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Maédulo 2

Con este Madulo Ud. esta recibiendo:
= Hoja suelta de Alergia Alimentaria.
= Cronograma de Encuentros Presenciales
2010.

== Examenes finales 2009
Hemos terminado de corregir los examenes del
PRONAP'0O9. Recibimos en total 6.728
examenes: 5.307 mujeres y 1.421 varones. El
puntaje maximo posible ha sido 99 puntos ya
gue por razones técnicas se anulé una
pregunta.
4 colegas obtuvieron 98 puntos (puntaje
maximo obtenido) y son de las siguientes
localidades:

= Berazategui, Pcia. de Buenos Aires (1);

= Ciudad Autdnoma de Buenos Aires (2);

= Pcia. de Cordoba (1);

Muchas felicitaciones a ellos en especial y a
todos los que hicieron el esfuerzo en general!!!

En este momento estamos realizando el envio
de los certificados. Si para fines del mes de
Noviembre aun no lo ha recibido, por favor,
reclame. Tiene tiempo hasta el 31 de
Diciembre de 2010 para hacerlo.

== Lista e-mail

Si Ud. tiene interés en participar debe
solicitarlo a:

pronap@sap.org.ar

enviando su nombre, nimero de documento y
direccién de correo electronico.

Una vez anotado en la misma debera enviar
sus mensajes a:
sap-pronap07 @sap.org.ar

== Fe de erratas

Hojas Sueltas Médulo 1. Hoja de Algoritmos.
Donde dice Discapacidad Sensorial, debe decir
Errores Congénitos del Metabolismo.

== Encuentros Presenciales 2010
Publicamos el listado de los Encuentros para
este ano.

PRONAP informa

No desaproveche esta oportunidad de
reunirse con colegas, de analizar, discutir y
compartir su practica profesional cotidiana,
recuerde que no se efectia en los
Encuentros ningun tipo de evaluacion
personal, sélo se evalua al final la calidad de
la reunién.

= Importante

Se ha disminuido el nimero de Encuentraos
Presenciales en virtud de la menor
concurrencia. En el curso del 20089, se
implementaron a titulo de prueba encuentros
virtuales, que se ofrecieron exclusivamente a
los alumnos que cursaron via web.

Dada la aceptacion de los mismaos por los
participantes, este afio, se reitera la oferta y
se amplia a los alumnos inscriptos
pertenecientes a la Region Patagonica
Atlantica y Patagonica Andina. Les
informaremos oportunamente los mecanismos
de inscripcion, usaremos el correo electrénico,
por lo que agradecemos a los inscriptos de la
Patagonia que actualicen su mail a
pronap@sap.org.ar colocando en el asunto:
Actualizacion de mail. La fecha probable para
su desarrollo sera desde el 1° de marzo al 15
de abril de 2011.

== Agende la fecha y el lugar que le interesa e
inscribase.
= Las Sedes Entidad Matriz, Comodoro
Rivadavia, Santiago del Estero o Salta,
Bahia Blanca, San Juan, Mendoza,
Misiones, Santa Cruz, Ushuaia o Tolhuin y
Cipolletti tendran los Encuentros
Presenciales en los meses de marzo y abril
de 2011. Las fechas definitivas de estos
Encuentros seran publicadas en el Maédulo
N° 4.
Los horarios que figuran en el siguiente cuadro
son para informes e inscripcion. El horario del
Encuentro es de 8.30 a 16.30 hs. o de 9 a
17 hs. segun la provincia donde se realiza.

Sedes y fechas fijadas para los Encuentros
Presenciales:
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Entidad Matriz 4821-2318/9
Entidad Matriz Salguero 1242 13/11 Int. 129-130- 132 Dra. Isabel Maza
Ciudad Aut. de Bs. As. de 122 19 hs.
Metropoicana pronap@sap.org.ar
Srtas. Natalia y Gisela (@]
Circ. Médico La Matanza
. 4464-2900/04 o
Distrito Oeste Av. de Mayo ?43 13/11 Lun. avie. de 9 a 17 hs. Dr. Manuel Maza cC
Ramos Mejia info@cirmedmatanza.com.ar 6
Sede Filial m
. Sede Filial (0341) 4253062 )
R 12/11* Dra. Adi Peralta
osario Catamarca 1935 / Lun. avie. de 8 a 14 hs. re. Adriana era
administracion@pediatriarosario.com.ar
Litoral
Asociacion Médica Bernardo de Irigoyen 236 Dra. Maria E )
Concordia de Concordia 13/11 (0345) 4217699 ra. aria Bugena
. , Cafure
9 de Julio 11 Lun. a vie. de 17 a 20 horas
Dra. Sonia Frack
Colegio Médico 03822-156-24484
Centro Cuyo La Rioj 13/11 Dra. Sonia Frack
= o Av. Facundo Quiroga 25 / 03822-452729,/421051 ré. sona Frac
soniafrack2@hotmail.com
] ~ ) Secretarias
HC"SP'ta' del N'”lo Jeslis Sras. Graciela y Noemi Soria Dra. Cristina
— Tucuman Ple. A'b%f?pﬁ:g'” 790 gy Lun avie de 9 a 13 hs Romano de Cortez
0381-4244708 Dra. Gladys Correa
saptuc@tucbbs.com.ar
Colesio Medico d Secretaria Sede Ora. Nora Rooel
olegio Meédico de Srta. Pabla G ra. Nora Ropelatto
NEA Corrientes Corrientes 27/11 ana =ene Dra. Josefina
L 03783-427421
Carlos Pellegrini 1785 Baruzzo
sapctes@hotmail.com
Secretaria Filial
Pataganica Colegio Médico 02944436722 )
Atléntica Lagos del Sur de Bariloche 06/11 15538020 Dra. Ana Eisner

saplagosdelsur@speedy.com.ar

Secretaria Filial
Atlantica Valle del Chubut Puerto Madryn 04/12 02965450528 Dr. Esteban Moro
marcelasp@infovia.com.ar

* Viernes
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== Establecer la diferencia entre
miocardiopatias primarias y secundarias.

== Reconocer que las miocardiopatias
constituyen un grupo de enfermedades
con sintomas y signos clinicos muy
variables.

== Establecer las diferencias y similitudes
entre las miocardiopatias hipertrofica,
dilatada y restrictiva y la displasia
arritmogena del ventriculo derecho.

== Recordar que algunas mutaciones
genéticas, errores metabaolicos,

sindromes malformativos y enfermedades
neuromusculares son las causas mas
frecuentes de miocardiopatia hipertrofica.

== Advertir que las miocarditis virales
pueden causar inflamacién miocardica
cronica y posterior miocardiopatia
dilatada.

== V/alorar que el tratamiento de las
miocardiopatias se orienta a mejorar los
sintomas, la calidad de vida de los
pacientes y a prolongar la supervivencia.

Esquema de contenidos

Origen:
genético,
miocarditis,
errores metabdlicos
y desérdenes

en la nine

Alta
morbimortalidad

mitocondriales, l
sindromes

malformativos,

enfermedades Primarias

neuromusculares

I

l

Secundarias

I

l !

Hipertroéfica Dilatada

! l

Restrictiva Displasia
arritmogena
del ventriculo

derecho

l

Diagnéstico - Tratamiento - Prondstico
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Miocardiopatias

Las miocardiopatias constituyen un grupo
importante de enfermedades que afectan al
musculo cardiaco. Los expertos de la
American Heart Association definen a la
miocardiopatia “como un grupo heterogéneo
de enfermedades del miocardio asociadas a
disfuncién mecanica y,/0 eléctrica que
usualmente (pero no invariablemente] se
acompafian de hipertrofia o dilatacion
ventricular inapropiada, y que son debidas a
una variedad de causas, frecuentemente
genéticas”.

Las miocardiopatias pueden estar confinadas
al corazon o ser parte de un desorden
sistémico generalizado, que, a menudo,
evolucionan hacia la insuficiencia cardiaca
progresiva o la muerte.

Las miocardiopatias usualmente se asocian a
falla de la performance miocardica, la cual
puede ser eléctrica o mecanica. Dentro de las
alteraciones eléctricas, distinguidas por
generar arritmias con alto grado de
peligrosidad, se deben considerar las
canalopatias (disturbios congénitos o
adquiridos del transporte i6nico a traves de la
membrana celular del miocito), en donde no
se encuentran alteraciones anatémicas o
histopatologicas responsables de dichas
anormalidades, porque el defecto
arritmogénico se encuentra a nivel molecular
de la propia membrana celular del miocito.
Segun el érgano primario involucrado, las
miocardiopatias se dividen en dos grupos
mayores:

= miocardiopatias primarias: son aquéllas que
en forma predominante afectan al corazon.
Pueden ser de origen genético, no genético
0 adquiridas,

= miocardiopatias secundarias: afectan al
corazon pero en el contexto de una
enfermedad sistémica, generalizada y
multiorganica.

Independientemente de la causa, las
miocardiopatias corrientemente son
categorizadas segun la fisiopatologia
dominante:

Introduccion

hipertraéfica,
dilatada,

restrictiva,

BORTORT R

displasia arritmogénica del ventriculo
derecho.

Esta nomenclatura, si bien es meramente
descriptiva, es Util para categorizar
clinicamente al paciente y por eso ha sido
adoptada por muchos cardiologos pediatras,
incluyendo el Registro de Miocardiopatias
Pediatricas. Esta clasificacion tradicional es
limitada dado que en algunas oportunidades, la
misma miocardiopatia puede ser clasificada
dentro de dos grupos distintos (miocardiopatia
hipertréfica o restrictiva) o puede cambiar con
el tiempo de una variedad a otra (ejemplo:
miocardiopatia hipertréfica a miocardiopatia
dilatada).

La incidencia anual de miocardiopatia
hipertréfica (MH) oscila entre 4 a 5 casos por
millén de nifios y el pico de mortalidad se
encuentra en el primer afio de vida y en la
adolescencia. Los nifios con MH asociada a
sindromes metabadlicos o malformativos
diagnosticados antes del afio de edad tienen
particularmente un muy pobre pronéstico, con
una sobrevida a cinco afios posterior al
diagnostico de solo el 26% en las MH debido a
metabolopatias y del 66% en las MH asociadas
a sindromes malformativos.

La miocardiopatia dilatada es el tipo mas
comun de miocardiopatia durante la infancia y
tiene alta morbimortalidad. Su incidencia es
de 0,76 a 1,24 casos por cada 100.000
nifos.

La miocardiopatia restrictiva en pacientes
pediatricos es muy poco frecuente pero esta
asociada a un pobre pronéstico.

La prevalencia de la displasia arritmogénica del
ventriculo derecho es de 1:5.000. Su
deteccion y tratamiento en la nifiez esta
vinculado a una mejoria sustancial del
pronastico.




Miocardiopatia hipertréfica (MH)

La caracteristica de esta entidad es la
hipertrofia ventricular simétrica o asimeétrica,
gue afecta al ventriculo izquierdo o a ambos
ventriculos, con o sin obstruccion del tracto de
salida ventricular y que no reconoce una causa
identificable.

Las mutaciones de genes que codifican las
proteinas sarcoméricas constituyen una de las
causas de esta enfermedad pero también la
hipertrofia puede no ser familiar y también
puede asociarse a errores metabdlicos, a
sindromes malformativos y a enfermedades
neuromusculares.

Cuando la presentacion es precoz, antes del afio
de edad, las causas mas frecuentes son: 70%
MH idiopatica, 15% por enfermedades
metabalicas, 15% por sindromes malformativos
y 1% por enfermedades neuromusculares.

La enfermedad de Pompe es la mas frecuente
dentro de las metabolopatias (34%)]; el
sindrome de Noonan es el responsable del 78%
de las MH dentro del grupo de sindromes
malformativos; la ataxia de Friedreich ocasiona
el 87,5% de las MH dentro del grupo de
enfermedades neuromusculares.

Los nifios con enfermedades metabdlicas o
sindromes malformativos y MH son
diagnosticados muy precozmente respecto a
aquéllos con MH idiopatica o enfermedades
neuromusculares. Los nifios con enfermedades
metabadlicas también presentan insuficiencia
cardiaca precoz, con ventriculos muy dilatados y
muy baja fraccién de eyeccién. Los pacientes
con metabolopatias y enfermedades
neuromusculares suelen presentar hipertrofia
concéntrica del ventriculo izquierdo, esto es,
engrosamiento simeétrico de las paredes
cardiacas, mientras que en el grupo de MH
idiopética la hipertrofia ventricular es asimétrica,
localizandose en el tabique interventricular, cuyo
espesor es en promedio 1,4 veces el espesor
de la pared posterior del ventriculo izquierdo.

Miocardiopatia hipertréfica familiar. Es una
enfermedad clinicamente heterogénea,
relativamente comin, que se hereda en forma
autosémica dominante. En el 60% de los casos
de pacientes con MH se encuentran mutaciones

genéticas. La prevalencia de esta enfermedad
es estimada en el 0,2%.

Tiene un curso clinico diverso: el paciente puede
estar asintomatico, presentar sintomas
progresivos de insuficiencia cardiaca o sufrir
una muerte sUbita inesperada. Desde el punto
de vista morfolégico se caracteriza por
hipertrofia de las paredes del ventriculo
izquierdo, siendo la cavidad ventricular normal o
pequeria.

"

La MH familiar es causada por una
variedad de mutaciones que codifican las
proteinas contractiles del sarcomero.
o

Se reconocen mas de 400 mutaciones en 11
genes. Las mas frecuentes corresponden a la
cadena pesada de la beta-miosina (MYH7: 25%)
y a la proteina C de enlace con la miosina
(MYBPC3: 26%). Las mutaciones también
pueden afectar a la troponina T cardiaca
(TNINTZ: 49) y troponina | cardiaca (TINNI3:
4%), a la cadena liviana de la miosina, titina
(TTN). alfa-tropomiosina (TPM 1), alfa-actina
cardiaca (ACTC), cadena liviana esencial de la
miosina ventricular (MYL3: 0,5%), y a la cadena
liviana regulatoria de la miosina ventricular
(MYLZ: 2,5%).

"

Las mutaciones de los genes MYBPC3 y
MYH7 representan en conjunto el 82%
del total de las mutaciones conocidas.

"

Enfermedades metabdlicas y desérdenes
mitocondriales. Los pacientes con errores
innatos del metabolismo que tienen una
produccion deteriorada de energia o acumulan
metabolitos toxicos, a menudo tienen signos y
sintomas de disfuncién organica multiple.
Cuando la demanda de energia excede
ampliamente al depésito disponible (durante una
enfermedad, estrés fisico, etc.) el paciente con
un metabolismo energético alterado es incapaz
de mantener la homeostasis lo que lo lleva a
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Miocardiopatias

hipoglucemia, acidosis metabdlica y/o
hiperamoniemia. Hay que buscar anormalidades
bioguimicas si el paciente tiene encefalopatia
aguda o croénica, hipotonia muscular, retardo del
crecimiento, vémitos recurrentes y letargia.
Debido a que los hallazgos clinicos no son
especificos, el diagnostico suele depender del
resultado de los exdamenes de laboratorio
realizados durante la fase aguda de la
enfermedad. La presencia de hipoglucemia,
acidosis metabdlica con aumento del anién gap
o la hiperamoniemia deberan alertar sobre la
presencia de un desorden metabolico. Son
causadas por mutaciones que codifican el ADN
mitocondrial o producidas por mutaciones de
genes que codifican proteinas mitocondriales
asociadas con la produccién de ATP o defectos
de su utilizacion, que produce anormalidades en
la oxidacion de acidos grasos, generando
miopatias metabdlicas, como asi también el
déficit de carnitina.

Los pacientes con enfermedades de depaésito,
gue no pueden degradar componentes
estructurales celulares, desarrollan dismorfias
faciales, organomegalias, deformidades
esqueléticas, baja estatura o una encefalopatia
cronica asociada con un curso
neurodegenerativo. Dentro de este grupo de MH
secundarias, la enfermedad de Pompe es la mas
frecuente. La enfermedad de Pompe o
enfermedad de depésito de glucégeno tipo Il es
una enfermedad de depésito lisosomal debido a
la deficiencia de la enzima alfa-glucosidasa que
genera la acumulacion de glucégeno. La
deficiencia completa de la enzima alfa-glucosidasa
causa una enfermedad que afecta al musculo
esquelético en forma progresiva y letal, conocida
como forma infantil de la enfermedad de Pompe.
Esta se asocia en forma tipica a una forma
progresiva y severa de MH, que lleva al paciente
a la muerte alrededor de los 2 afios de edad. La
deficiencia parcial produce un fenotipo de
reconocimiento mas tardio. Puede presentarse a
cualquier edad. Los sintomas clinicos en la
forma infantil comienzan alrededor del mes y
medio de vida siendo excepcional la sobrevida
después del afio. Los pacientes debutan en su
amplia mayoria con trastornos en la alimentacion
y retraso en el crecimiento, debilidad muscular y
retardo motor. La dificultad respiratoria o
infecciones respiratorias son frecuentes; y

desarrallan insuficiencia cardiaca y/o arritmias.
Menos frecuentemente hay sintomas
gastrointestinales (nauseas, vomitos y diarrea) o
neurolégicos. Al examen fisico, el nifio suele
estar taquipneico, hipotonico; puede estar palido
o cianadtico. El retraso motor suele ser marcado.
Es frecuente la hipertrofia de la lengua,
hepatomegalia y soplos cardiacos. La
cardiomegalia radiologica y la hipertrofia
ventricular izquierda en el ECG estan presentes
en casi todos los pacientes. El ecocardiograma
muestra hipertrofia ventricular izquierda con
incremento del tabique interventricular y de la
pared libre del VI. Esta hipertrofia es progresiva
con el tiempo. Un pequefio porcentaje de ellos
puede presentar obstruccion del tracto de salida
del VI. La terapia de reemplazo enzimatico
administrando alfa-glucosidasa recombinante
humana es promisoria.

También hay mutaciones de genes que codifican
proteinas no sarcomericas (PRKAG2 y LAMP2
ligado al cromosoma X) que producen MH
asociada a alteraciones electrocardiograficas
(sindrome de Wolff-Parkinson-\White, blogueo
auriculo-ventricular progresiva). La MH
hereditaria causada por mutaciones del
PRKAGZ2 o LAMP2 definen una nueva categoria
de MH causadas por deposito de glucégeno;
esta entidad es diferente de la MH causada por
mutaciones de las proteinas sarcomeéricas, ya
gue en la histopatologia se encuentran vacuolas
prominentes con contenido de glucdgeno y
amilopectina en vez de desorganizacion de los
miocitos. Esta MH se presenta en forma
indistinguible de la MH producida por mutacién
de genes que codifican proteinas sarcomericas,
pero se acompafia de preexcitacion ventricular.
Estos desordenes son ahora parte de un
subgrupo de formas infiltrativas de hipertrofia
ventricular izquierda previamente descriptas
como la enfermedad de Pompe y la enfermedad
de Fabry. La enfermedad de Fabry es un
desorden ligado al cromosoma X causado por la
deficiencia de la enzima lisosomal galactosidasa
A, gue produce una acumulacion intracelular de
glicoesfingolipidos en diferentes tejidos
incluyendo la piel, rifiones, endotelio vascular,
celulas ganglionares del sistema nervioso
periférico y corazon. La afectacion cardiaca es
muy frecuente y es la principal causa de muerte
en estos pacientes. La MH es generalmente
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simétrica aunque en algunos pacientes puede
afectar selectivamente el septum
interventricular. La terapia de reemplazo
enzimatico esta ahora disponible.

Sindromes malformativos. El sindrome de
Noonan es un sindrome cardiofacial producido
por una mutacién en los genes PTPN11, SOS1,
KRAS y RAF1. Puede presentarse en forma
esporadica o autosémica dominante. Afecta por
igual al sexo masculino y femenino. Su incidencia
es estimada en 1 caso cada 1.00 a 2.500 RN
vivos. El diagnostico se realiza en base a las
caracteristicas del fenotipo: facies peculiar,
epicanto, hendiduras antimongoloides,
hipertelorismo, paladar ojival, pterigium coli,
implantacion baja de pabellones auriculares,
hipermetropia, ptosis palpebral, mamilas
lateralizadas, hiperlaxitud articular, cubitus
valgus, talla baja, deformidades toracicas y el
50% tienen cardiopatia. Es frecuente la
estenosis valvular pulmonar y la comunicacion
interauricular; en un 10-20% de los casos hay
MH, con riesgo significativo de insuficiencia
cardiaca congestiva y muerte. Estos pacientes
también se benefician del tratamiento con altas
dosis de beta-bloqueantes.

La MH esta presente menaos frecuentemente en
otros sindromes malformativos, como el
sindrome cardio-facio-cutaneo, neurofibromatosis
tipo 1, lentiginosis, sindrome de Leopard,
Costello, Beckwith-Wiedemann y Fukuyama.

Los hallazgos dismorficos pueden caracterizar
tanto a sindromes malformativos como a
enfermedades de depésito.

Enfermedades neuromusculares. El 25 al 50%
de los pacientes con ataxia de Friedreich tienen
MH, aunque se comporta en forma diferente a la
MH idiopética, ya que presentan un curso clinico
mas benigno, sin muerte de causa cardiaca
hasta después de los veinte afios de edad.

» Diagnéstico de
miocardiopatia hipertréfica

A nivel clinico, la hipertrofia cardiaca es la
caracteristica primaria de la MH y a nivel
histolégico es la desorganizacion de los

miocitos. La desorganizacion miocitica es

definida como bandas de miocitos que estan
orientados en forma perpendicular u oblicua
unas con otras o0 que estan entrecruzadas en
diferentes direcciones.

El diagnastico se basa en la identificacién por
ecocardiografia de un ventriculo izquierdo
hipertréfico, no dilatado, definido por un grosor
parietal superior a un valor z > 2 para la
superficie corporal del paciente.

De acuerdo a la localizacion de la hipertrofia en
el ventriculo izquierdo, la MH se clasifica en:

= Hipertrofia septal asimétrica, si el tabique
interventricular es el principal involucrado

= Hipertrofia ventricular izquierda concéntrica,
si la afectacion compromete tanto a la pared
libre del ventriculo izquierdo como al tabique
interventricular.

La hipertrofia es considerada asimétrica cuando
la relacion entre el grosor del septum
interventricular respecto a la pared posterior del
ventriculo izquierdo es mayor a 1,3. El volumen
ventricular izquierdo suele ser normal o reducido
y son comunes los gradientes sistolicos en el
tracto de salida ventricular izquierdo que son
generados por obstruccion a ese nivel
(obstruccion subaortica).

La obstruccion subaortica es definida como la
presencia de un estrechamiento anatémico del
tracto de salida ventricular izquierdo que crea
un gradiente sistélico maximo instantaneo
(determinado por Doppler cardiaco) superior a
los 15 mmHg. La obstruccién subaértica es un
componente clinico frecuente de la MH, como
asi también la insuficiencia mitral. Esta
obstruccion es dindmica, pudiendo aparecer en
reposo o después de maniobras de provocacion
(aquellas que producen disminucion de la
precarga y/o poscarga o aumento de la
contractilidad, como posicion de pie, maniobra
de Valsalva, etc.). La obstruccion dindmica es
debida al movimiento anterior sistolico de la
valvula mitral. La hipertrofia del tabique estrecha
el tracto de salida del ventriculo izquierdo y la
expulsion se acelera; esto genera fuerzas de
Venturi que arrastran las valvas anterior y/o
posterior hacia el tabique. El contacto de la
valvula mitral con el tabique obstruye la region
subaortica en la mitad de la sistole y en la
sistole tardia. Esto genera distorsion de las
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valvas mitrales que pueden producir
insuficiencia mitral.

Presentacion clinica. La mayoria de estos
pacientes estan asintomaticos y el fenotipo es
diagnosticado por un chequeo médico de rutina
al evaluar un soplo cardiaco, al realizar un
examen para extender un certificado de aptitud
fisica o por ser pariente en primer grado de un
paciente afectado con MH. En otras
oportunidades, el paciente consulta por dolor
toracico, disnea con el ejercicio, sincope de
reposo o con el ejercicio de causa desconocida,
o por sintomas de insuficiencia cardiaca. A veces
debuta con muerte subita.

