da electrodnica.

e 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.

e 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.



100

Normas de publicacion

canarias pediatrica - vol. 47, n°1

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
que 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 disenar el protocolo de estudio. La in-
formacion obtenida durante el estudio sera 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 poblacién 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.

Informacion técnica:

Se identificaran los métodos, aparatos (con nom-
bre y direccion del fabricante) y procedimientos
de forma suficientemente detallada como per-
mitir la reproduccion 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 revision 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 cuantificaran 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. Apareceran en supraindice y sin pa-
rentesis. Las referencias en texto, tablas y leyen-
das se identificaran mediante nimeros arabigos
entre paréntesis. Siempre que sea posible se de-
ben incluir las referencias a los trabajos originales,
evitando también la utilizaciéon de los resimenes
como referencias bibliograficas. Se citaran todos los
autores hasta un niumero de seis, afadiendo “et al”
tras ellos, en caso de superar dicho nimero.

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 identificardn 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: numero 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 admitiran
también imagenes en ficheros electrénicos que permi-
tan su reproduccion el alta calidad (JPEG o GIF).

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

Cuando se utilicen fotografias de pacientes, éstos no
deben ser identificables y, si lo son, deben acompafiiar-
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-
S0S.

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
electrénico 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.

e 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 traduccion, 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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