La muerte subita cardiaca (MS) es definida
como un colapso subito inesperado que ocurre
dentro de la hora del comienzo de los sintomas
en un paciente estable desde el punto de vista
hemodinamico. En la MH la frecuencia de
muerte subita es menor al 1% anual; se
presenta mas frecuentemente en los pacientes
jévenes asintomaticos. En muchos casos, la
muerte subita esta vinculada a la practica de
gjercicio intenso o moderadamente intenso,
existiendo un nexo bien establecido entre la
practica de deportes competitivos y el riesgo
de muerte sUbita en esta patologia. En un alto
porcentaje de casos, la muerte subita se
produce en reposo o durante las actividades de
la vida diaria. Un tema no resuelto es
identificar, entre los pacientes con MH,
aquéllos con riesgo de muerte subita debido a
la prevalencia relativamente baja de la
enfermedad y la frecuencia baja de muerte
sUbita anual.

Se han mencionado como factores de riesgo
para muerte sibita :

= la historia familiar de muerte subita,

= la marcada hipertrofia ventricular: z score >
+B6 para el grosor del septum interventricular
en nifios, recordando que la normalidad se
define por un valor Z comprendido entre +2 y
-2 para la superficie corporal del paciente,

= la presencia de arritmias severas detectadas
en el Holter o ergometria,

= la falta de incremento de la TA sistolica (<20
mmHg respecto a los valores basales) y/o la
hipotension arterial con el ejercicio,

= la patente isquémica en el ECG durante la
ergometria,

= los sincopes de causa inexplicable.

Las arritmias ventriculares son consideradas
como el mecanismo de base de muerte subita en
nifios con MH. Hay una alta incidencia de muerte
suUbita en pacientes con taquicardia ventricular en
el Holter. Es probable que la presencia de
taquicardia ventricular en jovenes refleje un
sustrato arritmogénico mas potente causado por
la desorganizacion de los miocitos, isquemia
miocardica y anormal funcion autonémica, y
puede justificar la terapia profilactica para evitar
la muerte subita.

"

En pacientes con MH, un episodio
sincopal de causa inexplicable es
también considerado un marcador de
alto riesgo para muerte subita y un
criterio para el implante profilactico de
un cardiodesfibrilador.

o

Muchos mecanismos pueden ser responsables
de este sintoma. El sincope es definido como
una pérdida subita y transitoria de la conciencia
acompafada de pérdida del tono postural y
recuperacion espontanea. El sincope puede ser
vasovagal cuando se vincula a cambios
posturales, emacion, miccién, defecacion, o
puede ser un sincope de origen no conocido o
inexplicable, cuando ocurre sin aparente
explicacion, en reposo, durante las actividades
ordinarias diarias o durante un ejercicio fisico
intenso. El sincope de causa inexplicable que se
produce dentro de los seis meses de la
evaluacion inicial, esta asociado a un
incremento significativo del riesgo de muerte
sUbita (mas de cinco veces), sobre todo en
pacientes menores de 18 afios de edad. Para
los pacientes menores de 18 afios con sincope
inexplicable, el riego de muerte subita es de
120 por cada 1.000 personas por afio
comparado con 13 por cada 1.000 personas
por afio de los pacientes sin sincope. El sincope
durante el ejercicio intenso ocurre mas
frecuentemente entre los pacientes con
obstruccion respecto a los sin obstruccion
subaodrtica, pero el sincope inexplicable durante
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el reposo o la actividad fisica ordinaria ocurre
en forma similar en ambos grupos.

La obstruccion subaértica del VI en reposo
mayor a 30 mmHg no es un factor de riesgo
independiente para muerte subita.
Normalmente, los gradientes de flujo en tracto
de salida del ventriculo izquierdo son inferiores
a 10 mmHg.

La mayoria de los pacientes con MH tienen una
funcién ventricular sistélica conservada con
alteracion de la funcion diastolica y reducido
volumen de fin de diastole ventricular izquierda.
Una minoria de los pacientes con MH puede
evolucionar a una fase clinica caracterizada por
disfuncion sistalica con dilatacion ventricular
izquierda y adelgazamiento de la pared
ventricular semejando los hallazgos
morfolégicos y funcionales de la miocardiopatia
dilatada. Esta fase evolutiva hacia la
insuficiencia cardiaca suele ser considerada un
estadio terminal de la MH. La incidencia total
registrada de miocardiopatia dilatada en el
contexto de MH es de 5,3 por cada 1.000
pacientes por afio. El aumento del grosor de la
pared posterior ha sido un hallazgo morfolégico
habitual en estos pacientes aunque no se
conoce su significado. Estos pacientes suelen
ser refractarios al tratamiento médico.

"

El intervalo desde el diagnéstico de MH
a la dilatacion ventricular suele ser
largo, pero una vez que el ventriculo se
dilata, la evolucion hacia la insuficiencia
cardiaca terminal es rapida.

o

La endocarditis infecciosa es una complicacion
reconaocida de la MH. Los pacientes que tienen
obstruccion del tracto de salida del VI (TSVI) y
marcada dilatacion auricular izquierda tienen
una mayor incidencia de endocarditis infecciosa
(9.2/1.000 personas-afio). Las vegetaciones
asientan en la valvula mitral y/o aortica, debido
al dafio del endocardio valvular aoértico
generado por el jet de alta velocidad en el
tracto de salida del ventriculo izquierdo y por el
contacto de la valvula mitral con el septum
interventricular durante la eyeccion ventricular,
asi como al dafio del endotelio de la valvula
mitral producido por la insuficiencia mitral

habitualmente presente en estos pacientes.
Los pacientes con MH no obstructiva o con
gradientes desarrollados s6lo por maniobras
provocativas no tienen mayor riesgo de sufrir
endocarditis infecciosa.

Diagnéstico diferencial. Debe realizarse con
otras entidades que comparten el mismo
fenotipo de hipertrofia simétrica del ventriculo
izquierdo y disfuncion ventricular, sobre todo las
miocardiopatias asociadas a enfermedad
mitocondrial. Pero en este caso generalmente
hay afectacion sistémica que ayuda a efectuar el
diagnéstico diferencial.

Examen fisico del paciente con MH. Puede ser
normal en aquellos pacientes asintomaticos sin
gradientes o puede auscultarse un cuarto ruido
debido a la escasa complacencia ventricular. El
segundo ruido por lo general se halla
desdoblado. Es comun un tercer ruido. En las
formas obstructivas se ausculta un soplo
sistélico crescendo-decrescendo en mesocardio
y base debido a la estenosis subabrtica que se
incrementa en posicion de pie. Es también
frecuente auscultar un soplo sistélico de
insuficiencia mitral.

Examenes complementarios. El ECG es normal
en el 15% de los pacientes asintomaticos y sin
gradiente. Las ondas Q prominentes son
comunes en derivaciones DI, Dlll y AVF y en las
precordiales (V2-VB). Puede haber alteraciones
de la conduccién ventricular (blogueos de rama),
de la repolarizacién ventricular y signos de
hipertrofia ventricular izquierda o biventricular.
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ECG de un paciente con miocardiopatia hipertréfica. Se
observa hipertrofia ventricular izquierda (incremento de
voltaje de la onda R en precordiales izquierdas con
infradesnivel del segmento ST en V4 a VB) e inversion de
la onda T.
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Las arritmias ventriculares son frecuentes,
sobre todo en los registros Holter. La
radiografia de térax puede ser normal o mostrar
acentuada cardiomegalia que es el resultado de
la hipertrofia ventricular izquierda.

"
El ecocardiograma Doppler color
es la herramienta diagnéstica,
al confirmar la hipertrofia ventricular
izquierda, su extension, y la presencia
o no de estenosis subadrtica
e insuficiencia mitral.
o

Ecocardiograma de un paciente con miocardiopatia
hipertrofica: el septum interventricular (SIV) se encuentra
engrosado; el ventriculo izquierdo (V1) no esta dilatado y
la funcién ventricular sistélica esta conservada.

= Pronéstico

Se ha tratado de encontrar correlacion entre
el genotipo y el fencotipo. Por ejemplo, las
mutaciones del gen que codifica la proteina de
enlace de la miosina (MYBPC3) desarrollan el
fenotipo de MH tardiamente y el pronostico es
muy benigno en menores de 40 afios. Por el
contrario, pacientes con mutaciones de la
cadena pesada de la beta-miosina (MYH7)
tienen un pronéstico mas desfavorable, con
mayor incremento de la masa ventricular y
mayores cambios en el ECG.

"

La sobrevida a los 50 afios es del 95%
en pacientes con mutaciones del gen
MYBPC3 y del 62% en pacientes con

mutaciones del gen MYH7.
o

Los pacientes con mutaciones de la troponina T
no tiene gran hipertrofia cardiaca pero si gran
dispersion y desorganizacion de los miocitos y
mayor riesgo de sufrir muerte subita. Por lo
tanto, el sustrato patologico para la muerte
sUbita parece ser la extensa desorganizacion
gue muestran los miocitos y no la hipertrofia
ventricular. En centros de referencia de EE.UU.
y Europa, el estudio genético es de rutina en
pacientes portadores de MH idiopatica o
familiar.

= Tratamiento

En aquellos pacientes sintomaticos, con
arritmias, obstruccion del tracto de salida del
ventriculo izquierdo, historia familiar de muerte
sUbita o hipertrofia severa o rapidamente
progresiva es aconsejable iniciar terapia con
altas dosis de beta-bloqueantes. El propranolol
es la primera dosis de eleccion (6-23 mg/kg),
excepto si hay historia de broncoespasmo o
hipoglucemia donde se aconseja el metoprolol
(6-12 mg/kg) o el atenolol si hay trastornos del
suefo (3.6-8 mg/kg). El tratamiento con dosis
convencionales de bloqueantes (2-3
mg/kg/dia) no protege contra la muerte
subita. El efecto del tratamiento parece ser
independiente del mecanismo genético de
base, ya que es efectivo también en la MH del
sindrome de Noonan.

Aquellos pacientes menores de 18 afios con
muerte sUbita resucitada o un episodio
reciente de sincope inexplicable se beneficiaran
al implantar un cardiodesfibrilador profilactico.
La cirugia ha sido la estrategia primaria para
liberar la obstruccion del TSVI en pacientes con
sintomas limitantes severos no obstante
optimo tratamiento médico. La disnea con el
esfuerzo, a menudo acompafiada de dolor
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toracico atipico o angina, fatiga, ortopnea,
disnea paroxistica nocturna o sincope, pueden
ser controlados con tratamiento medico beta-
bloqueantes. La miectomia septal es el
tratamiento preferido cuando el tratamiento
medico falla y el paciente tiene sintomas
limitantes, con una clase funcional lll/IV y con
gradientes en el tracto de salida del ventriculo
izquierdo superiores a 50 mmHg en reposo
(siendo lo normal gradientes de flujo < 10
mmHg) o desencadenados por maniobras
provocadoras fisiologicas (maniobra de
Valsalva, ejercicio). En cambio, aquellos
gradientes inducidos por dobutamina u otros
agentes farmacologicos catecolaminérgicos
son cuestionables por su significado fisiolégico
y clinico. Un nifio con obstruccion significativa
del tracto de salida ventricular izquierdo puede
considerarse candidato quirdrgico aln sin
sintomas tan avanzados, debido a la répida
progresion hacia la insuficiencia cardiaca. Un
gradiente superior a 60 mmHg no obstante la
medicacion, también es indicacion de cirugia,
aunque no sea sintomatico.

Al comienzo de los afios ‘90, la estimulacion
cardiaca permanente con marcapasos

Miocardiopatia Dilatada (MD)

La MD puede ser considerada comao un

“sindrome clinico y fisiopatolégico caracterizado

por disfuncién miocardica y dilatacion del

ventriculo izquierdo o de ambos ventriculos con

hipertrofia inapropiada”. Segun la definicion de

la OMS solo podrian incluirse en el concepto de

miocardiopatia dilatada aquellos casos de
causa desconocida. Sin embargo, en la
practica clinica continia empleandose el
término de miocardiopatia dilatada tanto para
los casos idiopaticos como para los
secundarios, al tratarse del mismo concepto
fisiopatolégico en ambos casos.

La MD en pacientes pediatricos reconoce
multiples causas y las mas frecuentes son:

= la miocarditis (13%),

= los defectos del gen de la distrofina (12%),
= la miocardiopatia familiar (%)
-

los desordenes metabolicos: 5,5%.

bicameral fue una alternativa a la cirugia para
reducir la obstruccion subadrtica y los sintomas
de insuficiencia cardiaca pero estudios
randomizados demastraron que la reduccion del
gradiente era pobre y que la mejoria funcional
evidenciada por algunos pacientes era
consecuencia de un efecto placebo.
Recientemente se ha utilizado otra técnica no
quirdrgica, la ablacién septal por alcohol. Es
una técnica percutanea donde se introduce
alcohol al 96% o 98% en la arteria perforante
septal mayor para producir un infarto
miocéardico permanente en el septum proximal.

"

La ablacion por alcohol debe ser
fuertemente desaconsejada en nifios y
adolescentes debido a las potenciales

consecuencias a largo plazo
de la cicatriz septal.
"

La evolucion de la MH a la miocardipatia
dilatada constituye la principal indicacién de
transplante cardiaco.

"
El virus Coxackie sigue siendo
el principal responsable de las
miocarditis virales, aunque también
otros virus, como adenovirus, influenza,
parvovirus, hepatitis C y HIV pueden
causar inflamacién miocardica y
posterior MD.
o

El virus Coxackie y adenovirus comparten
receptores celulares comunes para su
entrada. Hay sustancial evidencia que la
miocarditis viral y/o inflamatoria puede
progresar a MD. Una respuesta inmune
mediada por células parece jugar el rol
principal en la expansion viral induciendo dafio
miocéardico que evoluciona a la MD.
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o
La miocarditis es una enfermedad
en la cual hay enlaces entre
infeccion viral y autoinmunidad.
"

Las células T y el desarrollo de una respuesta
inmune mediada por células son considerados
los factores primarios responsables del dafio
miocardico a largo plazo, después del proceso
de injuria miocéardica precoz.

Desde un 15 y hasta un 50% de los casos de
MD idiopatica reconocen un origen geneético.
Algunas mutaciones son comunes a las que
producen MH, expresandose fenotipicamente
en algunos miembros de un grupo familiar
como MD y en otros como MH.

o
Se considera una forma familiar
de MD cuando hay un pariente en
primer o segundo grado afectado
con MD idiopatica.
o

Las enfermedades metabdlicas o
mitocondriales (sindrome de Barth, defecto
en el transporte de la carnitina, defecto en la
oxidacién de los acidos grasos o deficiencia
en el complejo de la cadena respiratoria) son
responsables de aproximadamente el 8% de
las MD.

La MD ligada con el cromosoma X tipicamente
afecta a hombres jovenes en la segunda o
tercer década de la vida y esta caracterizada
por un cuadro de insuficiencia cardiaca
progresiva y severa. Generalmente no hay
miopatia esquelética clinicamente evidente,
pero puede haber elevacion de la
creatinfosfoquinasa. Tres genes al menos han
sido asociados con MD asociada con miopatias
esqueléticas ligadas al cromosoma X,
incluyendo el gen tafazzin (conocido también
como G4.5 o gen TAZ) en casos de MD de
comienzo precoz y el gen de la distrofina, en
aquellos casos de comienzo tardio. El gen G4.5
esta localizado en el cromosoma X (Xg28), y
sus mutaciones producen en varones el
sindrome de Barth, que esta caracterizado por

miopatia cardiaca y esquelética, baja estatura,
aciduria y neutropenia.

Otro gen localizado en el cromosoma Xq28
(emerina) produce la distrofia muscular de
Emery-Dreifuss, que presenta miopatia
esquelética asociada en algunos pacientes a
defectos de la conduccién cardiaca con o sin
MD. El 3° gen, de la distrofina, también esta
en el cromosoma X (Xp21). Mutaciones en el
gen de la distrofina causan la distrofia
muscular de Duchenne y la distrofia muscular
de Becker, entidades asociadas a MD que
afectan a pacientes varones con una alta
proporcién de mujeres portadoras. La
distrofina es una proteina de enlace entre el
sarcolema del miocito y el aparato contractil, el
sarcomero. Ademas de severa miopatia
esquelética progresiva, casi la totalidad de los
varones afectados desarrollan una MD durante
o después de la pubertad. La insuficiencia
cardiaca suele ser progresiva y severa,
poniendo en riesgo la vida del paciente. Las
arritmias son frecuentes. La distrofia muscular
de Becker también es causada por una
deficiencia de la distrofina. Tiene un comienzo
mas tardio y una evolucién mas progresiva
tanto de la miopatia esquelética como de
la MD.

El ventriculo izquierdo no compactado es otra
forma de MD que evoluciona a la insuficiencia
cardiaca. Esta entidad seria responsable del
10% de las miocardiopatias pediatricas. Se
han descripto formas esporadicas y familiares
de la enfermedad. Las formas familiares
representan el 30 al 50% de los casos. Se han
descripto formas de transmisién dominante y
ligadas al sexo. Se entiende por “miocardio no
compacto” a la presencia de una extensa capa
de miocardio trabeculado con multiples recesos
intertrabeculares sobre el lado endocavitario de
la pared ventricular. Es probablemente
secundario a una detencién del proceso normal
de compactacion de la pared ventricular que
ocurre durante la vida fetal. La compactacion
del ventriculo izquierdo progresa desde la base
hacia el apex ventricular y desde el tabique
interventricular a la pared libre, por lo que la
detencion del proceso afecta principalmente a
la pared libre ventricular izquierda y al apex,
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preservandose la base y el tabique
interventricular.

En pacientes con miocardiopatia no
compactada, la relacién miocardio no
compactado/compactado es > 2, y hay un
excesivo numero de trabeculaciones
prominentes que estan limitadas al apex y a las
porciones medias del ventriculo. En el 40% de
los casos hay compromiso ventricular derecho y
en los nifios, frecuentemente se asocia a
cardiopatias congénitas (anomalia de Ebstein,
CIV, estenosis pulmonar, canal
auriculoventricular, etc.).

En estos pacientes hay una disminucion global
de la funcion sistélica ventricular; puede haber
una alteracion segmentaria de la motilidad con
hipoguinesia no solo de los segmentos no
compactados sino también de los
compactados. La funcién diastélica suele estar
alterada, con un patrén de llenado ventricular
restrictivo.

"
Otra causa de MD es la cardiotoxicidad
que tienen algunas
drogas antineoplasicas.
S

Las antraciclinas (adriamicina, doxorrubicina)
pueden generar cardiotoxicidad aguda, crénica
de comienzo temprano y cronica de comienzo
tardio. La cardiotoxicidad aguda ocurre en
menos del 1% de los pacientes
inmediatamente después de la administracion
de la droga y se manifiesta como una
disminucion transitoria de la contractilidad
cardiaca que es reversible y a menudo
subclinica. La cardiotoxicidad crénica de
comienzo temprano y curso progresivo afecta
del 1,6 al 2,1% de los pacientes tratados y los
sintomas aparecen durante la terapia o
durante el primer afio de suspension de la
misma, y la forma crénica de comienzo tardio
ocurre en el 1,6 al 5% de los pacientes
después del afio de suspendida la medicacian.
La forma cronica de cardiotoxicidad, tanto de
comienzo temprano como tardio, representan
formas tipicas de MD. El riesgo de presentar
cardiotoxicidad es dosis dependiente. La
probabilidad de que la doxorrubicina produzca

MD es del 3-5% con una dosis acumulada de
400 mg/m?, 7 al 26% con dosis de 550
mg/m?y 18 al 48% con dosis de 700
mg,/m?.

La ciclofosfamida puede producir insuficiencia
cardiaca por MD en el 7 al 28% de los
pacientes, y el riesgo parece vincularse a una
dosis > 150 mg/kg o0 1,5 gr/m?/dia y
generalmente se presenta dentro de los
primeros 10 dias de la administracion de la
primera dosis. El riesgo se encuentra
incrementado si el paciente fue tratado
previamente con antraciclicos y/o radiacion
mediastinal.

"
Un monitoreo regular de
la funcion cardiaca debe realizarse
en pacientes que reciben quimioterapia
para detectar precozmente
la disfuncion cardiaca.

o

Diagnéstico de miocardiopatia dilatada (IVID)
El 48% de la totalidad de los pacientes con
MD en edad pediatrica debuta entre el afio y
los 12 afos de edad (un 25% es menor de 1
afio y el 27% es mayor de 12 afios de edad)
Entre el 79 y el 89% presenta sintomas de
insuficiencia cardiaca congestiva. La
insuficiencia cardiaca congestiva es el sintoma
inicial en casi el 90% de los pacientes con MD
y la mitad de los nifios requieren ser
internados por su gravedad en una unidad de
cuidados intensivos. La muerte subita es la
primera manifestacion de MD en el 5% de los
pacientes y el 13% fallece durante su primera
internacion. La insuficiencia renal que requiere
dialisis se presenta en el 10% de los nifios
afectados; la asistencia ventilatoria mecéanica
es necesaria en el 35% y el soporte inotropico
en el 40% de los casos aproximadamente.
Los otros nifios se identifican al evaluar un
soplo cardiaco, o por cardiomegalia
radiolégica, intolerancia progresiva al ejercicio
o por antecedentes familiares de
miocardiopatia. Estas estadisticas
corresponden a estudios realizados en varios
centros de EE.UU. y de Australia.
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e
Los sintomas iniciales de la MD (fatiga
muscular y dishea de esfuerzo) suelen
desencadenarse con el desarrollo de
actividades fisicas.
"

La oliguria es sintoma de hipoperfusion renal y
puede existir nicturia. Otros sintomas
derivados del bajo gasto cardiaco son la
desorientacion témporo-espacial y los mareos
o presincopes, éstos ultimos debidos
generalmente a hipotension ortostatica
favorecida por el uso de diuréticos y
vasodilatadores. Los sincopes durante el
ejercicio fisico suelen ser causados por
descensos criticos del gasto cardiaco o por la
presencia de arritmias ventriculares. Un
sintoma frecuente son las palpitaciones. Estas
pueden ser debidas a taquicardia sinusal que
puede estar presente ain en reposo, o al
desarrollo de arritmias tanto
supraventriculares como ventriculares.

La miocarditis exhibe un amplio espectro de
manifestaciones clinicas, que va desde un
paciente asintomatico a sintomas de
insuficiencia cardiaca descompensada,
arritmias y muerte. Se puede identificar al virus
responsable por PCR (reaccion en cadena de la
polimerasa) o por cultivo de material obtenido
de las secreciones de la via aérea superior,
orina o deposiciones. Hay una relacion inversa
entre el momento del diagnéstico y el examen
histologico. El diagnéstico de miocarditis es
considerado

= “probable”: si hay una historia clinica
sugestiva, marcadores inflamatorios
positivos (recuento de glébulos blancos,
proteina C reactiva y/o eritrosedimentacion)
y elevacion de la troponina,

= “confirmado”: si es positiva la reaccion en
cadena de la polimerasa en sangre para
cualquier agente patogeno frecuentemente
vinculado a miocarditis.

La biopsia endomiocardica puede dar el
diagnostico de certeza en algunos casos
concretos de MD. Sin embargo, no se
recomienda su realizacion rutinaria ya que el

hallazgo mas frecuente es el de una fibrosis
miocardica inespecifica. Diversos estudios
confieren a esta técnica una sensibilidad
inferior al 15-20% tanto en casos de
miocarditis como de miocardiopatia dilatada.

Examen fisico. Aporta datos orientativos para el
diagnéstico sobre todo en fases avanzadas.
Puede haber signos de congestion venasa
sistémica: ingurgitacion venosa yugular,
hepatomegalia y edemas en zonas declives en
nifios mayores y adolescentes. Es posible la
deteccion de ascitis, derrame pleural y
esplenomegalia. La piel puede adquirir un tinte
ictérico y se produce una pérdida de peso que
puede llegar a la caquexia. Puede haber cianosis
periférica debida a incremento de la extraccion
tisular de oxigeno y pulsos arteriales débiles y
filiformes. La congestion venosa pulmonar se
manifiesta por disnea, taquipnea, tiraje subcostal
e intercostal. A la auscultacion respiratoria
pueden escucharse desde roncus y sibilancias
(asma cardiaca) hasta rales crepitantes y a la
auscultacion cardiaca un tercer ruido apical
suele estar relacionado con dilatacion de las
camaras, aumento de la presion auricular
izquierda y reduccion del gasto cardiaco,
mientras que un cuarto ruido apical esta
relacionado con el descenso de la distensibilidad
ventricular y con una contraccion auricular
fuerte. La coexistencia de tercer y cuarto ruidos
produce un ritmo cuadruple que en casos de
taquicardia da lugar al ritmo de galope. Si hay
hipertension pulmonar, el segundo ruido esta
aumentado y son frecuentes los soplos sistolicos
de insuficiencia mitral y tricuspidea.

En la MD debido a un ventriculo izquierdo no
compactado hay tres manifestaciones clinicas
principales: insuficiencia cardiaca, arritmias 'y
eventos tromboembalicos. La muerte subita no
es excepcional. Los fenémenos
tromboembalicos no son frecuentes en los
pacientes pediatricos.

Examenes complementarios. El ECG suele
mostrar cambios inespecificos de la
repolarizacion ventricular y hay cierto grado de
hipertrofia ventricular izquierda, trastornos de
conduccién, arritmias supraventriculares y/o
ventriculares.




ECG correspondiente a un nifio con miocarditis aguda. Los complejos QRS tienen bajo y hay alteraciones severas de la

repolarizacion ventricular con infradesnivel del segmento ST en derivaciones |, Il, aVL y V1 y supradesnivel del segmento

ST en aVR y V6.

En la radiografia de térax hay cardiomegalia,
signos de congestion venosa pulmonar y pueden
estar presentes signos de edema pulmonar,
intersticial o alveolar. El ecocardiograma Doppler
color es diagnéstico al mostrar un aumento del
tamano de las cavidades ventriculares, un
espesor de las paredes frecuentemente normal
y una caida de la fraccion de acortamiento y
fraccion de eyeccién ventricular. Suele haber
insuficiencia valvular mitral y/o tricuspidea.
Pueden calcularse las presiones del ventriculo

derecho y de arteria pulmonar y apreciar la
funcién diastélica ventricular izquierda.

Ecocardiograma de un paciente con miocardiopatia
dilatada de VI: El didmetro ventricular izquierdo (V1) se
encuentra notablemente incrementado, al igual que la
auricula izquierda (Al), el grosor de las paredes
ventriculares esté conservado y la funcién sistélica del VI.
se encuentra disminuida.

= Pronéstico

La MD que se presenta en edad pediatrica
tiene, a los cinco afios, una sobrevida del 50 al
B60%.

"

Una tercera parte de los nifios mueren o
necesitan transplante cardiaco dentro
del afio de comienzo de la enfermedad.

s

La muerte subita se presenta en alrededor del
2% de los pacientes. No obstante la alta
mortalidad inicial, los nifios con miocarditis
linfocitica tienen una mejor sobrevida que
aquéllos con hallazgos histolégicos no
especificos.

= Tratamiento

El tratamiento de la MD incluye medidas
generales como el reposo y la restriccion salina
en la dieta y el empleo de distintos farmacos
cuya eleccion dependera de la situacion clinica y
hemodinamica del paciente.

En pacientes con MD asintomatica, el objetivo
es retrasar la progresion de la disfuncién
ventricular y mejorar la supervivencia a largo
plazo. El uso de IECA (inhibidores de la enzima
convertidora de la angiotensina) esta asociado
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con la mejoria de la disfuncién ventricular
izquierda en nifios. Los diuréticos deberian
restringirse a casos en los que la sintomatologia
congestiva esta presente.

En los casos con insuficiencia cardiaca clinica,
los objetivos del tratamiento son la mejoria de
los sintomas vy la calidad de vida de los pacientes
y la prolongacién de la supervivencia a largo
plazo.

Los IECA han conseguido mejorar la
sintomatologia y la supervivencia de pacientes
con MD en todos los estadios funcionales. La
reduccion mas clara de la mortalidad se
produce cuando se emplean dosis altas del
farmaco. Los diuréticos, asociados a los [ECA,
constituyen otro pilar fundamental del
tratamiento de pacientes con MD y
sintomatologia congestiva. Sin embargo, dados
sus posibles efectos contraproducentes al
estimular el eje neurohormonal, se recomienda
la disminucion de la dosis e incluso su supresion
cuando la sintomatologia se encuentre
controlada. El agregado de carvedilol, un beta-
blogqueante no selectivo, esta asociado con una
mejoria de la funcién ventricular. Actla en la
prevencion y la reversion de la disfuncion
miocardica intrinseca adrenérgicamente
mediada y el remaodelamiento miocardico.

Ademaés el carvedilol tiene propiedades
adicionales como bloqueo alfa-adrenérgico,
actividad antioxidante y efectos antiendotelina
gue potencia el bloqueo ejercido sobre el
sistema nervioso simpatico. El uso asociado de
espironolactona (antialdosterdnico) mejora la
sintomatologia en estos pacientes.

En pacientes con diagnéstico de miocarditis
linfocitica por biopsia endomiocardica se ha
utilizado ciclosporina, corticoides o gamma-
globulina. Sin embargo, la administracion
endovenosa de gammaglobulina no ha demostrado
ser eficaz en estudios controlados y randomizados.
En casos de insuficiencia cardiaca
descompensada se precisa la hospitalizacion del
paciente. El tratamiento basico es similar al
caso previo con [ECA, diuréticos y
antialdosteronicos, pudiendo ser necesario
sumar farmacos inotrépicos endovenosos y
vasodilatadores. El soporte con inotropicos
mejora la sobrevida en pacientes criticamente
enfermos, permitiendo incrementar la sobrevida
hasta el transplante cardiaco.

El transplante cardiaco esta indicado como
estrategia terapéutica final. En las arritmias
ventriculares malignas presentes en pacientes
con MD esta indicado el implante de un
cardiodesfibrilador.

Miocardiopatia Restrictiva (MR)

La miocardiopatia restrictiva (MR) es una
anormalidad primaria de la funcién diastélica
ventricular causada por una perturbacion en la
mecénica de llenado ventricular debido a
disminucién de la distensibilidad miocardica, en
donde pequefios aumentos de volumen dan
lugar a un aumento desproporcionado de las
presiones ventriculares. El incremento en la
presion de fin de diastole ventricular genera
insuficiencia de la valvula auriculoventricular
correspondiente y dilatacion auricular. La funciéon
sistolica esta generalmente preservada.

Puede haber o no hipertrofia ventricular
izquierda, lo que permite clasificar a la MR en
dos subgrupos: hipertrafica y no hipertrofica. En
el primer subgrupo se encuentra la fibrosis
endomiocardica o la enfermedad de Loeffler y la
MR idiopatica. En el segundo grupo, la

hemocromatosis, la sarcoidosis, la enfermedad
de Fabry y la enfermedad de Pompe deben
tenerse en cuenta.

Diagnostico de miocardiopatia restrictiva (MIR)
Los sintomas mas comunes son la disnea y los
edemas en pacientes mayores. Pueden
presentar dolor toracico atipico.

Examen fisico. Los signos mas frecuentes son:
ingurgitacion yugular, soplo sistoélico y edema en
miembros inferiores. La ingurgitaciéon yugular
traduce el incremento de la presién venosa
sistémica por la restriccion al llenado ventricular
derecho. En estadios avanzados aparece
congestion venosa pulmonar, hepatomegalia,
ascitis y edema. Los soplos sistolicos son
comunes y secundarios a la presencia de
insuficiencia mitral y tricuspidea.
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Examenes complementarios. El ECG es anormal
aungue no especifico: puede haber trastornos en
la conduccion intraventricular, anormalidades de
la repolarizacion ventricular y arritmia. En la
radiografia de torax, el 75% de los pacientes
tienen cardiomegalia, congestion venosa
pulmonar, edema intersticial y derrame pleural.
El Ecocardiograma Doppler cardiaco color
muestra los hallazgos tipicos que incluyen
agrandamiento de ambas auriculas sin dilatacion
ventricular. En los casos de MR secundarios a
enfermedad infiltrativa puede apreciarse un
engrosamiento de las paredes ventriculares,
mientras que en los casos idiopéticos el grosor
del miocardio suele ser normal. La funcién
ventricular sistélica es normal en la mayoria de
los pacientes. Puede haber un pequefo derrame
pericardico. Hay insuficiencia mitral y tricuspidea
de grado variable, a menudo moderada a
severa, aunque la presion sistolica del ventriculo
derecho estimada por Doppler suele ser normal.

Ecocardiograma de un nifio con miocardiopatia restrictiva
de VI: El diametro ventricular izquierdo (V1) se encuentra
conservado al igual que el grosor de las paredes
ventriculares y la funcion sistélica ventricular,
observandose notable dilatacion de la auricula izquierda
(Al) consecuencia de la restriccion al llenado ventricular.

El cateterismo cardiaco revela que la presion
auricular derecha suele estar significativamente
incrementada, con incremento de la presion de
fin de diastole del ventriculo derecho, al igual
que la presion de fin de diastole del ventriculo
izquierdo. El incremento de la presion de fin de
diadstole ventricular es el hallazgo principal. La
presion de fin de diastole del VD suele ser 5
mmHg inferior a la del VI, debido a que la
afectacion biventricular no es homogénea. Suele

existir hipertension pulmonar, generalmente
moderada y un aumento de la presion de
enclavamiento pulmonar que habitualmente se
encuentra por encima de los valores normales
(5 a 12 mmHg) con gradiente transpulmonar
normal.

La biopsia endomiocardica constituye a veces
una prueba diagnéstica necesaria en los casos
de MR secundaria para establecer el
diagnastico especifico.

OL dVNOld

= Pronéstico

La progresion de la enfermedad suele ser
inexorable, teniendo apenas un 10% de
supervivencia a los 10 afios. Hay un alto
numero de muertes debido principalmente a
insuficiencia cardiaca o arritmias. La sobrevida
media reportada en nifios es de solo 1 a 1,4

c 0|npo

anos. Otros mencionan una sobrevida a los 2
afos inferior al 50%.

= Tratamiento

El tratamiento de la MR no sigue pautas
terapéuticas estandar como ocurre en otros
casos de miocardiopatias. No es deseable la
reduccion excesiva de la presion venosa ni de la
presion de llenado ventricular izquierdo, ya que
ello daria lugar a una reduccién del gasto
cardiaco con disminucion de la tension arterial.
Por ello, el uso de diuréticos debe ser cauteloso,
procurando mantener una presion de llenado
ventricular relativamente elevada. Los
vasodilatadores pueden motivar un deterioro
clinico del paciente y su uso debe ser igualmente
cuidadoso. Una taquicardia moderada puede ser
beneficiosa al contribuir al mantenimiento del
gasto cardiaco, ya que el volumen de eyeccién
estd limitado por el déficit de distensibilidad
diastolica ventricular. La bradicardia inducida por
la digital puede reducir el gasto, no estando
indicada si la funcién de bomba sistélica y la
contractilidad no estan alteradas. Ademas, es
necesario medidas generales como evitar la
anemia, el déficit nutricional, la sobrecarga de
calcio y el desbalance electrolitico. La experiencia
con el transplante cardiaco en esta patologia es
limitada, pero es potencialmente beneficioso en
pacientes con insuficiencia cardiaca en estadio
terminal.

seljedoipJeosol|p|
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Displasia Arritmogénica del Ventriculo Derecho (DAVD)

Es una enfermedad del musculo cardiaco, a
menudo familiar, caracterizada por
anormalidades estructurales y funcionales del
ventriculo derecho debido a reemplazo del
miocardio por tejido graso o fibrograso que
genera inestabilidad eléctrica con arritmias
malignas y muerte subita, o disfuncién regional
o global del miocardio que evoluciona a la
insuficiencia ventricular derecha o biventricular.
Su prevalencia es estimada en 1:5.000
personas.

Esta entidad suele manifestarse clinicamente al
final de la adolescencia o en el adulto joven.

"

Identificar la enfermedad en el nifio
o adolescente es importante para
instalar un adecuado tratamiento

médico antes de que ocurra
el dafio cardiaco irreversible.
'

La etiologia y patogénesis de esta enfermedad
todavia no ha sido totalmente dilucidada. Hay
casos esporadicos y familiares. La ocurrencia
familiar, presente en el 30 al 50% de los
pacientes, sugiere una base genética con
transmision autosémica dominante y una
expresion y penetrancia variable, aunque
también se ha reconocido una transmision
autosémica recesiva. Ultimamente se ha
reconocido su asociacion con miocarditis,
siendo frecuentemente los responsables los
adenavirus o enterovirus. Zonas tipicas de
miocarditis aguda se encuentran en dos tercios
de los pacientes. Puede haber una injuria
necrotica inflamatoria seguida por reparacion
fibrograsa. No es una contradiccién esta teoria
con la ocurrencia familiar, dado que la
predisposicion genética frente a una infeccion
viral desencadenando una determinada reaccion
inmunoloégica no puede ser excluida. El
diagnostico anatomopatologico de DAVD se
basa en la presencia de una infiltracién de tejido
graso o fibrograso regional o difuso de la pared
libre del ventriculo derecho que alcanza el
endocardio. Puede distinguirse una forma de

infiltracion grasa de otra forma infiltrativa
fibrograsa. El agrandamiento del VD puede ser
leve, moderado o severo; la pared libre del VD
puede maostrar aneurismas, que son definidos
como protrusiones externas de la pared
ventricular cuyo espesor es muy fino. Estos
aneurismas no se presentan en otra patologia
cardiaca por lo que pueden ser considerados
patognomanicos.

La variedad infiltrativa fibrograsa se acomparia
de una pared ventricular derecha mucho mas
adelgazada y es mucho mas frecuente la
presencia de aneurismas y miocarditis focal. Si
bien afecta predominantemente al ventriculo
derecho, también se han descripto formas a
predominio ventricular izquierdo. La afectacion
del ventriculo izquierdo y del septum
interventricular se observa solo en la variedad
fibrograsa. El infiltrado exclusivamente graso
afecta predominantemente el épex y el
infundibulo. En corazones normales puede haber
un infiltrado graso, pero estéa limitado al
subepicardio o solo infiltra el tercio externo del
miocardio.

Diagnostico de la displasia arritmégena del
ventriculo derecho (DAVB)

La taquicardia ventricular constituye la forma
usual de presentacion. Algunos pacientes
refieren palpitaciones, disnea o sincopes, pero
en otros la primera manifestacion es la MS.
También pueden presentar signos y sintomas de
insuficiencia cardiaca derecha o biventricular,
con o sin arritmias cardiacas. La principal causa
de muerte es la arritmia ventricular maligna,
aungue también en forma ocasional puede
responder a insuficiencia cardiaca o
tromboembolismo.

El ECG muestra alteraciones de la repolarizacion
ventricular con inversion de la onda T en
derivaciones precordiales derechas (V1 a V3] en
casi el 80% de los pacientes, y potenciales de
pequefia amplitud al final del complejo QRS
denominada onda epsilon. La arritmia
ventricular monomorfa o polimorfa con
morfologia de bloqueo completo de rama
izquierda esta presente en el 80% de los casos.
La RMN cardiaca permite identificar el infiltrado
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graso o fibrograso. Sin embargo, la BMN
cardiaca es un test de baja sensibilidad en nifios.
La biopsia endomiocardica es Util para
demostrar el reemplazo del miocardio por un
infiltrado fibrograso, pero su sensibilidad es baja
debido a que las muestras suelen ser tomadas
del septum interventricular que
infrecuentemente se encuentra afectado en
esta enfermedad, por lo que las tomas biopsia
deberan obtenerse de la pared libre del VD.
Esto implica un riesgo de perforaciéon ventricular
y taponamiento cardiaco, por lo que no es una
técnica que se utilice de rutina.

= Pronéstico

La falta de estudios a largo plazo y el escaso
numero de pacientes incluidos en el seguimiento
no permite establecer un prondstico exacto de
la enfermedad. La historia natural de esta
miocardiopatia esta relacionada con el
desarrollo de arritmias malignas y/o el
desarrollo de insuficiencia cardiaca progresiva.
A semejanza de la miocardiopatia hipertréfica,
los factores de riesgo mas relevantes son: edad
joven, antecedentes familiares de muerte
sUbita, sincope, episodios de arritmias
ventriculares complejas y el desarrollo de
insuficiencia cardiaca. Estos pacientes deberan
evitar la practica de deportes competitivos o
ejercicios extenuantes, que pueden
desencadenar muerte subita.

En individuos asintomaticos, la mortalidad anual
es cercana al 4%. Si ademas el paciente
presenta insuficiencia cardiaca biventricular,
hay un incremento adicional de la mortalidad
del 1% anual.

= Tratamiento

El manejo terapéutico de un paciente con DAVD
debera ser individual. En los nifios asintomaticos
con DAVD se recomienda restriccion para
participar en deportes competitivos, madificar
los deportes recreativas, y una evaluacion
cardiologica anual.

OL dVNOld

"

El ejercicio extremo puede disparar
una arritmia maligna y muerte stbita;
el entrenamiento parece acelerar
el curso de la enfermedad.

"

c OINPoA

Los pacientes con arritmia ventricular bien
tolerada y no compleja podran ser tratados con
drogas antiarritmicas.

La terapia no farmacolégica, incluyendo la
ablacion por catéter o el implante de un
cardiodesfibrilador, es reservado para
pacientes con arritmias ventriculares malignas
en quienes la terapia antiarritmica es
inefectiva. Aunque el implante de un
cardiodesfibrilador es el tratamiento mas
efectivo para prevenir la muerte subita
arritmica, su rol preciso en esta patologia
requiere ser evaluado.

En pacientes con severa insuficiencia
ventricular derecha o biventricular, el
tratamiento es el habitual de la insuficiencia
cardiaca, incluyendo diuréticos, [ECA, digital,
antialdosteronicos, etc. En estadio terminal,
estos pacientes pueden ser candidatos a
transplante cardiaco.
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La miocardiopatia es una enfermedad del miocardio que siempre presenta
hipertraofia o dilataciéon ventricular. I:l I:l

Las mutaciones de genes que codifican las proteinas sarcomeéricas constituyen la I:l I:l
causa de la miocardiopatia hipertrofica.

Los pacientes con errores innatos del metabolismo presentan retraso en el
crecimiento, debilidad muscular y retardo motor que se asocian a una forma |:| |:|
progresiva y severa de miocardiopatia hipertréfica o dilatada

En pacientes pediatricos, la miocarditis se reconoce como Unica causa de
miocardiopatia dilatada. I:l I:l

La cardiotoxicidad de algunas drogas antineoplasicas puede comenzar a
manifestarse después del afio de suspendida la medicacion I:l I:l

La fatiga muscular y la disnea de esfuerzo en actividades fisicas pueden ser los I:l I:l
sintomas iniciales de una miocardiopatia dilatada.

Es probable que el miocardio no compactado se deba a una detencion del proceso I:l I:l
normal de compactacion de la pared ventricular que ocurre durante la vida fetal.

Los IECA han contribuido a mejorar la sintomatologia y la supervivencia de pacientes
con miocardiopatia dilatada en todos los estadios funcionales I:l I:l

La miocardiopatia restrictiva tiene una progresion inexarable. En nifios, la sobrevida I:l I:l
media reportada es de uno a dos afios.
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La biopsia endocardica es siempre altamente recomendable para llegar al I:l I:l
diagnéstico de certeza.
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B. Analice y resuelva las siguientes situaciones clinicas
L= N Vg ]

K Victor, de 10 aioy de edad, consultow por disnea de

esfuerz0-progresivaw exv loy ltimos meses; acompanado-esv
el ultimo-tiempo- de dolor tordcico. Manifiestow
palpitaciones esporadicas.
Swhermano,; gemelo- idéntico; esti tratado- conv
enalapril, fursemiday espironolactona por unav
enfermedad cowdiaca no-especificada.
Al exaumen fisico; el paciente es delgado- (percentilo-5°),
presento adecuada talla paraw lav edad. Lo frecuencio
cawdiacow env reposo-es de 110 latidos/minuto- Loy pulsos
periféricos estown presentes, pero-sov débiles. La TA es de
80/40 mumHg:. No-hay frémitos. Se auscudtor unw R4 y v
soblo- sistolico-apical. Hay hepatomegaliov. Env el ECG el
ritmo- ey sivuusal, hayy agrandamiento- biouwricudow y
extrasistoles suproventriculowes frecuentes. La Ry des
torax muestro cowrdiomegalio e hilioy congestivos.
a) Mencione loy diagndsticoy diferenciales que
plantearia ante este caso- clinico-

uwolucrada?

Valentina, de 5 meses de edad; es ewtrdfica. Sus padies
consultowny porque presentow disneo rapidamente
progresivaw exv los illimos dias, acompaiada des
sudoraciowy rechago-del alimento: Tiene antecedentes
de ww cuadro- respivatorio-de vias aéreas superioves e el
wltimo- mes. Se- conutato tiraje subcostal, FC 160/ minuto,
pulsos periféricos debiles; sibilancias enw amboy campos
pulmonares con rales crepitantes bibasales. Sepalpa
hepatomegalioy, y av lov amscudtocion, los ruidos
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Miocardiopatias

) ;Cudl es sw diagndstico-presuntivo?

E Jonathan, de 14 aioy de edad; es jugador de rugly.
Consultow por uw episodio- sincopal sufrido- duwrante el
wltimo- pawtido- conw sw equipo; del cual se recuperd
espontineomente. No-hay antecedentes fomilioures de
importancia. EL examen cardiovascudor es normal. Lav
frecuenciov cardiaco ey de 60 latidos/minuto-y lav presicvw
owterial es de 110/60 numttg.

) ;Cudl ey el diagndstico- mas importante a descowtor y
cudd el diagnostico- diferencial mas probable?

b)) (Permitiviav que el paciente continute cov s practica
deportiva habitual mientras consudtay es evaluado
por el especialisto?

Puede comparar g us respuestas con las que figuran

en lar Claveide Respuestas.
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Conclusiones

OL dVNOld

miocardiopatia puede o no ser familiar, adquirida
(miocarditis) o también puede asociarse a
errores metabdlicos, sindromes malformativos o
enfermedades neuromusculares. Los sintomas y
signos clinicos son muy variables (asintoméaticos
a insuficiencia cardiaca descompensada y/o
muerte sUbita). Esta asociada a alta
morbimortalidad durante la nifiez.

Las miocardiopatias constituyen un grupo de
enfermedades heterogéneas que afectan al
musculo cardiaco, y su diversidad es mas
evidente en la nifiez. El fenatipo de la
miocardiopatia (hipertrofica, dilatada o restrictiva)
puede manifestarse poco después del nacimiento
o puede desarrallarse en nifios con evaluaciones
ecocardiograficas previas normales. La
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Miocardiopatias

Clave de respuestas. Ejercicio de Integracion y Cierre

W AN ~—7

A. Ildentifique Verdadero o Falso en los siguientes enunciados
Vg |

1. Falso. Miocardiopatia: grupo heterogéneo de enfermedades del miocardio asociadas a disfuncién
mecanica y/o eléctrica que usualmente (pero no invariablemente) se acomparian de hipertrofia.

2. Falso. Las mutaciones de genes que codifican las proteinas sarcoméricas constituyen una de las
causas de esta enfermedad que también puede no ser familiar y puede asociarse a errores
metabadlicos, a sindromes malformativos y a enfermedades neuromusculares.

3. Verdadero.

P

Falso. Las causas mas frecuentes, ademas de la miocarditis, son los defectos del gen de la
distrofina, la miocardiopatia familiar y los desérdenes metabdlicos.

Verdadero.

Verdadero.

Verdadero.

Verdadero.

Verdadero.

S| @@ N a

O.Falso. No se recomienda la realizacion rutinaria de una biopsia endocardica ya que el hallazgo
mas frecuente es el de una fibrosis miocardica inespecifica. Diversos estudios establecen que es
una prueba con una sensibilidad inferior al 15-20% tanto en casos de miocarditis como de
miocardiopatia dilatada.
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B. Analice y resuelva las siguientes situaciones clinicas
N Vg |

n Victor

a) Miocardiopatia restrictiva.
Miocardiopatia dilatada.
Miocardiopatia hipertréfica en fase dilatada.

OL dVNOdd

b) Genética.

. (@)
H Valenl.:lna N o
a) Miocarditis. c
b) ECG. o
Radiografia de torax. n
Ecocardiograma-Doppler color.
H Jonathan
a) Miocardiopatia hipertréfica - Sincope vasaovagal.
b) No, por el alto riesgo de muerte subita si padece de una miocardiopatia hipertraéfica.
@)
0
Q
1
Q
@)
)
Q
TR
(o))
()
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Capitulo 2

> Calidad de vida
relacionada con la salud
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Por un nifio sano
en un mundo mejor

Calidad de vida relacionada con la salud




== Definir calidad de vida relacionada con la == Enumerar las propiedades que debe
salud (CVRS). cumplir un instrumento para medir

adecuadamente CVRS.
=" Reconocer la utilidad de CVRS como

indicador de salud. == Describir las aplicaciones del indicador
CVRS en la atencion de nifios y
adolescentes.

Esquema de contenidos

Aumento de la
prevalencia de

Nuevos modelos
de atencion

enfermedades
cronicas
Definicion
Nifios con
necesidades Limitacion de
especiales de los indicadores
atencion de su de salud
salud tradicionales
‘ !
Nuevos indicadores
CVRS
Construccion y Aplicaciones
validacion de = Asistencia
instrumentos = Investigacion clinica
para evaluar = Salud publica
CVRS
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Ejercicio inicial

Antes de comenzar la lectura de este capitulo le proponemaos una autoevaluacion sobre sus
conocimientos sobre el tema.

Marque V si considera que el enunciado es verdadero y F si es falso.
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p VF MNose
1.  Evaluar Calidad de Vida Relacionada con Salud (CVRS) es una manera de
medir objetivamente el estado de salud integral de una persona. l:l I:l I:l

2.  Quien mejor puede evaluar la CVRS de un paciente es su médico de

cabecera. l:’ I:l I:l

3.  El compromiso emocional de los padres impide que puedan valorar la CVRS l:l I:l I:l
de sus hijos cuando padecen enfermedades croénicas.

Maédulo 2

4.  El contenido y el formato de los instrumentos para medir CVRS varian segln l:’ I:l I:l
la patologia y segun nivel de maduracion y desarrollo de los sujetos.

5. Una condicién socioeconémica desfavorable y/o un nivel de instruccion muy
bajo del paciente y/o de la familia hacen imposible la utilizacién de l:, |:| |:|
instrumentos para evaluar la CVRS del paciente.

6. Es recomendable que cada pais desarrolle sus propios instrumentos para
evaluar CVRS. I:l I:l I:l

7.  Algunos instrumentos para medir CVRS pueden ser utilizados tanto en nifios I:l I:l I:l
sanos como en quienes padecen enfermedades crénicas.

8.  La evaluacion de la calidad de vida de los pacientes es una actividad I:l I:l I:l
netamente académica y de investigacion en salud publica.

9. La CVRS se relaciona con un nuevo modelo de atencién que pone foco en las I:l I:l I:l
necesidades de los nifios y sus familias.

10. Los nifios con necesidades especiales de atencién requieren servicios de D D D
salud diferentes en calidad y cantidad que los que necesitan los nifios en
general.

Puede comparar g us respuestas con las que figuran
en lar Claveide Respuestas.

Calidad de vida relacionada con la salud
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Introduccion

El tema de la calidad de vida o de la “buena vida”
esta presente desde la época de los antiguos
griegos, no obstante, la instalacién de este
concepto especificamente en el campo de la
salud es mucho mas reciente.

... “las transformaciones politicas y econémicas,
y especialmente la reforma en el sector de
salud, iniciada en la mayoria de los paises del
continente (América), no se han reflejado
positivamente en el desarrollo de las condiciones
de vida, de modo de promover con equidad
mejoras en las condiciones de salud de nuestras
poblaciones”, segln se expreso6 en el Encuentro
Continental de Educacion Médica (1994) en la
Declaracion de Uruguay.

En nuestros dias, el avance de la tecnologia es
constante y la medicina no es ajena a este
fenémeno en el que se advierte un énfasis
excesivo en los recursos tecnolégicos y un
deterioro de la comunicacion entre el equipo de
salud y el paciente.

El diagnostico y el tratamiento de la
enfermedad, a nivel biomédico, con el apoyo de
la tecnologia, ha permitido la sobrevida de
muchos pacientes con enfermedades que antes
no tenian solucion. Pero, al mismo tiempo, se
corre el riesgo de no considerar una
aproximacion mas integral del cuidado de la
salud de las personas en el que, ademas de
tratar la enfermedad, se promueva su bienestar.
La incorporacion del concepto de calidad de vida
relacionada con la salud implica comprender y
tomar en cuenta un escenario mas amplio en la
vida de las personas. El concepto de calidad de
vida depende de las pautas culturales, los
patrones de conducta y las expectativas de
cada persona. La medicina debe incluir
intervenciones psicosociales con el fin de
promover el bienestar de las personas y en la
evaluacion de los resultados de la atencion se
debera considerar la percepcion de los
pacientes sobre su nivel de bienestar.

En las ultimas décadas, se han producido
importantes cambios en la epidemiologia de las
enfermedades cronicas de la infancia y
adolescencia. Dichos cambios se relacionan
fundamentalmente con el aumento de la
sobrevida de nifios que, habiendo estado

criticamente enfermos, pueden sobrevivir,
muchos de ellos con secuelas. Hoy se cuenta
con nuevas posibilidades terapéuticas para
enfermedades que amenazan la vida tales como
el cancer, la infeccion por el HIV y enfermedades
metabalicas.

Ademas, enfermedades como el asma, la
obesidad y la diabetes son diagnosticadas y
reportadas con mayor precisién que antes.

Las enfermedades cronicas pueden afectar
radicalmente la vida de quienes las padecen,
alterando no solamente la salud fisica sino
también, el estado emocional, las relaciones
sociales y la autonomia; todo esto obliga a
considerar los resultados en salud en términos
no meramente de vivir mas sino también de
vivir mejor.

"

Se estima que alrededor del 10-20%
de la poblacion en edad pediatrica
puede presentar alguna condicion

crénica de salud.
o

Dentro de este porcentaje se incluyen no solo
enfermedades graves que pueden amenazar la
vida sino también otras mas frecuentes como
el asma, rinitis, migrafia y eccema atopico, que
también afectan la calidad de vida de quienes
las padecen.

==
Las tendencias actuales apuntan
al reconocimiento de las necesidades
de los pacientes mas que a la
enfermedad en si misma.
s

La redefinicion del problema “salud-enfermedad
cronica” lleva a un cambio en el modelo de
atencion, desplazando el propésito de las
acciones médicas de /a cura de la enfermedad
—predominante en el modelo médico
hegemanico- hacia dar respuesta a las
necesidades de los nifios y su familias y brindar
los cuidados que requiere la condicion cronica.
En un modelo centrado en el médico, la
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Calidad de vida relacionada con la salud

evaluacion de la capacidad fisica o funcional de
un individuo para el cumplimiento de las tareas
cotidianas y/o para desempefiar su rol en la

sociedad, es realizada por el médico y en esta
evaluacion, generalmente, no se contempla lo
gue siente o necesita el paciente.

Wy

Modelo de atencion tradicional

Proceso comandado y controlado por el médico
Foco centrado en los profesionales y el paciente
Enfasis  tratamiento de la enfermedad, episodico
Meta cura

Este cambio en la orientacion de los servicios
de salud conlleva también cambios en el
proceso de evaluacion de los resultados de la
atencion médica. En la discusion sobre politicas
de salud, el proceso de evaluacion de los
resultados es un elemento esencial en el
desarrollo de los programas asistenciales. Los
indicadores “duros”, como tasas de mortalidad,
de sobrevida, porcentaje de discapacidad y/o
tasas de re-hospitalizacion, resultan
insuficientes para medir la efectividad de la
atencion brindada, para elaborar futuras
propuestas o estrategias y para evaluar nuevas
intervenciones destinadas a nifios con
necesidades especiales de atencion.

“Los nifios con necesidades especiales de
atencion de su salud (NEAS) son aquéllos que
tienen, o que se hallan en riesgo elevado de
tener, una condicion croénica fisica, emaocional,
del desarrollo y/0 de comportamiento que
requieren servicios de salud, en calidad y
cantidad diversa y mayor a los que requieren los
nifios en general.” ( Maternal and Child Bureau’s
Division of Services for Children with Special
Health Care Needs. EEUU, 19395).

En las discusiones morales sobre temas
medicos y biolégicos, se ha reconocido que
los indicadores objetivos del estado de salud
o enfermedad son insuficientes y el criterio
de calidad de vida ha ido adquiriendo
importancia creciente y actualmente es
utilizado en contextos tales como
planificacion familiar, consejo genético,
eutanasia, final de la vida etc.

Modelo de atencion basado en las necesidades
especiales de salud

colaborativo
centrado en la persona y su familia
prevencién y promaocién de la salud, continuo

cuidado

Indicador de salud: variable susceptible
de medicion y capaz de evaluar el nivel
de salud y sus cambios.

En los Ultimos afios adquirieron relevancia

nuevos indicadores que permiten una evaluacion

holistica de la salud de las personas y una mejor

apreciacion del impacto de los programas

asistenciales.

Los nuevos indicadores deberian entonces

responder las nuevas preguntas:

= ¢Coémo estan los nifios?:,Como estan sus
familias?

" ¢Como impacta la enfermedad y el
tratamiento en la salud del individuo, en su
bienestar, en su calidad de vida?

= ¢Se adecuan los programas asistenciales a
sus necesidades especiales?

Hoy no alcanza conocer la enfermedad y la
repercusion objetiva que provoca; es necesario
comprender a la persona, saber como se siente,
fisica y psicolégicamente, como se relaciona con
otros y como puede llevar adelante su vida
cotidiana. Los indices de bienestar o autoestima,
las escalas o puntuaciones sobre el estado
funcional, el estado de salud y la calidad de vida
relacionada con la salud (CVRS) son algunos de
estos nuevos indicadores.

El estudio de la calidad de vida relacionada con
la salud se debio a la necesidad de tener mas y
mejores indicadores clinicos.
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CVRS en pediatria en Argentina. El comienzo de
investigaciones sobre CVRS infantil en Argentina
lleva aproximadamente una década, surgiendo en
su mayoria de inquietudes de profesionales que
trabajaban en instituciones donde se atienden
nifios con enfermedades cronicas o complejas.
Al principio se utilizaron sélo técnicas cualitativas
0 cuestionarios construidos ad hoc para cada
estudio. El uso de cuestionarios validados para
medir CVRS es mas reciente y depende de la
adaptacion transcultural de instrumentos
construidos en paises desarrollados.

A fines del afio 2006 se constituyd el Grupo de
Trabajo de Calidad de Vida en la Infancia de la
Sociedad Argentina de Pediatria con los
siguientes propositos: relevar el estado actual
del indicador en nuestro pais; realizar
actividades para la introduccion, difusion y
crecimiento del mismo; brindar asesoria y
promover la participacién en proyectos futuros.
Sus actividades continGan actualmente y se ha
fortalecido el intercambio de experiencias entre
instituciones y el trabajo colaborativo en
distintos proyectos.

Calidad de vida relacionada con la salud (CVRS)

La organizacién Mundial de la Salud (OMS]) ha

formulado las siguientes definiciones

= Salud: “estado de completo bienestar fisico,
mental, psicologico y social del individuo y no
solamente la ausencia de enfermedad”.

= Calidad de vida: “percepcion de los individuos
de su posicién en la vida en relacién a sus
metas, expectativas, normas e intereses, en
el contexto cultural y sistema de valores en
los que ellos viven”.

En la actualidad, se acepta que tanto la salud
como la enfermedad estan condicionadas por
situaciones que van mas alla de lo biolégico y
gue se vinculan con el comportamiento
individual, el ambito natural y social en el que
cada persona vive y los determinantes
economicos de su propia realidad.

El concepto de Calidad de Vida Relacionada con
la Salud involucra varios aspectos o
dimensiones, tales como apariencia fisica,
funcionamiento social, bienestar emaocional, vida
familiar, etc. Agrupa elementos tanto propios
(fisicos y mentales) como externos al individuo
gue pueden modificar su estado de salud.

"

Se puede definir a la CVRS como un
constructo multidimensional, que permite
evaluar desde la propia perspectiva de
los pacientes, los efectos que una
enfermedad y su tratamiento ocasionan
en la vida cotidiana de las personas.

"

Algunas historias concretas ayudan a

comprender el concepto.

= Pedro tiene 6 afios y varias veces al mes se
orina en la cama. Su papa intenté
tranquilizario contandole que a él le pasaba lo
mismo, pero él se siente avergonzado
cuando, de visita en casa de sus primos,
moja la cama.

= Ana tiene 14 afos y a los 7 recibio
quimioterapia por un tumor. Todas las
mafianas toma una pastilla para la tiroides vy,
desde hace unos meses, una segunda
pastilla, que segun le dijo su médica, la
ayudara para su desarrollo.

= Julian tiene 8 afios y vive en un barrio muy
humilde. Su mama le conté que cuando era
chico estuvo internado varias veces por
diarrea y bronquiolitis. Desde que empezo a
ir a la escuela no se ha vuelto a enfermar,
pero sus compafieros lo “cargan” por su baja
estatura.

= Paula es un adolescente de 17 afios que
sufre de migrafia desde |la pubertad.
Desde que toma un anticonvulsivante todas
las noches, la frecuencia e intensidad de
sus crisis han disminuido, pero sabe que
una noche de poco suefio es,
inevitablemente, seguida por una cefalea
intensa al dia siguiente.

¢, Cémo imaginamos que es la CVRS de estos
nifios? Cada uno tiene problemas relacionados
con la salud que causan impacto en diferentes
areas de sus vidas.
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"

Es importante tener presente que la
calidad de vida es particular y
dependiente de las necesidades, de la
historia y del contexto de cada persona.
o

En general, las medidas de CVRS consideran
los distintos aspectos de la vida de acuerdo a
los valores de los nifios y sus padres,
mientras que otras medidas de salud (como
estado de salud y capacidad funcional) reflejan
los valores de la comunidad cientifica.

La CVRS es considerada uno de los llamados
resultados percibidos por los pacientes (o

Patient Reported Outcomes en la
nomenclatura anglosajona). Al tomar en
cuenta la perspectiva del individuo, da cuenta
de una subijetividad tradicionalmente no
evaluada por la mayoria de los otros
indicadores utilizados en salud y que es una
dimension indispensable en la toma de
decisiones medicas.

En los siguientes cuadros pueden verse
algunas opiniones y definiciones de CVRS
elaboradas por nifios y padres atendidos en el
Hospital Nacional de Pediatria J. P. Garrahan y
por médicos del mismo hospital entrevistados
en el marco de dos diferentes investigaciones
llevadas a cabo por el Comité de Calidad de
Vida y Salud de dicho hospital.

______________

Un bien importante, que ayuda.

b o

Cémo uno esta después de “lo que paso”.

Cémo uno estéa o se siente, cémo vive, qué vida pueden llevar.

Coémo se siente uno en relacion a los demas.

Considerando distintos aspectos: fisico, emaocional, intelectual, social, econémico,

familiar, escolar, el juego, la higiene, el crecimiento, el estilo de vida.

Cuidarse.
Conocer y aceptar la enfermedad.
Atencién médica adecuada.

Cuidados paternales necesarios.

RO OAT RS

= No se relacionan, son diferentes.

= Relacion mutua.

m La salud determina la calidad de vida.

= La calidad de vida determina la salud.

Relacién entre la salud y calidad de vida:

Conclusién: La CVRS es definida como sinénimo de salud, integrada por distintos aspectos

de la vida, dependiente de la presencia o no de enfermedad, o a través de la comparacion

con un estandar externo.
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= Diferente percepcién entre pacientes y médicos sobre los efectos del tratamiento o la

enfermedad:

= |Importancia de la Informacién subjetiva y singularidad de los pacientes.

OL dVNOld

= Necesidad de “demostrar” a la familia lo que un nifio puede realizar.

= Considerar los efectos gue puede tener el tratamiento a largo plazo.

"

Sinénimo o semejante al concepto de salud.

= Mirada amplia, integral, que contemple diversos aspectos de la vida del paciente mas

alla de la patologia.
= Resaltar los aspectos positivos (no vinculados a la discapacidad).

- Mejorar las condiciones de vida y optimizar la calidad de atencion.

c o|npo

= Los pacientes tienen poca capacidad de opinar y decidir respecto al impacto subjetivo

de la enfermedad y el tratamiento.

= Los padres de los pacientes hospitalarios suelen tener carencias subjetivas y escasez

de recursos economicos.

= Los médicos pueden proveer consejos y soluciones a los adultos referentes.

"

Existen discrepancias entre lo que se piensa y se practica.

= Las motivaciones y el interés por la calidad de vida de los pacientes aparece
relacionado con experiencias personales de vida y profesionales y se ve facilitada por el

seguimiento, el tiempo disponible y la experiencia.

¢Como se mide la calidad de vida relacionada con la salud?

La calidad de vida relacionada con la salud
(CVRS) se mide utilizando cuestionarios y
escalas. La mayoria de los instrumentos estan
disefados para ser auto-administrados, o sea
que pueden ser contestados por los nifios y/o
los padres sin asistencia de un tercero, excepto
para algunos grupos de corta edad a los que se
los asiste en su administracion. En la actualidad
se los utiliza en papel (personalmente o por
correo), por teléfono y cada vez més a través de
medios electrénicos (palm o computadoras).

Los instrumentas para medir CVRS son en su
mayoria cuestionarios que incluyen una cantidad
variable de preguntas o items que recogen
informacion sobre diferentes aspectos de la
experiencia que se pretende medir, a los que
llamamos dimensiones o dominios (por ej:
apariencia fisica, funcionamiento social,

bienestar emocional, vida familiar; etc.). Cada
pregunta o item presenta distintas opciones de
respuesta (entre 3 y B) entre las que el
entrevistado debe elegir.

Los instrumentos o cuestionarios de CVRS se
suelen clasificar en dos grandes grupos:

= Instrumentos genéricos incluyen dominios
gue son comunes a todos los nifios (por
ejemplo: funcionamiento fisico, saocial,
bienestar emacional, vida familiar, escolar,
etc.). Son especialmente Utiles para
comparar nifios con diferentes enfermedades
cronicas entre ellos y/o con nifios sanos, y
en pacientes con mas de una condicion.
Aparte de los resultados obtenidos en cada
poblacion particular, permite la integracion de
los hallazgos entre distintas enfermedades o
intervenciones. Debido a su amplitud, las
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Calidad de vida relacionada con la salud

mediciones generales pueden no ser permiten la comparacion de la CVRS entre
sensibles a pequefios cambios en el estado nifios y adolescentes con diferentes
y/0 funcionalidad del nifio y podrian pasar por enfermedades o con mas de una
alto factores clinicos relevantes de la vida de enfermedad. Por otro lado, el esfuerzo de
los nifios, relacionados con aspectos desarrollo es tan importante que habria que
especificos de la enfermedad. considerar si se justifica realizarlo en

* Instrumentos especificos son los que condiciones de salud poco frecuentes.
profundizan en el impacto que determinadas
afecciones y/o tratamientos ocasionan en s
la CVRS, y con frecuencia miden ademas Tanto las mediciones genéricas como las
sintomas especificos. Son Gtiles sobre todo especificas tienen sus ventajas y
para evaluar cambios fisicos y efectos del debilidades en la evaluacion de CVRS.
tratamiento a través del tiempo. Por su o~
mayor capacidad de discriminacion y
prediccion, son especialmente Utiles para la La eleccién de un cuestionario genérico o de
evaluacion de intervenciones terapéuticas uno especifico dependera del objetivo primario a
en poblaciones particulares, y los mas evaluar y de las posibilidades. En ocasiones
utilizados para ensayos clinicos. No puede ser Gtil incluir ambos tipos de medidas.

W/

Nunca fue  Casi nunca Algunas Frecuente- Casi siempre
En el dltimo mes: un fue un veces fue un mente fue un fue un
¢en qué medida fue un problema para vos problema problema problema problema problema

Salud y actividades
Tener dificultades para caminar mas de una
cuadra?

Tener dificultades para correr?

Tener dificultades para practicar deportes o
hacer ejercicios?

Tener dificultades para levantar algo pesado?
Tener dificultades para bafarte o ducharte
so6lo?

Sobre la escuela

Tener dificultades para prestar atencion en
clase?

Tener dificultades para hacer el trabajo de la
escuela?

Tener dificultades para concurrir a la escuela
porgue tenias que ir al doctor o al hospital?

Existen cuestionarios especificos para evaluar congeénitas, fibrosis quistica, espina bifida y talla
CVRS en nifios y adolescentes para alergia, baja. En el Anexo | figuran algunas direcciones
asma, disminucién en la vision, enfermedades electronicas para explorar instituciones e
dermatologicas, patologia de la boca, cancer, instrumentaos para la evaluacion de CVRS.
enfermedad celiaca, déficit de atencion, paralisis También existen instrumentos con items que
cerebral, epilepsia, hemofilia, cefalea, exploran una sola dimension y otros que solo
enfermedad inflamatoria intestinal, diabetes, incluyen una pregunta como las escalas

artritis idiopatica juvenil, cardiopatias analoégico-visuales.
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EAV para nifios de 8 a 18 afios (EAVn) y padres (EAVp):

¢ Qué puntaje te/le pondria/s considerando que O es
que estd/s muy mal y 10 significa que estad/s muy bien?

(muy mal)

ol —[—l—I—l—I—l—=I—I—]—TI10

(muy bien)

EAV para nifios de 5 a 7 afios:

¢Como te parece que estas?

Muy mal

S

Mas o menos

©)

Muy bien

©

Fuente: Archivos Argentinos de Pediatria 2007;105 (4): 305-313.

Las respuestas que marca el paciente son
llevadas a un valor numérico (con operaciones
matematicas que varian segin el instrumento
utilizado) que muestra un valor promedio global
multidimensional y/o un valor correspondiente a
cada dimension de la CVRS indagada. Estos
valores obtenidos se llaman scores o
puntuaciones sumarias y son los que se utilizan
en las diferentes investigaciones en las que se
aplica el indicador CVRS.

Algunos instrumentos multidimensionales tienen
la alternativa de utilizar una seleccién mas
reducida de preguntas para obtener una Unica
puntuacion global. Por ejemplo, el Kidscreen52
es la version optima para la investigacion en 10
dimensiones de la CVRS mientras que la de 27
items puede ser de gran aplicabilidad en la
clinica; pero a la vez existe la posibilidad de
utilizar una version con sélo 10 de esos items
(Kidscreen-index) con la que se obtiene una
puntuacion Unica de CVRS aunque se pierde la
riqueza del contenido que informa la medida
multidimensional.

Versiones para nifios y padres. Es
recomendable que existan versiones paralelas
para nifios y para padres y que ambas sean

contestadas en forma independiente. El
contenido es el mismo pero puede cambiar la
manera de preguntar, incluso en algunas
versiones para nifios se introducen simbolos o
dibujos para facilitar la comprension.

Los estudios sobre concordancia entre la
perspectiva del nifio sobre su propia CVRS y la
perspectiva de sus padres han mostrado
diferentes resultados, predominando una
correlacion moderada. Influyen en esto variables
tales como: el instrumento de medicion, el
dominio analizado, la edad, el estado de salud,
variables de los padres, cémo se razona o
interpreta los items o los hechos, la relacion
nifio-padre, diferentes expectativas y puntos de
referencia, etc. A pesar de las discrepancias
encontradas, existe acuerdo en que la
perspectiva de los padres no debe
abandonarse: son la fuente de informacion mas
apropiada cuando los nifios no pueden relatar
su propia experiencia (estan muy enfermos o
son muy pequefios); es importante su punto de
vista para aportar informacion complementaria,
pueden ser muy Utiles en la informacién sobre
la historia médica, el comportamiento vy el
cuidado de la salud. Por otro lado, las mismas
discrepancias pueden ser Utiles clinicamente,
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sugiriendo areas de conflicto familiar o diferentes calidad de vida del paciente. En conclusién,
perspectivas que pueden afectar tanto la ambas miradas no son intercambiables sino
adherencia al tratamiento como la misma complementarias y necesarias.
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_________________________________/

Cuestionario Kidscreen-52 (versién argentina). Version para nifos.

item Opciones de respuesta

nunca casi nunca algunas  casi siempre  siempre
veces

Pensa en la Ultima semana:

.p.;{;"el;uvsoggdres tuvieron suficiente tiempo O O O O O

Maédulo 2

____________________________________/

Inventario genérico PedsQL 4.0 (version argentina). Versién para padres.

item Opciones de respuesta
nunca casi nunca algunas frecuentemente casi siempre
veces fue un
problema

En el altimo mes:

¢En qué medida fue un problema para su

hijo que otros nifios no quieran ser sus O O O O O

amigos?

—___________________________________

Child Health Questionnaire (CHGE- PF50) (versién argentina).

item Opciones de respuesta
todo el con mucha algunas pocas veces nunca
tiempo frecuencia veces

Durante las ultimas 4 semanas:

;Con qué frecuencia su hijo (a) se ha sentido
@
enojado (a) o molesto (a)? O O Q Q O

Calidad de vida relacionada con la salud
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En Argentina estan disponibles los siguientes

instrumentos:

= Child Health Questionnaire (CHQ):
Instrumento genérico de 50 items. Origen:
Estados Unidos. Versiones argentinas
adaptadas y validadas para padres de nifios
de 5 a 18 afos. Moroldo y cal. Clin Exp
Rheumatol 2001. Mail de contacto:
alfredo.eymann@gmail.com y
adlt@fullzero.com.ar

= PedsQL 4.0: Instrumento genérico de 23
ftems. Origen: Estados Unidos. Versiones
argentinas adaptadas y validadas para nifos
y adolescentes de 5 a 18 afos y para
padres de nifios de 2 -18 afios. Roizen y col,
Health Qual Life Outcomes, 2008. Mail de
contacto: mroizen@gmail.com

= Kidscreen: Instrumento genérico de 52
items. Origen: desarrollado
transculturalmente en 13 paises europeos.
Versiones argentinas adaptadas y validadas
para nifios y adolescentes de 8 a 18 afios y
sus padres. Berra y col. Arch Arg Pediatr
2008. Mail de contacto:
silvinaberra@gmail.com

= CDDUX: Instrumento especifico para
celiaquia. 12 items. Origen: Holanda.
Versiones argentinas adaptadas para nifios y
adolescentes de 8 a 18 afios y sus padres,
en proceso actual de validacion local para
evaluar las propiedades psicométricas.
Spirito F, Pico My col. Datos ain no
publicados. Mail de contacto:
mercedespico@yahoo.com.ar

Los cuestionarios de CVRS ya validados en
Argentina se encuentran aptos para su
aplicacion. Debido a una cuestion relacionada
con el uso de licencias (aunque sean de uso
gratuito) el profesional que tenga interés en
utilizarlos debe comunicarse con los contactos
mencionados en cada caso. Se indicara como
obtener los instrumentos y se brindaran las
instrucciones de uso.

un
Seleccién y/o construccion de
instrumentos para la medicion de CVRS
en nifios y adolescentes
o

El estudio de la Calidad de Vida en pediatria es
mas complejo que en la medicina del adulto
porque los nifios son sujetos sociales en
constitucién, con experiencia de vida limitada,
por lo que la evaluacion de CVRS es
especialmente dinamica y cambiante a traves de
las distintas edades. Se deben contemplar las
distintas etapas del desarrollo tanto en lo
referido a la comprension, memoria y tiempo de
atencion como a la interpretacion de su
subjetividad en relacion a deseos, intereses,
motivaciones y preferencias.

En los instrumentos para nifios se mantienen los
dominios bésicos que se consideran en los
instrumentos para adultos (fisico, social,
psicolégico) pero cobran distinta importancia
relativa y cambian los items que los constituyen,
a la vez que se agregan (o quitan) otros
dominios de importancia potencial (por ejemplo:
dominio escolar en nifios versus laboral en
adultos). También se pone mas cuidado en el
formato de los cuestionarios, de tal manera que
sean atractivos, simples, con instrucciones
comprensibles, cortos, con menos opciones de
respuesta a menor edad y con ayuda de dibujos
en los instrumentos para nifios mas pequefos.
Por otra parte, existen importantes diferencias
entre las enfermedades de los nifios y los
adultos: a pesar de tratarse del mismo
diagnostico pueden variar la etiologia, las
manifestaciones clinicas y/o las complicaciones.
Ademas existen enfermedades especificas de
los nifios.

"

Es inadecuado utilizar en nifios
instrumentos construidos previamente
para adultos.

"

¢Pueden utilizarse los mismos instrumentos
para todas las edades? Nuevamente la
respuesta es no; se necesitan diferentes
versiones por grupos de edad, que contemplen
cambios necesarios en el contenido, el lenguaje
y la organizacion. Las distintas versiones por
grupos de edades se justifican por el diferente
impacto de los distintos aspectos de la CVRS a
distintas edades (actividades cotidianas,
autocuidado/autonomia, juego). Por otra parte,
segun la edad son muy diferentes las habilidades

41

OL dVNOld

c OINPOIN

pnjes | UOD BpeUOIJR|aJ BPIA 3P pepljen



=)
F
o
g
4
o
14
o

Maédulo 2

Calidad de vida relacionada con la salud

de un nifio para leer y comprender las
preguntas, utilizar escalas, definir un periodo de
tiempo y recordar hechos, para fijar la atencion,
para interpretar su subjetividad.

Cuando es necesario medir CVRS el primer
paso es buscar si existe un instrumento, un
cuestionario ya elaborado, que se corresponda

con el objetivo del estudio (disponibilidad y
aplicabilidad). Es recomendable la utilizacién de
instrumentos disponibles porque se plantea la
posibilidad de comparar resultados entre
distintas culturas o poblaciones. Por otra parte,
la construccion de un nuevo instrumento es un
proceso complejo.

Revision de la bibliografia

Instrumento
NO si
Construccion de un nuevo Utilizacion de un cuestionario
cuestionario existente
Creado Creado en otra
localmente cultura
Validacion *

T

Adaptacion transcultural

Fuente: Curso sobre construccion de cuestionarios en salud. IECS (Dra. V. Irazola).

El proceso de creacion de los cuestionarios para
evaluar CVRS se basa en la revision de la
literatura existente sobre el tema, en la consulta
a expertos y en grupos de discusion con
miembros de la pablacion diaria (nifios/as,
adolescentes, madres/ padres, etc.). Estos
ultimos aportaran las bases fundamentales
sobre las que se creara el cuestionario.

Una vez desarrolladas las preguntas y
construido el cuestionario se debe comprobar
que las puntuaciones que se obtienen para cada
dimension cumplen con las llamadas
“propiedades psicométricas” del instrumento

(confiabilidad, validez y sensibilidad al cambio). A
este Ultimo proceso en su conjunto se lo llama
“validacion”.

Una vez validado el cuestionario, es importante
en el momento de utilizarlo tener en cuenta el
contexto en el cual se aplicard y mantener la
forma de administracion y el algoritmo de
puntuacion recomendado por quienes han
desarrollado el cuestionario ya que cualquier
modificacion podria afectar las propiedades
mencionadas anteriormente y por tanto podria
llevar a interpretaciones erréneas de los
resultados obtenidos.
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Propiedades psicométricas que se evallan:

Validez: Grado en que el método de medicion mide aguello que pretende medir. No existe un gold

estandar para medir CVRS (validez de criterio).

Se utiliza la validez de constructo: se establece el cumplimiento o no de hipétesis sobre asociaciones entre

lo que se mide y otros conceptos establecidos o aceptados (por ejemplo: a mayor gravedad de la

enfermedad, peor CVRS).

Sensibilidad al cambio: Capacidad de detectar los cambios si €stos son importantes o significativos.

Permite valorar el tamafio del efecto de las intervenciones en forma longitudinal.

Confiabilidad: Reproducibilidad, estabilidad y coherencia de la medicién: en el tiempo (test-retest), entre

diferentes entrevistadores (inter-rater), entre diferentes preguntas relacionadas al mismo concepto

subyacente (consistencia interna).

Para confiabilidad en la ejecucion (test-retest e inter-rater) se utilizan coeficientes de correlacion (Pearson,

Spearman) o mediciones de concordancia (Kappa). Para la consistencia interna, se utiliza el coeficiente

alfa de Cronbach. Se aceptan como mediciones confiables coeficientes >0,7 para comparacién de grupos

y > 0,9 para anélisis individuales.

Adaptacién transcultural. El contexto cultural
donde se ha desarrollado el instrumento
determina los parametros especificos desde
los que se interpreta el concepto de CVRS y
también condiciona la forma de preguntar, es
decir, cuéales son las palabras y frases mas
apropiadas. Para poder utilizar un instrumento
de CVRS que fue desarrollado en una cultura
diferente es necesario llevar a cabo un proceso
de adaptacion local siguiendo una metodologia
sistematica para lograr versiones del
instrumento que sean equivalentes y
comparables a la version original. La
metodologia consensuada internacionalmente
se denomina “adaptacion transcultural” y se
puede resumir en las siguientes fases
principales:
= traduccion al idioma del pais en el que se
quiere utilizar,

= revision por expertos,

= aplicacién en muestras de la poblacion en la
que se realizara el estudio,

= retrotraduccion o traduccion inversa al
idioma original y evaluacion de la
comprension.

Una vez que se cuenta con la version
adaptada, ésta debe someterse nuevamente a
un proceso de validacion, de manera tal de
comprobar que se mantienen las propiedades
psicométricas de la version original.

Esta adaptacién cultural serd necesaria no soélo
cuando se utilice el cuestionario en un idioma
distinto, sino también en los casos de
diversidad cultural de una misma lengua.

Es importante aclarar que antes de trabajar con
cualquier cuestionario es importante solicitar la

autorizacion de los autores de la versién original.
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Aplicaciones del indicador CVRS
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Las aplicaciones actuales del indicador CVRS en vida real de los pacientes, comprender su
pediatria son muy amplias, aunque constituyen perspectiva e involucrarlos en su atencion.
alin un campo en expansion. Se pueden La utilizacién de CVRS con esta finalidad
mencionar las siguientes aplicaciones: todavia esta poco desarrollada.
= Investigacion clinica: se utiliza la CVRS como * Salud publica: la CVRS es una variable a
medida de resultado de distintos estudios, medir en la poblacion que se estudia o sobre
para evaluar tratamientos o intervenciones, la que se pretende intervenir, posibilitando
ya sea en ensayos clinicos, en la evaluacion comparar resultados, identificar poblaciones
QN longitudinal de nuevos tratamientos, o para vulnerables y asignar recursos. Ain mas, la
=) evaluar la utilidad de programas y recursos. calidad de vida debe ser considerada como
= = Actividad asistencial: el indicador puede ser un indicador de éxito en los programas
:8 una variable para la medicion de resultados sanitarios, tanto de aquéllos que se dirigen a
E pero ademas puede facilitar el didlogo en la la pesquisa y el control de enfermedades
consulta y mejorar la relacion médico como los dirigidos a la promocion de la salud
paciente al permitir valorar implicancias en la en general.

= Evaluacion de la eficacia de un programa de entrenamiento fisico para nifios y
adolescentes con parélisis cerebral midiendo la CVRS con un instrumento genérico
Holanda. Arch Pediatr Adolesc Med 2007;161(11):1075-1081.

= Medicion de la CVRS utilizando la version espafiol argentina del PedsQL 4.0. Se utilizo
como medida de resultado dentro de un ensayo clinico que evaluaba el tratamiento
con corticoides en nifios con Distrofia Muscular de Duchenne. Debido a que este
tratamiento no es curativo, era muy importante evaluar el resultado final sobre la
CVRS de los efectos de los corticoides: benéficos sobre la funcionalidad y perjudiciales
debido a los numerosos efectos adversos. Este estudio mostré que luego de un afio la
CVRS mejoraba acompafiando la mejoria en la funcionalidad motriz, y no soélo en la
puntuacion fisica sino también en la psicosocial. Documento presentado en 15%
Annual Conference of the International Society for Quality of Life Research.
Montevideo, Uruguay 22-25 de Octubre 2008, resumen 26, A41.

= Una revision bibliografica reciente (BMC Pediatrics 2009,9:6) encontro 12
publicaciones en las que se utilizaron diferentes instrumentos para evaluar la CVRS en
nifios sobrevivientes de cirugia cardiaca a corazon abierto.

= Se evaluo la calidad de vida de nifios que habian recibido un transplante hepatico en
un hospital de comunidad de la ciudad de Buenos Aires (Quality of life in pediatric liver
transplantation in a single-center in South America. Pediatr Transplant 2009, Sep 7.
Epub ahead of print.

= Evaluacion del impacto del divorcio en la calidad de vida de nifios en edad escolar.

Impact of divorce on the quality of life in school-age children. Rio J. J Pediatr
20089;85(6):547-552.

Calidad de vida relacionada con la salud
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= Cuando se interroga a los nifios y padres participantes de estudios de validacion sobre
Su experiencia como participantes, la mayoria valora como muy positivo el haber
podido expresarse sobre estos aspectos de su vida como pacientes y cuidadores.

= Una experiencia reciente con adolescentes diabéticos (Diabetes Care
2008;31:1521-1526) mostré que el uso asistencial del Pedal 4.0, monitorizando la
CVRS y discutiendo los resultados de los cuestionarios en la consulta mejoraba la
CVRS de los pacientes, evaluada con otro instrumento.

OL dVNOld

= Un estudio realizado en Espafia mostro que los estudiantes provenientes de familias
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de inmigrantes referian peores niveles de CVRS que los nativos del lugar (Pantzer, K.,
Rajmil, L., Tebé, C., Codina, F., Serra-Sutton, V., Ferrer, M., Ravens-Sieberer, U.,
Simeoni, M. & Alonso J. (20086). Health-related quality of life in immigrants and native
school aged adolescents in Spain. J Epidemiol Community Health, 60,694-6398).

= En un estudio realizado en Bahia Blanca con nifios y adolescentes, utilizando el
instrumento Kidscreen-27 version espafiol argentina, se encontro: 1) Los
adolescentes poseen una peor CVRS que los nifios y las nifias. 2) Entre los
adolescentes: la puntuacion mas alta fue para “apoyo social y relacién con los pares”;
las puntuaciones mas bajas se observaron en “estado de animao”; las mujeres tienen
la percepcion de CVRS mas baja, siendo el “bienestar fisico” y la “auto-percepcion”, las
menos favorables. 3) Casi 4 de cada 10 nifios y adolescentes son victimas del
“bullying” (aceptacion socialrechazo-agresion). En Ingeniero White se eleva a 6 de
cada 10. 4) La CVRS percibida por nifios, nifias y adolescentes de Bahia Blanca,
presento valores inferiores a los presentados en Espafia.

Epidemiologia Ambiental, Sub-Secretaria de Gestion Ambiental, Municipalidad de Bahia

Blanca.
Estudios realizados en Argentina: en la pagina relacionados con CVRS infantil realizados en
web de la Sociedad Argentina de Pediatria, en la nuestro pais hasta la fecha (segin un reciente
seccion del Grupo de Calidad de Vida en la relevamiento del grupo)

Infancia, pueden encontrarse los estudios
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Ejercicio de Integracion y Cierre

WA —
A. Analice cada una de las situaciones y escriba su respuesta [7
Vg |
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K ud trabojo en el consudtorio de seguimiento de una
nstitucidw donde se atienden ninos y adolescentes
sanos y también pacientes con enfermedades cronicas.
Ud: deseaw incorporawr como- herramiento asistencial uv
instrumento- de medicidw de CVRS que le provea
informaciow sobre lov situaciow de loy pacientes av sw
cargo-y que ademds le permitov mediv el nivel de CVRS de
w grupo- cow determinada patologia, por ejemplo- asmaw
wobesidad y compararla con law poblacidw de sanos.
:Qué caracteristicas deleria tener un instrumento- que
le resuldte adecuado para sus objetivos?

Maédulo 2

H ud:. trabajo en un consudtorio-donde se atiender
pacientes asmdticos. EL newmondlogo-del equipo-propone
realigow unw ensayo- UNLCo-parar COMPOawar Ui ruAeNo-
tratamiento- preventivo- con el estondar. Las variables
que se medivdn como- resultado- sonw el numnero-de
consultas al servicio- de emergenciavy loy valoves de lov
espirometiia. A Ud. se le ocurre que evwiqueceriov el
estudio- incovporow el indicador CVRS dentro-de las
vawiables o mediv. Ew este caso; ;Qué tipo-de instrumento-
le resultowiow mas util?

Calidad de vida relacionada con la salud
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Bl Ariel es wn adolescente de 15 anios de edad, nacido-en
low ciudad de Buenos Aires, tercer hijo-de una fomiliov de
clase media bajo al que; avloy 3 anoy de edad, se
anoy tiwvo- unaw recadar enwv medulov Gseav y testiculos
recitbio- un trasplante alogénico-de méduwla sseav (el
donante fue sw hermanoy) y desde entonces sw
enfermedad se encuentra evv remision. Presenta como-
efectos towrdios catowatus, hipotiroidismo, insuficienciov
gonadal, sindrome metabdlico-y diabetes tipo-2. Sus
catoratos no- requieresn aunv tratoumiento- quiviw gicos,
recibe diowiaumente levotiroxina, atorvastatino y
menformina. Mensualmente se aplica testosterona de
depdsito- inyectable. Cursov el colegio- secundario- cow
chicos doy anioy menores que ély le cuesto relacionarse
conw ellos. Concuwrre al hospital dos veces al mes.
;Como-cree Ud. que Ariel calificowiow siw CVRS? Env unav
escalavde 0 av 100 ;qué puntuyje cree ud. que Ariel se
adjudicawiov e lav dimensidw fisicow de suw CVRS? ;Y e lov
dimensiov psico-social?

Puntuacionw globals ...
PUNBUACIOW FUSCOU, . . .
PUNBUACAOIV PSACO-SOCAAL, ...

A continuacidw figura wnw formudawrio- del instruwmento-
genérico-PedsQL 4.0 completado-por el paciente mientras
esperaba ser atendido-en una consudta hospitadario.

OL dVNOld
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En el dltimo mes (UN mes), en qué medida fue un problema para vos ...

=)
F
o
g
4
o
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o

SOBRE MI SALUD Y ACTIVIDADES Nunca Casi Algunas Frecuen- Casi
fue un nunca veces temente siempre
problema fue un fue un fue un fue un
problema problema problema problema
1. Tener dificultades para caminar méas de una . 1 o 3 a
cuadra?
2. Tener dificultades para correr? . 1 2 3 4
3. Tener dificultades para practicar deportes o hacer . 1 o 3 4
(g ejercicios?
4. Tener dificultades para levantar algo pesado? . 1 2 3 4
E 3. Tener dificultades para bafiarte o ducharse solo? . 1 2 3 4
= 6. Tener dificultades para ayudar con las tareas de la
5 o para &y o 1 ) 3 4
0O :
E 7. Sentir dolores o molestias? [ ] 1 2 3 4
8. Tener poca energia? . 1 o 3 4
SOBRE MIS EMOCIONES Nunca Casi Algunas Frecuen- Casi
fue un nunca veces temente siempre
problema fue un fue un fue un fue un
problema problema problema problema
1. Sentirte asustado o con miedo? . 1 2 3 4
2. Sentirte triste o decaido? . 1 2 3 4
3. Sentirte enojado? 0 1 2 3 .
4. Tener dificultades para dormir? . 1 2 3 4
5. Preocuparte por lo que te pueda pasar 0 1 o 3 .
cOMO ME LLEVO CON LOS DEMAS Nunca Casi Algunas Frecuen- Casi
fue un nunca Veces temente siempre
problema fue un fue un fue un fue un

problema problema problema problema

1. Tener dificultades para llevarte bien con otros . 1 o 3 a
chicos de tu edad?

2. Que otros chicos de tu edad no quieran ser tus 0 1 o 3 4
amigos?

3. Que otros chicos se burlen de vos? 0 1 2 3 [4]

4. Tener dificultades para hacer cosas que otros de . ’ o 3 a

tu edad pueden hacer?
5. Tener dificultades para hacer las mismas cosas
gue tus compafieros y/0 amigos?

0 1 2 3 4

SOBRE LA ESCUELA Nunca Casi Algunas Frecuen- Casi
fue un nunca VECES temente siempre
problema fue un fue un fue un fue un
problema problema problema problema
1. Tener dificultades para prestar atencién en clase? . 1 2 3 4
2. Olvidarte de las cosas? . 1 2 3 4
3. T dificultad h | trabajo de |
ener dificultades para hacer el trabajo de la . 1 o 3 a
escuela?
4. Faltar a la escuela porque no te sentis bien? . 1 2 3 4
5. Faltar a la escuela porque tenés que ir al doctor o 0 1 5 3 .

al hospital?

Calidad de vida relacionada con la salud
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Puntuaciow total: 77,28.
Puntuacidw fisicou: 100.
Puntuaciow psico-social: 64,29.

tl calculo- de la puntuacidnw av powrtiv de las respuestas de
loy ttems requiere unaw operacién matematica simple
pevo-cuyo- desawrrollo-excede Loy objetivos de este ejercicio-

(Env qué medidow estas puntuaciones “reales” coincidesv
cow lay que Ud. imagind?

En funcion de lav informaciow recogida ; qué
intervenciones se podrion plantear?

Compare sus, ¢spuestas con las que figuran
en lar Claveide Respuestas.

49
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Calidad de vida relacionada con la salud

Conclusiones

Se requieren nuevos indicadores para evaluar
los cambios epidemiolégicos y la inclusion de la
perspectiva del paciente y su familia en la
evaluacion de la atencion.

La medicién de la CVRS es un aporte muy Util en

la practica asistencial, en la investigacion clinica
y en la salud publica.

Lecturas recomendadas

Se requieren instrumentos pediatricos validados
y adaptados culturalmente, de los cuales hay
varios disponibles en nuestro medio.

La evaluacion de la CVRS se deberia integrar a
la practica cotidiana. jEs posible!

-

n

. Consiglio E, Belloso W. Nuevos indicadores

clinicos. La calidad de vida relacionada con la
salud. Medicina (Buenos Aires) 2003;
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. Eiser C, Morse R. Quality of life measures in

chronic diseases of childhood. Health
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Clave de respuestas. Ejercicio Inicial

W AN ~—7
A. Ildentifique Verdadero o Falso en los siguientes enunciados
Vg ]

1. Falso. Evaluar CVRS implica la medicion subjetiva de cada sujeto sobre su estado de salud integral.

2. Falso. Quien mejor puede evaluar la CVRS de un paciente es &l mismo.

3. Falso. El compromiso emaocional de los padres no s6lo no impide que puedan valorar la CVRS de
sus hijos cuando padecen enfermedades croénicas, sino que, ademas, su perspectiva resulta
particularmente Util.

4. Verdadero.

5. Falso. Una condicion socioecondmica desfavorable y/o un nivel de instruccién muy bajo no

impiden la medicion de la CVRS de un paciente, aunque en algunas situaciones puede requerir
mayor ayuda externa.

6. Falso. Los procesos de produccion y validacion de instrumentos demandan mucho esfuerzo y
recursos. Siempre que fuera posible, es preferible adaptar instrumentos desarrollados en otros
paises que desarrollar otro nuevo en cada pais. Utilizar los mismos instrumentos hace posible la
comparacion entre poblaciones.

7. Verdadero.

8. Falso. La evaluacion de la calidad de vida de los pacientes también resulta importante en la tarea
asistencial.

9. Verdadero.

10. Verdadero.
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Clave de respuestas. Ejercicio de Integracion y Cierre

"N e 4
f A. Analice cada una de las situaciones y escriba su respuesta
W, Vg |

OL dVNOdd

n Deberia ser un instrumento genérico (para comparar grupos con patologias diferentes o sanos)
gue cuente con cuestionarios para los grupos etarios con los que Ud. trabaja y cuyo tiempo de
administracion y formato se adapte a su modalidad de trabajo.

H Considerando que todos los pacientes tienen la misma patologia y que la principal modificacion
gue se espera con el tratamiento es en la sintomatologia relacionada con la enfermedad, seria
conveniente usar un instrumento especifico que tenga la mayor sensibilidad para detectar
diferencias entre los grupos comparados. Una opcién interesante puede ser combinar un
instrumento genérico con un especifico dado que toda enfermedad crénica puede repercutir en
la CVRS en aspectos que excedan la sintomatologia.

c o|npo

ﬂ Ariel. Como se explico en la seccion de aplicaciones, en la practica asistencial este tipo de
cuestionarios no solo sirve para medir CVRS sino que facilita el dialogo con el paciente y su
familia acerca de aspectos importantes en su vida cotidiana. En este caso, mas alla de las
puntuaciones, lo mas importante seria abordar las respuestas marcadas como “4” o “casi
siempre fue un problema” (enojado, que otros chicos se burlen, no poder hacer las mismas
cosas que otros chicos, faltar al colegio para ir al hospital). En relacién a esos items seria
conveniente profundizar el interrogatorio y segun lo que surja aconsejar al paciente y/o su
familia, tal vez derivar a otro especialista, o simplemente escuchar.
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Anexo 1: Links de interés

1.

©® N O g &

10.
11.

Proqolid-Patient-Reported Outcomes and Quality of Life Instruments Database:

www.PROQOLID.org/
BiblioPRO: www.bibliopro.imim.es

Cochrane Collaboration - Health Related QoL Methods Group:
www.cochrane.org/cochrane/mwdfield. htm#HRQL

MAPI Research Institute: www.mapi-research.fr/

Health and Quality of Life Outcomes: www.hglo.com/home
Medical Outcomes Trust: www.outcomes-trust.org

CDC Healthy Days: www.cdc.gov/hrgol

ISOQO0L: www.isoqol.org
The KIDSCREEN Project: http://kidscreen.diehauptstadt.de/

Child Health Questionnaire: www.thechg.com/index.html
PedsQL: www.pedsqgl.org

Grupo de Trabajo de Calidad de Vida de la Sociedad Argentina de Pediatria:
www.sap.org.ar/institucional_grupotrabajo_calidad.php
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Anexo 2: Para reflexionar...

... Tanto el nifio como el adolescente seran
comprendidos como “productos sociales”,
resultantes del medio en el que viven, de los
espacios vivos en la organizacion urbana, la
escuela, la familia y de sus normativas y su
mundo material. Pero al mismo tiempo que
interactla forma parte de ese mundo solo o
en asociacion con sus semejantes... y es esta
participacién activa y constructiva la que
permite entender politica y culturalmente la
condicién de infancia y sus transformaciones,
derechos y oportunidades necesarias para la
construccion de un sistema de indicadores.
Francisco Pilotti (1995) define un marco
teorico para el analisis de los sistemas de
atencion de la infancia, en el cual establece una
distincion entre los conceptos de nifio e
infancia. El concepto de nifio “se refiere a la
dinamica del desarrollo del nifio desde un
enfoque individual a través del cual
eventualmente este llegara a ser adulto,

mientras que el concepto de infancia
corresponde a una estructura social
permanente, si bien se caracteriza por el hecho
de que los actores que la integran lo hacen
transitoriamente en un proceso de permanente
recambio.” Por tanto la infancia concebida
como categoria estructural se encuentra en
permanente interaccion con otras estructuras,
afectando los cambios a nivel social y siendo a la
vez afectada por los mismos. Desde esta
perspectiva es posible realizar el anélisis de la
categoria infancia en su interaccion con otras
categorias tales como clase, etnias, género, asi
como su relacion con otros grupos (adultos en
general, jubilados, etc.), elementos a partir de
los cuales se pueden identificar con mayor
precision las diversas formas de inequidad que
generalmente afectan a la infancia, en lo que
respecta a status juridico, relaciones de poder,
distribucion de recursos y oportunidades
economicas y sociales.
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Capitulo 3
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Por un nifio sano
en un mundo mejor

Alergias alimentarias




= Definir alergia alimentaria (A.A.). =" Realizar la evaluacion de un nifio con
sospecha de alergia alimentaria a traves
=* Explicar la etiologia de las principales de la historia clinica, el examen fisico y
alergias alimentarias. las pruebas diagnosticas.

=" Conocer los mecanismos fisiopatologicos = Manejar las diferentes alternativas
implicados en las alergias alimentarias. terapéuticas para los sintomas

. - . especificos de las alergias alimentarias.
== Describir la clinica de las alergias

alimentarias mas frecuentes en la
infancia.

Esquema de contenidos

o Etiologia

Principales alimentos y
aléergenos implicados

Evaluacion de un nifio con
sospecha de A.A.

Historia clinica Pruebas diagnodsticas
Anamnesis y examen fisico

e [ l

Exploraciones Examenes

generales especificos
In vitro/In vivo _

Manejo terapéutico
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Alergias alimentarias

Introduccion

Algunos alimentos que para la mayoria de las
personas representan fuentes de energia y
complemento en una alimentacion saludable,
para un porcentaje (1 a 3% en adultos y 4 a 6%
de nifios) de la poblacién son factores que
provocan alergias y en ciertos casos pueden
incluso ocasionar la muerte.

Es probable que el hombre haya sufrido alergias
alimentarias (A.A.) desde los albores de su
historia. Hace mas de 2000 afios Hipacrates
relatd los primeros problemas gastrointestinales
y urticaria por la ingestion de leche. El filosofo
romano Lucrecio expreso, “lo que para unos es
un alimento, para otros puede ser un venena”.
Sin embargo, los primeros casos documentados

de A.A., aparecen a principios del siglo XX. Las
primeras descripciones de reaccion anafilactica
al huevo y pescado se remontan a los siglos XVI
y XVII respectivamente.

Los efectos adversos a los alimentos incluyen un
amplio espectro de reacciones locales y
sistémicas provocadas por la ingesta, inhalacién
0 contacto con alimentos. El patron y la
intensidad de las manifestaciones clinicas son
muy variables, y en general no patognomonicas.
Esta respuesta heterogénea es el resultado de
una serie de acontecimientos donde estan
implicados, entre otros, los alérgenos
alimentarios, el tubo digestivo, el sistema
inmunolégico, la edad y los 6rganos diana.

Aspectos conceptuales

Se utiliza la frase “reacciones adversas a los
alimentos” para describir un conjunto de
diferentes tipos de efectos que se producen
después de la ingestion de alimentaos, que
incluyen en particular intolerancia, aversion e
intoxicaciones alimentarias. De ahi la necesidad
de delimitar bien el campo de estudio y la
nomenclatura.

Los téerminos alergia, hipersensibilidad,
intolerancia pueden ser confundidos. Sin
embargo los mecanismos de produccion son
diferentes y a efectos del manejo diagnostico y
terapéutico deben ser reconocidos y
diferenciados.

e
La Academia Europea de Alergia e
Inmunologia Clinica, define como
reaccién adversa a los alimentos a
cualquier efecto anémalo producido
por la ingestién, contacto o
inhalacién de un alimento.
"

Estas pueden ser:
Reacciones téxicas: afectan a cualquier
individuo cuando recibe una dosis suficiente.

Reacciones no toxicas: dependen de una
susceptibilidad individual.

En el afo 2003, la World Allergy Organization,
propuso una nueva nomenclatura segun la cual
las reacciones adversas a los alimentos de
origen no téxico se dividen en:

- Hipersensibilidad no alérgica (antes
denominada intolerancia). Se caracteriza por
ser dosis-dependiente, es decir, las
manifestaciones clinicas son mas intensas
cuanto mayor sea la cantidad de alimento o
aditivo alimentario ingerido. Esta relacion a la
dosis-respuesta puede no existir en las A.A.,
de tal forma que, en algunos casos con dosis
muy pequefas pueden dar lugar a una
respuesta clinica exagerada.

En la hipersensibilidad no alérgica, se

encuentran reacciones debidas a diferentes

mecanismos:

m Enzimaticos, como es la intolerancia a la
lactosa y los errores congénitos como la
fenilcetonuria.

m Farmacologicos, ya sea por sustancias
afnadidas a alimentos o presentes en ellos
de forma natural, como es el caso de la
tiramina en quesos afiejos.




"

Alergia Alimentaria (A.A.): Cuando se haya
demostrado que la reaccién tiene un
mecanismo inmunitario. Es decir, que son
reacciones adversas de hipersensibilidad a
un alimento o componente alimentario
normalmente inocuo.

"=

Las A.A. se subdividen en funcién de la
participacion o no, de anticuerpos de la clase
IgE en:
m Las mediadas por IgE que presentan
efecto inmediato.
m Las no mediadas por IgE que son
retardadas.

Reacciones adversas

/

Toxicas

Alergias alimentarias

N

Mediada por IGE

Fuente: modificado de \World Allergy Organization 2003.

No mediada por IGE

\

No toxicas

\

Hipersensibilidad no alérgica

Enzimatica

Metabodlica

Farmacologicas

» /

Hipersensibilidad Es la causa de signos o sintomas reproducibles objetivamente, que se inician con la
exposicién a un estimulo definido a una dosis tolerada por las personas normales.

Atopia Es una tendencia familiar o personal a producir anticuerpos IgE en respuesta a dosis
bajas de alérgenos, generalmente proteinas, y a desarrollar sintomas tipicos de asma,
rinoconjuntivitis o eczema/dermatitis.

Alergia Es una reaccion de hipersensibilidad desencadenada por un mecanismo inmunolégico.

Anafilaxia
sistémica.

Es una reaccion grave, que compromete la vida, generalizada o de hipersensibilidad

Fuente: The EAACI nomenclature task force. Allergy 2001;56:813-24.
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También existen falsas reacciones alérgicas como las siguientes:

m Alimentos que pueden desencadenar alergia pero dan sobrecarga de histamina: pescado, huevos y fresas.

B Absorcion de grandes cantidades de aminas biégenas tras la ingestion abundante de quesos fermentados,

pescados ahumados o ciertas legumbres.

B Personas sensibles pueden experimentar sensaciones de nerviosismo tras ingerir queso o chocolate, lo que

no se debe confundir con una alergia.

B Aditivos como el aspartamo, los benzoatos, colorantes (tartrazina), glutamato monosédico, nitratos,

nitritos, parabenos y sulfitos pueden dar alguna reaccion de intolerancia; sin embargo, las verdaderas

reacciones alérgicas a aditivos son muy poco frecuentes.

B Reacciones no alérgicas a frutas, suelen dar una irritacién alrededor de la boca, debido a los acidos

naturales de ciertos alimentos como el tomate o la naranja.

m Diarrea debida al exceso de azlcar de un zumo de frutas.

Fuente: Modificado O F F A R M 2004;23(9)0ctubre.

Epidemiologia

Si calculamos la cantidad total de alimentos que
ingerimos en nuestra vida, que suele rondar las
100 toneladas, es facil darnos cuenta que la
alimentacion representa la mayor carga
antigénica a la que se ve sometido nuestro
sistema inmunitario.

Se viene observando sobre todo en los paises
desarrollados un aumento de la prevalencia de
las enfermedades alérgicas. Se calcula que tres
millones de niflos menores de 18 afios, tenian
una alergia alimentaria en 2007, un aumento
del 18% respecto a 1997, segun los Centros
de Control y Prevencion de las Enfermedades
de los EE.UU.

A pesar de la ausencia de datos concretos que
permitan calcular la frecuencia precisa debido
entre otros factores a la falta de uniformidad de
los métodos diagnosticos y la disparidad
conceptual, la OMS estima que entre 1 a 3% de
los adultos y entre 4 a 6% de los nifios
presentan alergia alimentaria.

Algunos autores indican que las alergias
alimentarias son cuatro veces mas frecuentes en
el nifio que en los adultos. Un porcentaje
desproporcionadamente alto de sujetos cree
(erréneamente) ser alérgico a un determinado
alimento. A pesar que la prevalencia estimada de
esta patologia oscila entre un 4 a 6 % en nifios
hay un estudio donde la percepcion de los padres
de alergia en sus hijos es del 25%.

El espectro de los alimentos responsables de las
A.A. es variable en funcion de la edad. La

frecuencia de las alergias a las proteinas
animales decrece con la edad mientras que
inversamente aumentan las debidas a las
proteinas vegetales.

Una de las particularidades de la A.A. en
pediatria es su probable regresion espontanea,
tanto mas cuanto aparece de forma mas
temprana. Ello es muy claro en el caso de la
Alergia a las Prateinas de la Leche de Vaca
(APLV), donde la gran mayoria se resuelve antes
de los 2 afios y de forma excepcional puede ser
persistente. Es bueno recordar que el hombre es
el inico mamifero que se alimenta de la leche de
otras especies.

Con respecto a otros alimentos como la carne y
el huevo siguen una tendencia similar hacia la
regresion, sobre todo, cuando el primer contacto
se ha producido antes de los 6 meses de edad.
Menos posibilidad de tolerancia posterior es el
caso del pescado, y en el caso de los frutos
secos 0 leguminosas casi nunca se logra.

Dos de cada tres nifios con APLV tienen
antecedentes familiares de atopia, asociado mas
fuertemente al fenotipo materno. El riesgo de
atopia se incrementa cuando los padres o
hermanos presentan una enfermedad atopica
(20 a 40% y 25 a 30%, respectivamente) y es
aln mayor si ambos padres la tienen (40-60%).
Pareceria haber entonces una predispaosicion
genética, pero la expresion fenotipica de alergia
depende de una compleja interaccion entre los
factores genéticos y los ambientales.
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existan reacciones cruzadas. Estas reacciones se
™" basan en homologia en distintos niveles:

Los alimentos siempre han jugado un ]
papel importante en la identidad cultural
de la humanidad.
"=

La modificacion de los habitos alimentarios en ]
los Ultimos afios como la incorporacion de kiwi o
mango, en la cultura occidental ha dado lugar a
la descripcion de nuevos cuadros de alergias
alimentarias por comidas consideradas
anteriormente exaticas.

Se mencionan en la literatura méas de 170
alimentos que pueden originar diferentes
reacciones adversas que dependen de la edad y ]
de los habitos alimentarios. Sin embargo,
cuando se excluyen las sensibilizaciones sin
expresion clinica, la mayor parte de los
pacientes reaccionan so6lo a unos pocos
alimentos. Su prevalencia puede variar con la
edad, con factores asociados a la exposicion a
los alérgenos y, fundamentalmente, a procesos
de maduracién inmunolégica vy fisiologica.

Los alérgenos alimentarios son proteinas de
origen animal o vegetal y se llaman
trofoalérgenos. Suelen ser glucoproteinas que
representan una minima porcion del alimento

Compartir determinantes de especies
filogenéticamente cercanas como los
alérgicos a gambas pueden ser alérgicos o
estar sensibilizados (sin expresion clinica)
a la langosta.

Compartir determinantes por analogia
funcional. Es decir, tener proteinas
comunes entre alimentos distantes a nivel
taxonémico. Son proteinas de reserva de
semillas de productos de diferentes
familias. Ejemplos: las glicininas que se
encuentran en las leguminosas (mani),
frutos secos y el coco.

Reacciones cruzadas atribuidas a
panalérgenos. Se denominan
“panalérgenos” a un grupo de proteinas
conservadas por la evolucién debido a que
desempefan una funcién importante en
las especies vegetales o animales. En el
reino vegetal es donde mas se observan
estas reacciones cruzadas, y son
indispensables para la defensa de las
plantas, de organismos predadores o
necesarias en situaciones de estrés
abiético (frio, calor, sequia, salinidad, etc.)
y que explicarian estas reacciones.

pero tienen una gran potencia biologica, es Dentro de los panalérgenos vegetales
decir, reducidas cantidades pueden podemaos citar:
desencadenar sintomas importantes. La parte m Proteinas PR (Pathogenesis Related

del alérgeno que suele ser reconocida se llama

epitope.

La frecuencia relativa de los trofoalérgenos

implicados en las alergias reflejan las ]
costumbres alimentarias de cada pais.

La respuesta inmunitaria frente a hidratos de

carbono o grasas, suelen ser nulas, ya que son
estructuralmente muy parecidos en todas las

especies animales y vegetales.

Se sabe que una determinada IgE puede

reconocer antigenos diferentes. En las alergias ]
alimentarias se observan reacciones cruzadas.

La base etiopatogénica de este hecho se

fundamenta en que el anticuerpo reconoce soélo

una cadena corta de aminoacidos del antigeno, el

epitope, por lo que basta que dos proteinas se

asemejen en unos cuantos aminoacidos para que

Proteins) son grupos de proteinas
llamadas PR2, PR3, Ej.PR4 que estan
relacionadas con el sindrome latex-fruta.
Las proteinas transportadoras de lipidos
(LPT) son muy resistentes a cambios de
temperatura, ph y actuarian por
sensibilidad digestiva, dando cuadros
graves y se asocian a las familias de las
Rosaceaes como el durazno, damasco,
ciruela, etc.

Las prafilinas, son proteinas que integran
el citoesqueleto celular y estan presentes
en casi todas las células eucaridticas, son
los panalérgenos mas sensibles y se los
asocia mas frecuentemente a
sensibilizacion por via inhalatoria,
expresando el sindrome de alergia oral.
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"

Es muy importante considerar que el
hombre se sensibiliza a alimentos por via
oral en etapas tempranas de la vida por

un fallo del mecanismo de tolerancia

inmunolégica. A mayor edad la
sensibilizacion es por via respiratoria
para las alergias asociadas a
aeroalérgenos y alimentos.
o

= Alimentos y alérgenos
implicados

La mayor parte de las alergias alimentarias
mediadas por Ig E pueden atribuirse a un
pequefio grupo de ocho alimentas, que algunos
han llamado “los grandes ocho”: leche de vaca,
huevo, pescado, crustaceos, mani (cacahuete),
soja, nueces Yy trigo. Esos alimentos son
responsables de mas del 90% de las reacciones
alérgicas a los alimentos moderadas y graves.

/.

Alergia alimentos

Nifios
Leche
Soja
Huevo
Trigo
Pescado
Nueces
Mani

Adultos
Nueces
Mani
Pescado
Mariscos

Fuente: Modificado Burks \W. Food Allergens. Curr Opin Allergy Clin Immunol 2001,1:243-8.

Leche

Constituye el Unico alimento de los mamiferos
recién nacidos. La composicion de la secrecion
lactea se adapta en cada caso a las
necesidades de crecimiento de cada especie y
presenta variaciones en funcién del tiempo. El
desarrollo fisico del nifio es relativamente lento
comparandolo con las crias de otras especies
de mamiferos ya que en el hombre la compleja
maduracion del sistema nervioso prima sobre el
aumento de masa corporal.

En la especie humana la leche inicial, el calostro,
€s una secrecion de poco valor energético pero
rico en sustancias inmunolégicamente activas.
En semanas posteriores varia disminuyendo la
cantidad de inmunoglobulinas y aumentando la
proporcion de lactosa vy lipidos. La leche humana
madura, en comparacién con otros mamiferos,
tiene un contenido proteico bajo (0,9-1,1g/dl
versus 3,5 g/dl en la leche de vaca) y dentro de

esta cifra las proteinas con funcion plastica
representan una cantidad menor de 0,9 g/dI
teniendo el resto de las proteinas
(inmunoglobulia A, transferrina, lisozima)
funciones distintas de las nutricionales.

e
La lactancia materna exclusiva,
promueve el desarrollo de la tolerancia
oral a los alimentos.
"

Este efecto protector (que recibe el bebé a
través de la lactancia) es debido a la exposicion
disminuida a proteinas ectopicas, a la
proteccion pasiva proporcionada por la IgA
secretada por la leche materna, y/o los
factores solubles de la leche humana, que
inducen la maduracién precoz de la barrera
intestinal y la respuesta inmune del lactante.
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La leche de vaca es mucho mas rica en
proteinas que la humana y quizas es el primer
antigeno alimentario, no homalogo, con que el
ser humano entra en contacto de forma
conocida, por ello, no es de extrafiar que, en la
primera infancia, es el alimento que produce
mayor numero de A.A.

Los principales alérgenos se encuentran en las
proteinas sericas de la leche de vaca, siendo
responsables de la APLV, la beta-lactoglobulina
la alfa-lactoalbimina, y en menor grado,
seroalbumina bovina y en las caseinas (alfa,
beta y kappa).

La beta-lactoglobulina es la proteina que induce
con mayor frecuencia reacciones adversas. Su
secuencia peptidica guarda gran homologia con
la globulinas de la leche de oveja y de cabra. La
seroalbumina bovina es una proteina
heterogénea con un peso molecular de 66,5
kD y representa el 1% del contenido proteico
de la leche de vaca.

La alfa-lactoalbumina representa el 4% de la
proteina total y comparte epitopes comunes
con la ovoalbumina de la clara de huevo, lo que
explica que algunos nifios alérgicos a la
proteina de la leche de vaca sean también a la
ovoalbumina de la clara de huevo. La caseina
es un factor de persistencia, de modo que los
nifios que tienen reaccién especifica frente a la
caseina, habitualmente tardan mas tiempo en
superar la alergia.

APLV se puede encontrar inclusive en nifios
alimentados exclusivamente con leche
materna. Su incidencia en este grupo es
baja, aproximadamente del 0,5%. Su
presentacion en general es leve a moderada
dado que la concentracién de la proteina de
la leche de vaca, en la leche humana es
100.000 veces menor.

Huevos

La ovoalbimina y el ovomucoide de la clara son
los principales alérgenos, siendo el Gltimo
resistente a la coccién. La yema de huevo es
menos antigénica que la clara, aunque contiene
las livetinas, entre las que se encuentra la alfa-
livetina, que se identifica con la albimina sérica
del pollo, y puede ser sensibilizante y
responsable del sindrome ave-huevo. En este
sindrome se observa primero sintomas de
alergia respiratoria por Ag. de aves (Ejemplo:

plumas) y posteriormente desarrollan la
hipersensibilidad alimentaria al huevo. Es mas
frecuente en adultos, pero en nifios
predominan los sintomas digestivas y
respiratorios sobre los cutaneos y la tolerancia
a veces no se logra.

Pescado

La capacidad alergénica del pescado se debe a
las parvoalbiminas, que representan
aproximadamente el 30% del tejido muscular y
gue suelen resistir la coccion. Las especies de
pescados involucradas con mayor frecuencia
en las reacciones alérgicas son los gadiformes
(bacalao, merluza), los peces planos (lenguado
y gallo); menos el salman, los clupeiformes
(sardina, boqueron) y el atin. El pescado
también puede dar lugar a otras reacciones
adversas por su poder liberador de histamina.
Existen especies como el atin, que suelen ser
muy ricas en histamina, sobre todo si no se
consumen demasiado frescos (degradacion de
histidina a histamina).

Mariscos

Ademas de ser ricos en histamina, tienen un
gran poder liberador de ésta, por ello no
siempre es facil valorar si existe una alergia o
no. La gamba es la que suele dar mas
problemas alérgicos y a veces presenta
reaccion cruzada con el langostino y el
cangrejo de mar.

Frutas

A pesar de lo que expresa la cultura popular
los citricos y la frutilla tan nombrados como
causantes de alergia, no son los mas
alergénicos. Las fresas son las mas conocidas,
su hipersensibilidad se debe a su alto poder
liberador de histamina. También es frecuente
observar alergias a otras frutas como kiwi,
mango, etc. La alergia al platano es
infrecuente. En algunas zonas de Europa el
durazno es el principal alérgeno y puede haber
reacciones cruzadas con otras frutas como
damasco, ciruela, peras, manzanas.

Frutos secos

La nuez, castafa y avellana son las que
producen la mayoria de reacciones, que suelen
ser muy violentas, tanto a nivel cutaneo como
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respiratorio, dando lugar en bastantes
ocasiones a shocks anafilacticos. La alergia a
frutos secos suele estar asociada a alergia a
diversos poélenes. La mayoria de los individuos
con alergia a avellana estan sensibilizados a
pélenes de abedul y de avellano.

El sindrome latex-fruta se da por la asociacion
entre la heveina, una proteina del latex que
presenta epitopes comunes con la quitinasas
de clase | que se comporta comao alérgeno de
determinadas frutas como la castania, kiwi,
mani, banana y que explicaria la aparicion de
sintomas con la ingesta de dichas frutas en
pacientes alérgicos al latex.

Leguminosas

Sobre todo el mani y las lentejas son los méas
conflictivos. El mani se emplea como aditivo
saborizante o aromatizante y el consumo de
pequefias dosis es suficiente para provocar
manifestaciones alérgicas muy graves. El
principal alérgeno, el Ara h 1, es una
glicoproteina que tiene gran similitud quimica
con las vicilinas, proteinas presentes en
semillas de diversas plantas como lentejas y
guisantes e incluso semillas de sésamo. El
problema de esta alergia alimentaria es que es
raro que desaparezca con los afos. En cuanto
a la soja, suele tener un poder antigénico igual
a la leche de vaca.

Cereales

De las alergias a cereales, las mas
importantes son al trigo y la soja. Los
alérgenos mayoritarios del trigo son albaminas
y globulinas que a veces pueden producir
reactividad cruzada con poélenes de gramineas.
En la soja se ha identificado como alérgenos
mayoritario una proteina termolabil de 25
aminoacidos. La soja puede estar presente
como alérgeno oculto en embutidos y bolleria y
hasta un 15% de los nifios con A PLV, en
especial los no mediada por Ig E pueden
desarrollar sensibilizacion a la soja si se les
administran férmulas de soja como sustitutiva
de la leche de vaca.

Los estudios que han analizado la evolucion
natural de estas alergias indican que la alergia
a la soja y cereales suele superarse también
tipicamente en la edad preescolar.

Otros alérgenos

El apio, mostaza, sésamo producen cuadros de
alergia alimentaria. El tomate, crudo o cocinado
es un elemento habitual en la alimentacion y
suele producir como manifestacién el sindrome
de alergia oral.

Aditivos

Se entiende por “aditivo alimentario” cualquier
sustancia que, normalmente, no se consume
como alimento ni se usa como ingrediente
caracteristico en la alimentacion,
independientemente de que tenga o no valor
nutritivo. Si una sustancia es afadida a un
alimento con un proposito especifico, es
considerada un aditivo directo, por ejemplo, el
dulcificante aspartamo, usado en bebidas,
yogurt y goma de mascar. Los aditivos
indirectos de alimentos son aquéllos que se
convierten en parte del alimento, aunque en
cantidades insignificantes, lo cual puede suceder
durante la manipulacion, empaque o
almacenamiento.

En realidad, se desconoce la incidencia y
prevalencia de las reacciones adversas a
aditivos, debido a la falta de estudios
controlados.

Alérgenos de alimentos modificados
genéticamente

La tecnologia de la modificacién genética nacio
en la década de 1970 y uno de sus avances
mas notorios es la creacion de nuevas
variedades de plantas agricolas. Desde
entonces, en varios paises, entre los cuales la
Argentina es uno de los principales, cada afo se
siembran muchos millones de hectareas con
cultivos transgénicos comerciales, como soja,
algodon, tabaco, papa y maiz. Esta demostrado
que la utilizacién de un gen codificador de una
proteina alergénica de un alimento, puede
transformar al alimento genéticamente
modificado (AGM) en alergénico para los
individuos sensibilizados al alimento fuente. Sin
embargo, la utilizacion de AGM no debe
constituir un problema vy, por ahora, no se han
comunicado reacciones alérgicas con estos
alimentos. Existe una normativa para evaluar la
alergenicidad potencial estos alimentos e
impedir, si fuera necesario, su futura
comercializacion (FAO-WHO, 2001).

64



= Factores favorecedores en la
alergia alimentaria

No estan precisados los factores que pueden
favorecer la aparicion de reacciones alérgicas no
mediadas por IgE. Muchas de ellas son de
patogenia compleja, en las que se involucran
también mecanismos de autoinmunidad por
ejemplo en la enfermedad celiaca. En cambio, si
se ha observado que diversos factores pueden
actuar, conjunta o separadamente, en la
aparicion de reacciones mediadas por respuesta
IgE ante un alimento determinado, como son:

m Frecuencia de su consumo. Depende, en
gran parte, de los habitos alimentarios de
la pablacién.

m Capacidad alergénica propia de cada
alimenta.

m Presentacion del alérgeno. Dosis minimas
de antigeno ingeridas en forma aislada o
esporadica con largos intervalos de tiempo
(semanas o meses) pueden favorecer la
respuesta IgE. Para algunos autores el
factor mas sensibilizante en APLV, seria la
administracion de tomas aisladas de
formula adaptada en nifios con lactancia
materna. Se ha descrito también
sensibilizacion con expresion clinica en
nifios alimentados exclusivamente con
lactancia materna por prateinas bovinas
vehiculizadas a través de la secrecion
lactea materna.

m Alta capacidad de respuesta Ig E. En los
pacientes conocidos como “de riesgo
atopico”, (con alta incidencia de
antecedentes alérgicos familiares), valores
elevados de Ig E sérica y poli
sensibilizaciones a los mas variados
alérgenos.

m Edad de introduccion en la alimentacion del

nifio. El moco de la mucosa intestinal esta
reducido durante las primeras semanas de
vida, ya que la mucina esta solamente
presente en bajas concentraciones en el
recien nacido. Los recién nacidos carecen
de Ig A e Ilg M en las secreciones
exocrinas y la Ig A secretora (s-lg A) esta
ausente en el nacimiento y permanece baja
durante los primeros meses de vida

m El uso de inhibidores de la bomba de
protones, mas la produccién de acido
gastrico relativamente baja durante el
primer mes de vida, pueden jugar un papel
en la patogénesis de la alergia alimentaria.

La cesarea y la utilizacion de antibiéticos en los
primeros meses de vida producen alteracién en
la formacion de una flora intestinal normal. La
gran variedad de microorganismos del cuerpo,
colectivamente denominados microbiota, llevan a
cabo funciones esenciales para nuestra
supervivencia. Algunos microbios producen
vitaminas y otros nutrientes esenciales. Muchos
metabolizan alimentos que no podemos digerir
por nosotraos mismaos. También descomponen
farmacos y toxinas y regulan multiples aspectos
de la inmunidad innata y adquirida, protegiendo
al organismo huésped de infecciones y de
inflamacion croénica, y también, posiblemente, de
muchos trastornos de base inmunolégica. Los
bebés que nacen por via vaginal son colonizados
por bacterias fecales y vaginales de la madre, los
nacidos por cesarea inicialmente se ven
expuestos a bacterias que se originan del
ambiente hospitalario y del personal de atencién
meédica. Ademas, los nifios nacidos por cesarea
también tienden a experimentar una demora en
el acceso a la leche materna, la cual ejerce una
poderosa influencia sobre la microbiota
intestinal.

Fisiopatologia

El sistema inmune intestinal es capaz de
discriminar entre las proteinas extrafias dafiinas
0 patogenas y las inocuas. En este proceso
intervienen diferentes mecanismos,
inmunolégicos no inmunolégicos o barreras
mecanicas como la secrecion de acido gastrico

y enzimas prateoliticas. Estos Ultimos digieren
proteinas transformandolas en moléculas menos
antigénicas, ya sea disminuyendo su tamafio o
alterando su estructura.

Otras barreras fisicas incluyen la produccion de
moco Y la peristalsis; éstas disminuyen el
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contacto de alérgenos alimentarios potentes
con la mucosa gastrointestinal.

Dentro del sistema inmune de la mucosa
intestinal estan:

m Un tipo de receptores en las células
epiteliales denominados tol-Hike receptors
(TLR).

m Las células dendriticas, capaces de
percibir patrones moleculares de bacterias
y microorganismos y presentarlos al resto
del sistema inmune.

m La Ig A secretora.

m El tejido linfoide asociado con el intestino:
Gut Associated Lymphoid Tissue (GALT).

m Las Ig G e Ig A especifica.

En condiciones fisioldgicas, los alérgenos
alimenticios intactos o digeridos parcialmente,
en el lumen intestinal encuentran a las células
M que los captan, atraviesan la mucosa
intestinal para que se inicie la respuesta inmune
y llegan al GALT. Una vez establecida esa
respuesta se realiza una presentacion muy
abundante a linfocitos B y T en esa zona, para
desencadenar una respuesta inmune adaptativa.
Ademas, se activan mecanismos de tipo
regulador, que hacen que la respuesta inmune
ejerza su funcién dentro de limites que no sean
dafiinos para el propio organismo. Actlan como
intermediarios, la interleuquina (IL) 10y el TGF
(factor transformante de crecimiento) beta, e IL
reguladoras, que inhiben el desarrollo de una
respuesta mayor. El equilibrio entre estas
respuestas permite que se produzca tolerancia
o hipo reactividad frente a antigenos de
alimentos y de bacterias comensales, al tiempo
que se desarrolla una respuesta inmune contra
bacterias patogenas.

La tolerancia oral es la falta de respuesta

inmunolégica a los antigenos alimenticios que
han atravesado la mucosa intestinal.

La hipersensibilidad a alimentos es el resultado
de la pérdida o ausencia de tolerancia y el tipo
de respuesta ante la presencia de un alérgeno
puede ser muy variable. En las A.A.
generalmente se habla de 3 tipos de
mecanismos implicados (tipo |, Il o IV segun
Clasificacion de Gell y Coombs), que pueden
coexistir en un mismo individuo.

Reaccion de tipo | o dependiente de Ig E: es la
forma mas frecuente de alergia alimentaria y es
una reaccion de tipo inmediato. Tras una primera
exposicion, el sujeto es sensibilizado y produce la
sintesis de anticuerpos especificos que suelen
ser inmunoglobulinas de clase E (Ig E), que
guedan expuestas en la superficie de mastocitos
y bastfilos. Tras una segunda exposicion el
antigeno se fija a las Ig E, lo que da lugar a la
desgranulacion de los mastocitos y basofilos y a
la ulterior liberacién de mediadores quimicos:
histamina, leucaotrienos, factores de agregacion
plaguetaria, prostaglandinas, etc. El foco puede
ser intestinal, bronquial o generalizado.

Reaccion de tipo Il o por inmunocomplejos: se
produce por la interaccion del antigeno con los
anticuerpos circulantes Ig G o Ig M, que forman
complejos inmunitarios y dan lugar a cascadas
bioguimicas de naturaleza inflamatoria. Es un
tipo de reaccion semiretardada. Los sintomas
suelen ser sobre todo de tipo digestivo.

Reaccion de tipo IV o reaccion celular mediada
por linfocitos T: se debe a la interaccion del
antigeno con linfocitos T sensibilizados que
liberan citoquinas. Es una alergia de accion
retardada. Los sintomas son digestivos.

Clinica

Existen tres patrones de respuesta de acuerdo
al tiempo de presentacion.

Reaccion precoz o inmediata: se caracteriza
porque la sintomatologia tiene un inicio o
aparicion brusca (generalmente entre 1 minuto
a 2 horas), los sintomas mas frecuentes
incluyen erupcién morbiliforme o urticariana,

edema en labios y cara, estornudos, prurito
nasal y broncoespasmo; en casos
excepcionales, el cuadro puede debutar como
un choque anafilactico. Esta reaccion ocurre
generalmente después de la ingestion de
pequefias cantidades de alérgeno, todos estos
sintomas se relacionan con reacciones de
hipersensibilidad mediada por Ig E.

66



Reaccion intermedia: se caracteriza porque
los sintomas comienzan a desarrollarse entre
2 hs. a 1 dia después de la ingesta. Los
sintomas predominantes son vomitaos y diarrea;
para producir ésta reaccion generalmente se
requieren cantidades moderadas del alérgeno y
alrededor de un tercio de pacientes en este
grupo tiene pruebas cuténeas de escarificacion
positivas.

Reaccién tardia o retardada: se caracteriza
porque los sintomas se presentan generalmente
despues de 1 dia de la ingesta, por lo que se
hace mas dificil establecer una relacion causa
efecto. Los sintomas mas frecuentes son los
gastrointestinales (diarrea) y los cutaneos
(eczema); este grupo de sintomas esta mas
relacionado con una reaccion de
hipersensibilidad retardada, sin embargo en un
20% de los pacientes de este grupo, puede
demostrarse la presencia de Ig E especifica.

OL dVNOld

= Sintomas de las reacciones alérgicas a los alimentos 8_‘
=
Respiratorios * Rinitis o congestion nasal (@]
® Estornudos n
® Asma - Broncoespasmos
® Tos
® Sibilancias
Cutaneos ¢ Inflamacién de labios, boca, lengua, cara y/o garganta (angioedema)
¢ Urticaria
¢ Erupciones o enrojecimiento
¢ Prurito
® Eccema
* Dermatitis atopica
Gastrointestinales  ® Dolor abdominal
e Diarrea o constipacion
e \/omitos, nauseas
e Colicos
e Hemorragia digestiva
Sistémicos e Shock anafilactico (generalizado grave)
De acuerdo a las formas clinicas de anafilactico, pero, mas a menudo, esta precedido
presentacion podemos hablar de sintomas de sintomas menores, como molestias
extragastrointestinales y sintomas abdominales o urticaria, en relacién con
gastrointestinales. exposiciones previas al alimento sensibilizante.
Los alimentos son la causa mas frecuente de
A) Sintomas extragastrointestinales anafilaxia en la poblacion general y los que con
Sistémicos Anafilaxia: mediada por Ig E es la més frecuencia causan choque anafilactico en el >
manifestacion mas importante y severa. Se nifio son la leche de vaca, pescado y mani, y en el a
estima su aparicion en el 1-2 % de los casos de adolescente y adulto, el maniy los frutos secos. r ]
hipersensibilidad inmediata a alimentos. Afecta a Cutaneos: urticaria y/0 angioedema constituyen Lg
multiples 6rganos y sistemas, manifestandose los signos mas frecuentes. Pueden aparecer Q
con dolor abdominal, nduseas, vomitos, diarrea, aislados, o asociados con sintomas y signos en /)
disnea, cianosis, dolor toracico, urticaria, otros érganos o en el contexto de una reaccion Q)
angioedema, arritmia, hipotension y shock. Suele anafilactica grave. Las lesiones urticarianas —T
aparecer entre 1 minuto a 2 horas, tras la suelen aparecer sUbitamente, acompafiadas de 3
ingesta del alimento, aunque se han comunicado intenso prurito, con localizacion, tamario e D
casos raros de anafilaxia sistémica horas intensidad muy variables. Un sintoma muy grave -
después de ingerir el alimento sensibilizante. Es es la posible aparicion de edema de glotis. A E)I'
posible que la primera manifestacion de alergia veces las lesiones urticarianas no son evidentes y ]
alimentaria sea un episodio de choque s6lo se observa prurito intenso y sensacion de E)
(7))
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calor con eritema localizado o generalizado. B) Sintomas gastrointestinales
Rara vez la urticaria cronica es producida por
alergia alimentaria.

En la dermatitis atopica las caracteristicas
patogénicas y clinicas parecen indicar que este
proceso es resultado de una hipersensibilidad,

Dentro del espectro de las manifestaciones
digestivas tenemos desde las claramente
mediadas por Ig E a las no mediadas por Ig E.
Hipersensibilidad Gastrointestinal Inmediata:

. L . mediada por Ig E. De aparicion brusca con
compatible con el estadio final de una reaccion

cutanea tardia, con activacion de linfocitos Th2
por las células de Langerhans portadoras de Ig E.
Respiratorios: pueden ser asma, rinitis,
hiperreactividad bronquial, y hasta otitis media
serosa, si bien estos sintormas son mas
frecuentes por alérgenos inhalatorios.

nauseas, dolor abdominal de tipo célicos,
vomitos dentro de 1 a 2 horas de la ingesta del
alérgeno y diarrea dentro de las 2 a 6 hs.
Puede ir asociado a sintomas respiratorios o
cutaneos. Los alimentos implicados son: leche,
huevo, soja, cereal, pescado o mani.
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Manifestaciones Nauseas, dolor abdominal.
\Vémitos, diarrea.
Frecuente asociacion con atopia.

Estudio Hipotonia gastrica y piloroespasmo.
Prateinas implicadas Leche, huevos, soja, cereales, pescado o mani.

Evolucion 80% se resuelve con eliminacion de la dieta.
Excepto pescado, mani.

Fuente: Modificado de: Sampson HA. JPGN 2000;30(1).

Sindrome de alergia oral: mediado por Ig E. ocasionalmente broncoespasmo. En los chicos
Aparece inmediatamente al contacto con el mas grandes es tipico por durazno, melén, kiwi
alérgeno. En forma practica podemos y es muy frecuente en pacientes con alergia a
considerarlo una forma de urticaria de pélenes, por reactividad cruzada con proteinas
contacto localizada en la orofaringe. La estructurales o de defensas de los polenes que
manifestacion en piel puede iniciarse con el estan muy extendidas en todo el reino vegetal
solo contacto del alimento involucrado en el (profilinas). No suele ocurrir con las mismas
labio, con eritema, angioedema y urticaria, frutas o verduras cocinadas, siendo la

incluye prurito, edema, y/o hormigueo en termoalabilidad una explicacion pausible de su
labios, lengua, paladar u orofaringe y tolerancia.

v

Manifestaciones orales Sensacion de quemazon.
Prurito, eritema.
Sintomas de comienzo inmediatos.

Prateinas implicadas Frutas frescas y vegetales.
Frecuente reaccion cruzada con polen y latex.

Fuente: Maodificado de: Sampson HA. JPGN 2000;30(1).

Alergias alimentarias
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Sindrome de enterocolitis: mediada por
células T productoras de citoquinas. Aparece
entre 1 a 3 horas posterior a la ingesta del
alérgeno, con deshidratacion, acidosis,
nauseas, vomitos, hipotonia, hipotensién en el
15%, palidez, letargo y distension abdominal
con diarrea a veces con sangre a las 5 a 8 hs.
Los alimentos implicados son: leche, soja,
arroz, aves, pescado. Realizar pruebas de
desafio es de riesgo porque puede
desencadenar hipatension/shock.

Enteropatia por proteina alimentaria: mediada
por células T. Vomitos, saciedad temprana,
distension abdominal, edema, hipoalbuminemia.
Es decir, presenta una diarrea con sindrome de
mal absorcién intestinal con anticuerpos para
enfermedad celiaca negativos. Presentan lesion
de la mucosa intestinal, leve a severa atrofia
intestinal a veces en parches, puede
observarse infiltrado de linfocitos
intraepiteliales. A veces se presenta como
enteropatia perdedora de proteinas con severo
impacto en el crecimiento. Siendo
desencadenada por los alérgenos de la leche,
soja, cereales, huevo, pescado.

Esofagitis eosinofilica: La expresion clinica de
este cuadro es la del reflujo gastroesofagico
que no responde al tratamiento habitual. Es
mas frecuente en nifos mas grandes y ain en
adultos, los cuales pueden tener ademas dolor
abdominal, intermitente o esporéadico y puede
agravarse con disfagia.

Para el diagnéstico es necesario la endoscopia
con biopsia donde se encuentra un denso
infiltrado eosinofilico en lamina propia y
diferenciar con lesiones por reflujo
gastroesofagico (que también puede tener
eosinofilos en la mucosa) a través del recuento,
con mas de 15 a 20 eosinéfilos por campo,
caracteristica distribucion de los mismos,
incluso en acumulos formando micro abscesos,
o en la superficie luminar de la mucosa o en
fragmentos sueltos de células escamosas con
numerosos eosindfilos, con inflamacion y
fibrosis en la lamina propia.

Gastroenterocolitis eosinofilica: el mecanismo
involucrado es mixto, mediado por células Ty
por IgE. En dos tercios de los pacientes hay
eosinofilia periférica, es poco frecuente y se
caracteriza por el infiltrado eosinofilico en
tejidos gastrointestinales. Se clasifica en
formas: mucosas, muscular y serosa. El
compromiso de la mucosa se asocia a
sintomas como diarrea, naduseas, vomitos,
sangrado o mal absorcion. Si afecta el intestino
delgado, puede presentarse con enteropatia
perdedora de proteinas y retraso de
crecimiento. La forma muscular se manifiesta
con sintomas obstructivos y la serosa con
ascitis eosinofilica. Es frecuente el fallo de
crecimiento y la dismotilidad gastrica.

Proctitis y Proctocolitis: no mediado por Ig E.
En general son nifios eutroficos, sin irritabilidad
y cuyo Unico sintoma es el hallazgo de estrias
de sangre en la materia fecal, en general con
moco. Se presenta en el primer trimestre de la
vida, con una edad media de 2 meses. El 60%
de los nifios esta alimentado exclusivamente
con leche materna. En raras ocasiones la
intensidad del sangrado puede requerir
endoscopia digestiva baja para realizar
diagnostico diferenciales. Presentan eosindfilia
periférica leve, generalmente sin anemia.

Constipacion: controvertida su presentacion
como parte de las alergias alimentarias. Se
asocia a pujos y tenesmo preevacuatorio, rash
peri anal y fisuras.

Célicos e irritabilidad: Definiendo calico del
lactante como “llanto e irritabilidad por mas de
tres horas, por lo menos tres veces por
semana, por un periodo de tres semanas”.
Puede presentarse en los cuadros de APLV no
mediada por Ig E

Vémitos: A veces los vomitos son parte de
un cuadro de reflujo gastroesofagico que no
responde al tratamiento habitual. Pudiendo
presentarse en el primer semestre de la
vida con mal progreso de peso. El
mecanismo inmunolégico involucrado es
mediado por linfocitos.
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Alergias alimentarias

Evaluacion del nifio con sospecha de alergia alimentaria

Desde el analisis de los signos y sintomas
tener en cuenta:

m Respuesta gastrointestinal inmediata
(prurito oral, vomitos, diarrea) luego de un
alimento.

m Deposiciones con maoco y sangre en un
lactante.

m Sindrome de mal absorcion/enteropatia
perdedora de proteinas.

m Vomitos, diarrea, disfagia signos
subagudos o cranicos.

m Falla en el crecimiento y desarrollo.

m Sintomas gastrointestinales en pacientes
atopicos.

m Colico infantil, reflujo gastroesofagico y
constipacion crénica que no responden a
manejo tradicional.

Existen factores que incrementan la posibilidad
de alergia alimentaria como causante de
enfermedad gastrointestinal:
m Niflos menores de 3 afios.
m Reaccion aguda proxima a la ingestion de
un alimento en particular.
m Asociacion a enfermedades atépica como
dermatitis atopica (eczema), asma.

m Historia familiar de atopia.
m Reaccion aguda alérgica a otro alimento.

= Historia clinica

e
El abordaje diagnéstico debe partir
de la elaboracion cuidadosa
de la historia clinica.
"

La anamnesis debe incluir la descripcion de la
alimentacion detallada del paciente, leche
materna y artificial complementaria o
suplementaria, biberones esporadicos. Sintomas
presentes, su relacion temporal con la ingesta
del alimento supuestamente implicado,
frecuencia con la que ha ocurrido el suceso,
descripcion del cuadro clinico, reproductibilidad
o no del episodio cuando ingiere el alimento
implicado, factores precipitantes, antecedentes
familiares.

Los datos a indagar en la anamnesis deben
incluir la clinica, los referentes al alimento y al
paciente.

Referentes a la clinica ¢ Sintomas (los descritos como frecuentes).
¢ Tiempo de aparicion (reaccion inmediata o < a 1 hora es propia de alergia

a alimentos).
e (Gravedad.
e Frecuencia.

e Tiempo transcurrido desde el Gltimo episodio.

Referentes al alimento e Identificacion del alimento.
¢ Estado del alimento (crudo, cocinado, completo o parte, etc.).

e Cantidad ingerida.

¢ Tolerancia previa y/o posterior (descubre sensibilizaciones ya superadas).

e Reacciones cruzadas.

e Alimentos ocultos y contaminantes (enmascarados, especias, aditivos, alérgenos

no alimentarios, etc.).

Referentes al paciente ® Edad actual y comienzo de sintomatologia.
¢ Circunstancias acompafantes (estado de salud, tratamientos farmacolégicos,
momento de |la reaccion, etc.).
e Antecedentes personales y familiares.
e Factores de riesgo (exposicion temprana a alérgenos alimentarios, exceso
de alimentos potencialmente antigénicos).
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Completar la historia con la exploracién fisica.
Busqueda de signos de deficiencias nutricionales
(palidez de mucosas, rosario costal, etc.).
Evaluar el peso, la talla, curva pondoestatural, la
relaciéon peso/talla y el IMC.

= Diagnéstico

El diagnostico de la alergia alimentaria se basa
en tres aspectos fundamentales:
m Demostrar que la reaccion adversa ha
sido causado por un alimento.
m Diagnostico diferencial con otras causas
de reaccion alimentaria no alérgica.
m Demostrar el mecanismo inmunolégico
implicado.

"

Un diagnéstico correcto es una
necesidad en un paciente que presenta
sintomatologia compatible. Un
diagnéstico equivocado puede llevar a
cambios innecesarios en habitos
alimentarios y a modificaciones
nutricionales sin fundamento.

o

En las A.A. se incluyen un grupo heterogéneo de
manifestaciones que corresponden a diferentes
mecanismos fisiopatolégicos. En la infancia el
diagnostico debera ser periddicamente revisado,
ya que la sensibilizacién suele ser transitoria.

El pediatra valorara la clinica y de acuerdo a la
gravedad, repercusion, mecanismo involucrado y
diagnosticos diferenciales realizara la analitica
mas adecuada a cada paciente.

Analizaremos diferentes aspectos del recurso
diagnéstico que nos brinda el laboratorio para
luego proponer algoritmos de manejo.
Exploraciones generales. Exploraciones
hemaéticas que ponen de manifiesto, por ejemplo,
eosinafilia. En los pacientes que su estado
nutricional no es 6ptimo debe efectuarse
hemograma y bioquimica sanguinea nutricional
basica (albumina, ferritina, calcio, fésforo,
fosfatas alcalinas), investigar la materia fecal para
determinar sangre oculta. Ninguna de estas
practicas son especificas pero ayudan al soporte
clinico de la enfermedad y seran solicitadas segin
considere el pediatra. Pueden ser (tiles otros

examenes en base a los diagnosticos diferenciales
planteados (por ejemplo: test de absorcion,
anticuerpos para enfermedad celiaca, etc.
Examenes especificos. Clasificados en in vitro e in
vivo.

Técnicas in vitro

Son un complemento diagndstico a la historia

clinica y a las pruebas in vivo.

Podemaos clasificar las técnicas in vitro en 2

grandes grupos:

1) Las que estudian la reaccion Ag-Ac, como
seria lg E sérica, Ig E antigeno especifico.

2) Las que permiten determinar mediadores
que se liberan en la reaccion Ag-Ac, tales
como el test de liberacién de histamina, la
determinacion de leucotrienos, de triptasa, el
test de activacion de basofilos, la proteina
cationica del eosinéfilo, etc.

"
La cuantificacién de Ig E sérica total,
es hoy una rutina dentro
del diagnéstico alergolégico.
o

Es (til y permite distinguir entre atépicos y no
atopicos. Deben tenerse en cuenta sus
limitaciones, derivadas de varios hechos. En
primer lugar la amplia variabilidad de los valores
normales de Ig E total en la poblacién general, la
cual hace que se produzca una superposicion de
las cifras de Ig E de individuos atopicos y no
atopicos en una ancha zona de valores. Esta
situacion es mucho mas acentuada en el nifio,
debido a la dinamica de la Ig E y a que su
cuantificacién varia con la edad. Ademas, en la
interpretacion de los resultados de IgE total
debe tenerse en cuenta la fluctuacion de las
cifras de Ig E de los sujetos atopicos en
determinadas circunstancias, por ejemplo, la
época del afo (pacientes polinicos), realizacion
de inmunoterapia, etc. Su elevacion no es
patognomanica de procesos alérgicos, puede
encontrarse elevada en parasitosis y en algunas
inmunodeficiencias.

Ig E Ag especifica. Existen diversas técnicas
(radioisotopicas, inmunoenzimaticas,
colorimétricas, fluorimétricas y
quimioluminiscentes) en las que el alérgeno
puede encontrarse en fase liquida o sélida.
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Alergias alimentarias

Entre ellas existe buena correlaciéon aunque
pueden existir diferencias. Una de estos
meétodos es la prueba de radioalergoabsorcion
(RAST). La técnica consiste en medir la cantidad
de antiHg E radiomarcada que permanece unida
al complejo antigeno anticuerpo, que dependera
de la cantidad de Ig E presente en el suero del
enfermo. Existe una amplia variacion intra o
interlaboratorios. La determinacion de Ig E
especifica nos permite conocer la sensibilizacion
a un determinado alérgeno confirmando la
sospecha clinica y los test in vivo. Puede dar
falsos positivos y negativos. Su cuantificacion
por si sola no es diagnéstico y tampoco permite
diferenciar si esta sensibilizado o tiene alergia.
La monitorizacion de niveles de Ig E especifica
puede orientar en la prediccion de la tolerancia
posterior al alimento en algunos casos.

Técnicas in vivo

Podriamos definirlas como aquéllas que se
realizan en el propio paciente, bien sean con el
fin de determinar el alérgeno responsable de la
enfermedad o bien con el fin de llegar a un
diagnéstico clinica.

Pruebas cutaneas. Se realizan con extracto de
alérgenos alimentarios comerciales purificados y
estandarizados. Nos sirven para demostrar la
reaccion Ag-Ac. Ejemplo el Prick test.

Las pruebas cutaneas se realizaran en prick con
leche entera y sus fracciones prateicas BLG,
ALA, BGG, BSA, caseina segln técnica
estandarizada. La sensibilidad de la prueba
cutanea es muy variable en funcion de la edad y
la situacion evolutiva del paciente, del cuadro
clinico y posiblemente del extracto empleado.
Un test positivo indica la posibilidad que el
paciente tenga una reactividad sintomatica, es
decir el valor predictivo es del 50%, en cambio
si es negativo confirma en mas del 95% que no
hay reaccién mediada por Ig E.

Prueba cutanea intradérmica. No ofrece
ninguna ventaja clinica sobre la prueba cutanea
en prick. Tiene baja especificidad y tiene el
riesgo potencial de producir reacciones
alérgicas sistémicas en pacientes muy
sensibilizados.

Prueba epicutanea del parche. Especialmente
en caso de dermatitis atopica.

Prueba de provocacion oral. Controlada es el
unico medio de confirmar las A.A. y gold

standard, debe ser realizada por personal
experimentado con medios adecuados para
tratar posibles reacciones adversas.

"

La provocacion del alimento sospechoso
esta contraindicada en el caso de que la
clinica sufrida por el nifio haya sido
grave y existe riesgo de reproducirse.
o

La aparicion de sintomas antes de las dos
primeras horas tras la ingesta del alimento es
tipica de las reacciones de hipersensibilidad
inmediata, aunque en ocasiones pueda
retrasarse algunas horas, y sin descartar la
posibilidad de reacciones retardadas, por lo cual
debe controlarse al paciente durante 48 horas.

Existen varios métodos para realizar la prueba
de provocacion oral:

a) Provocacion abierta.

b) Provocacion simple ciego con placebo.

c) Provocacion a doble ciego con placebo.

El uso de contrapruebas no se ha incorporado a
la practica médica habitual, muchas de ellas son
efectuadas por los familiares, de manera no
controlada. Hay evidencias que en caso de no
poder realizar la provocacion, cuando el
mecanismo involucrado es mediado por Ig E,
combinan Prick y Medida de IgE especifica
logrando un mayor valor predictivo. Sin embargo
otros autores no encuentran mayores
diferencias. Algunos reportes de alergias
alimentarias en nifios no describen el mecanismo
involucrado pero hay autores que encontraron
que en los menores de 1 afio son mas
frecuentes las reacciones no mediadas por Ig E.

e
El abordaje interdisciplinario donde se
preste atencion a lo que el nifio necesita
acorde a las caracteristicas del trastorno
en cada momento de su desarrollo es
fundamental en estos casos.
"

En base a las formas de presentacion se
confeccionan algoritmos de enfoque
diagnoéstico y manejo.




Alimentacion con formula
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Sospecha APLV

(@)
Q.
c
' » o
Formas leves y moderadas Formas graves n
[ [
Hidrolizado extenso Interconsulta al especialista
2 semanas
Considerar Fla. Aminoacidos
' |
Mejora No mejora
[

Desafio abierto —e Reaparecen sintomas
No aparecen sintomas Diagnoéstico APLV: E
Hidrolizado extenso 12 meses C_g
Q
Q
)
Descarta APLV 0)
D
Fuente: Alergia a la proteina de la leche vaca. Propuesta de Guia para el manejo de los nifios con alergia a la -
proteina de la leche de vaca. Arch Argent Pediat 2009;107(5):453-473. 5;
.
Q
)
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Mejora

Reintroducir PLV a
las 4 semanas

No aparecen
sintomas

|

Descarta APLV

|

Dieta completa
a la madre

Alergias alimentarias

Alimentacion materna exclusiva

Sospecha alergia alimentaria

Dieta libre de PLV a la madre

No mejora
2 semanas j

Derivacion a

Reaparecen sintomas .
especialista

Diagnéstico APLV:
Madre: suprimir PLV durante la lactancia y
suplementar con calcio.
Lactante: alimentacién complementaria sin PLV
hasta los 12 meses de edad.

Fuente: Alergia a la proteina de la leche vaca. Propuesta de Guia para el manejo de los nifios con alergia a la
proteina de la leche de vaca. Arch Argent Pediat 2009;107(5):458-473.
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Dietario alimentario

l

Eliminacion del alimento sospechoso

Persistencia de sintomas Mejoria de sintomas
¢0tra causa? ¢0Otro alimento?

Eliminacion de otro alimento Pruebas

Desafio supervisado

]
Persistencia de sintomas / \
¢;Otra causa? ¢Otro alimento? (+) )

Restringir alimento Agregar
de la dieta a la dieta

Fuente: Guidelines for the Evaluation of Food Allergies. Gastroenterology, 2001.

un
La provocacion del alimento sospechoso
esta contraindicada en el caso de que la
clinica sufrida por el nifio haya sido
grave y existe riesgo de reproducirse
o

Manejo terapéutico

En el caso de anafilaxia la adrenalina es el pilar

=" del tratamiento y se debe administrar de
El Gnico tratamiento disponible para la inmediato. El retraso de su administracion
alergia a alimentos es la exclusion del empeora el pronaéstico.
alimento o alimentos implicados. Antihistaminicos: son eficaces para la urticaria
" y/0 angioedema, pero no controlan los

sintomas de anafilaxia.

No darlos como primera linea en la anafilaxia.
Deberan continuarse luego del episodio para
prevenir recurrencias.

75

OL dVNOdd

c o|npo

quawiije selbJa|y

sele



o
F
o
<
<
@)
14
o

Maédulo 2

Alergias alimentarias

Corticoesteroides: la administracion temprana
después de la adrenalina y del antihistaminico es
de mucha ayuda para prevenir la recurrencia de
los sintomas vy la fase tardia. No se deben
discontinuar por 3 o 4 dias.

Oxigeno: se administra a los pacientes con
cianosis, disnea, o sibilancias.
Broncodilatadores: regularmente la adrenalina
alivia la presencia de broncoespasmo, cuando
esto no es suficiente se pude utilizar salbutamal.
En el caso de soélo presentar urticarias, los
antihistaminicos son efectivos en el control de
los sintomas. En los cuadros agudos se pueden
utilizar los antihistaminicos de primera
generacion (ejemplo: difenhidramina) porque
tienen mas efecto sobre el prurito y efecto
sedativo. En las urticarias mas prolongadas se
recomiendan los antihistaminicos de segunda
generacion (ejemplo: cetericina, loratadina) por
su menor efecto sedante.

En ocasiones se recomienda asociar un
antihistaminico de segunda con uno de primera
generacion, como la hidroxicina, que por su
efecto sedativo mejora el insomnio y la ansiedad
en la noche.

En el control de urticaria aguda, sobre todo si
responde mal a antihistaminicos, se puede
pautar una dosis inicial de 1-2 mg/kg de
prednisona, y se puede instaurar un ciclo corto
(menos de 10 dias) y suspender, o bien seguir
una pauta descendente.

En el caso de APLV la mejor alternativa es, la
lactancia materna. En las formas graves de
APLV, debera recomendarse evitar la ingesta de
lacteos por parte de la madre ya que pequefias
cantidades de beta-lactoglobulina de la leche de
vaca podrian pasar a través de la leche materna
y originar sintomas en los lactantes con alto
grado de sensibilizacion.

Las férmulas a base de hidrolizados protéicos

se obtienen fragmentando las proteinas de la
leche de vaca mediante hidrélisis térmica,
enzimatica o una combinacion de ambas, para
eliminar su capacidad alergénica. El grado de
hidrélisis debe ser lo suficientemente intenso, es
decir, las proteinas obtenidas por hidrolisis
deben tener un tamafio inferior a los 3.000
daltons, para considerar la férmula como
extensamente hidrolizada y por tanto apta para
utilizarla en los nifos alérgicos a las PLV.

Las férmulas extensamente hidrolizadas pueden
ser hidrolizados de seroproteinas, de caseina o
de ambas y sus dos inconvenientes son el sabor
y el precio.

Las férmulas parcialmente hidrolizadas o
férmulas denominadas hipoalergénicas (H.A.)
nunca deben emplearse para el tratamiento de
los nifios alérgicos a proteinas de leche de vaca,
ya gue un alto porcentaje de sus prateinas
conserva todo su poder alergénico.

Finalmente, las formulas de aminoacidos o
elementales es la Ultima opcién terapéutica que
se dispone ya que, al contener sélo aminoacidos
sintéticos, polimeros de glucosa y aceites
vegetales, no presentan poder alergénico. Su
indicacion es para aquellos nifios con APLV que
no toleren las férmulas extensamente
hidrolizados.

"

La eliminacién del alérgeno responsable
es la accion mas importante en el
control de la enfermedad; debe ser

absoluta e incluir cualquier preparado
alimenticio que pueda contenerlo,
aunque sea en pequefias cantidades.

Se recomienda leer los ingredientes en

la etiquetas de los alimentos, sobre todo

en los alimentos procesados.
o
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Preguntas frecuentes sobre las alergias alimentarias

¢Cuales son los sintomas mas comunes que
pueden indicar A.A.?

Los mas comunes son: llantos inconsolables o
repentinos, trastorno de suefio, célicos no
controlables con analgesia, vomitos explosivos,
diarreas frecuentes, moco en las deposiciones,
hilitos de sangre en las deposiciones,
estrefiimiento severo, irritacion perianal,
hiporexia, falta notable de incremento de peso,
urticarias, irritacion en la piel.

¢Cuanto tiempo pasa entre un alimento y una
reaccion alérgica?

Los tiempos varian. Hay reacciones inmediatas y
reacciones tardias. Las inmediatas son las que
ocurren al tacto o al mismo momento en que se
esta ingiriendo un alimento, como una hinchazén
repentina o defecar o vomitar al momento de
comer. Las reacciones tardias pueden pasar
entre el primer dia y las dos semanas después
de haber ingerido el alérgeno. Lo mas frecuente
es que se presente al dia siguiente.

¢Cuales son los alimentos mas frecuentes en
la alergia alimentaria del nifio?

Depende de la edad del nifio. En nifios pequefios
el huevo y la leche son los alimentos mas
habituales, seguidos del pescado. Otros
alimentos como los frutos secos, las legumbres,
el marisco y las frutas causan alergia
alimentaria en nifios mayores.

¢Existen alimentos falsamente alergenizantes?
Son alimentos que contienen sustancias
llamadas aminas vasoactivas (histamina,
tiramina, dopamina...) y al comerlos pueden
desencadenar sintomas como la urticaria, que
podrian confundirse con una reaccion alérgica.
Se incluyen en este grupo alimentos como el
tomate, atun, fresas y chocolate, entre otros.

¢Se curan las alergias alimentarias?

En las A.A se puede llegar a la tolerancia en
muchos nifios, aunque no en todos los casos.
Desaparece en un elevado porcentaje de nifios
con APLV y al huevo, sin embargo es mas dificil
gue se cure 0 desaparezca en caso de alergias
al pescado y los frutos secos.

¢Pueden aparecer alergias a otros alimentos?
La mayoria de los nifios con alergia a un
alimento no desarrollaran otras alergias
alimentarias, si bien una pequefia proporcion de
ellos podréa presentar alergia a otros alimentos,
por reacciones cruzadas.

¢Pueden aparecer otras enfermedades
alérgicas?

Al igual que algunos nifios pueden desarrollar
otras alergias alimentarias, también podra
aparecer, en el curso de su vida, otro tipo de
enfermedad alérgica no alimentaria (por
ejemplo, rinitis, asma u otra). Generalmente son
nifios con una predisposicion genética a
desarrollar enfermedades alérgicas.

Nuevo embarazo ¢sera también alérgico el
préximo nifio?

No. El hecho de tener un hijo alérgico no
condiciona necesariamente a que lo sean los
siguientes.

¢Contraindicar la lactancia materna al préximo
hijo?

NO, la lactancia materna exclusiva es la
alimentacion ideal para el lactante.

¢Evitar algunos alimentos durante el préximo
embarazo?

La madre no tiene que evitar ningan alimento
durante el embarazo.

¢Qué le pasa el nifo alérgico si come
accidentalmente el alimento al que tiene
alergia?

En nuevos contactos con el alimento el nifio
puede presentar los mismos sintomas iniciales
(las reacciones que mativaron el estudio y
posterior diagnostico de la alergia) o diferentes,
con igual, mayor o menor intensidad.

¢Coémo sabremaos si el nifio ya tolera el
alimento?

La prueba de tolerancia oral controlada es el
método para demostrar que el nifio puede
comer sin problemas el alimento responsable de
la alergia. Esta prueba debe realizarse en un
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centro médico bajo la supervision de un
especialista, que es quien indicaré el momento
adecuado para realizarla.

¢Debo leer las etiquetas de los alimentos?
De TODOS los alimentos solidos que come. En
general, no es recomendable alimentar al nifio
alérgico con alimentos prefabricados. Es
recomendable preparar todos en casa.
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Alergias alimentarias

¢Las proteinas de la leche pueden aparecer
bajo diversas denominaciones?

Leche como tal, caseinato de sodio, caseinato de
calcio, caseinato potasico, caseinato magnésico,
hidrolizado protéico, caseina, suero lactico,
H4511, H4512, lactalbimina, lactoglobulina.

¢Si se sospecha APLV en un nifio amamantado,
se debe suspender la lactancia materna?

Se debe realizar a la madre una alimentacién
con exclusion de leche de vaca y sus derivados y
suplementarla con calcio.
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Ejercicio de Integracion y Cierre

W T

A. Identifique Verdadero o Falso en los siguientes enunciados [
Lo L, Vg |
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1. Las alergias alimentarias (A.A.) son reacciones adversas a los alimentos que tienen I:l I:l
€N su origen un mecanismo inmunitario. o)
AY
2. Los sintomas de las A.A. van desde un ligero malestar hasta reacciones graves, I:l I:l g-
potencialmente mortales, que necesitan intervencion médica inmediata. 6
3. La prevalencia estimada de las A.A. es del 1% al 3% en los adultos, y del 4% al 6% I:l I:l n
en los nifios.
4. Se han identificado méas de 170 alimentos causantes de A.A. |:| |:|
Para los afectados, la Unica forma de evitar las A. A. es no consumir los alimentos I:l I:l
que las causan.
6. Los alimentos implicados con mayor frecuencia y que causan las reacciones mas
graves son los cereales que contienen gluten, los crustaceos, huevos, pescados, |:| |:|
soja, leche, mani y otros frutos secos.
La urticaria crénica generalmente es producida por una alergia alimentaria. |:| |:|
8. El Comité sobre Etiquetado de los Alimentos de la Comision del Codex Alimentarius
recomienda que se declare siempre la presencia de estos alimentos y sus I:l I:l
derivados.
9. En el 82% de los casos, las primeras manifestaciones clinicas se presentan en los
primeros 4 meses de vida y en el 95%, en el primer afio de vida, y en algunos I:l I:l
casos, la Unica manifestacion puede ser simplemente irritabilidad.
10. La esofagitis eosinofilica es mas frecuente en nifios menores de un afio. I:l I:l
Q
L} |
&
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WA\ —rp
i B. Responda las siguientes consignas
Y Vg |

K Mencione loy sintomas cutineos y respivatorios mas
frecuentes de las reacciones alérgicas av loy alimentos.
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B thwunere formas clinicas de presentacion de alevgios
alimentowrios mediados por Ig E.

E Mencione por lo- menos trres factores fovorecedores de lov
apariciow de alergias alimentorios mediadas por Ig E.

Alergias alimentarias
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WA\ —rp
C. Analice y resuelva las siguientes situaciones clinicas
Vg |

H MarioLug, de 5 meses de vida, fue alimentada
excluwsivamente conw lactanciow materno duwrante todo-
este tiempo-. No-hay atopias en ninguwn miembro-de la
fomiiov. Fruto-de unw primer embowazo- av término-
Cescwreaw por no-progresion. Hace casi doy semanas que le

OL dVNOld

(formudaw adaptada de inicio), presentondo-r a 8_‘
la tomay, intenso-eritemar per bucal y lesiones c
wrticorianay faciales, que persistion duwante 30-60 o
minutos. Examen fisico: Talla P-75. Peso-P-50. Buew n

estado- general. Antecedente de piel normal; sivv lesiones
de dermatitisy i evitemas. Ud. sospechar unow alergio o lov
proteina de lav leche de vaca.

seluejuawije seibJa)y
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H Mateo; lactante de 2 meses de edad, aparentemente
sano;, alimentado- exclusivamente covw lactancio. No-havy
atopias evv ninginw miembro-de la familiov. Embawago-ov
termino. Txamen fisico: TaAla P-75. Peso-P-50. Buew
estado-general; consultow lov mamd por observor estrios
de sangre y moco-ew las deposiciones.

a) ;Cudd es swposible diagnsstico?
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N ..........................................................................................................................
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O
= b) ;Qué conducta tomaria?

H Juwlion, de 5 anos de edad con mielomeningocele que ha

sido-operado-en reiteradas ocasiones. Antecedente de
proceso- alérgico-ew lav cirugio. Concurre av unv
cumpleanos donde come ensaladow de frutas solamente y
Jjuega conw gflobos. Presentor unw cuadro-de witicorio.

a) ;Cudles son sus probables diagndsticos?

Puede comparar g us respuestas con las que figuran

en lar Claveide Respuestas.

Alergias alimentarias
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Conclusiones

Las alergias alimentarias tienen connotaciones - Percepcion alta, de los padres de alergia

OL dVNOld

especiales en pediatria: alimentaria en sus hijos.

= El impacto nutricional que pueden provocar,
dado que el érgano chogue generalmente es Es indudable la funcién del pediatra que desde
el aparato digestivo. una perspectiva global atiende la salud en

general, el desarrollo y crecimiento, toma al

= La edad donde mayoritariamente se produce . i
cuerpo como una unidad y considera la

la enfermedad, época de mayor crecimiento,

es decir de mas vulnerabilidad. multideterminacion etiolégica; incorpora lo g
. ' ' o psicoldégico como causa, consecuencia y o
=" El tratamiento es retirar el alimento implicado concomitancia al sintoma. Previene la aparicion o
gue muchas veces es el Unico alimento que de enfermedades en la adultez, en el E
consumen. acompafiamiento de la funcion materna y o
= La mayoria pueden llegar con el tiempo a la paterna en la educacion de una alimentacion N
tolerancia del alérgeno. saludable, advirtiendo situaciones de riesgo y
) procurando su madificacion.
== Rol de la lactancia materna, recordando que
la composicion de la secrecion lactea se
adapta en cada caso a las necesidades de
crecimiento de cada especie.
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Clave de respuestas. Ejercicio de Integracion y Cierre

— LA\ -y
1‘A. Identifique Verdadero o Falso en los siguientes enunciados
Ao N Vg |
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\erdadero.

\erdadero.

Verdadero.

Verdadero.

Verdadero.

\Verdadero.

Maédulo 2

Falso. La urticaria cronica rara vez puede ser producida por una alergia alimentaria.

\erdadero.

\erdadero.

= R e i ol R e

0. Falso. Es mas frecuente en nifios mas grandes y en adultos.

WA
 B. Responda las siguientes consignas

=

n Sintomas cutaneos: Inflamacion de labios, boca, lengua, cara y/o garganta (angioedema).
Urticaria. Erupciones o enrojecimiento. Prurito. Eccema. Dermatitis atopica.
Sintomas respiratorios: Rinitis o congestion nasal. Estornudos. Asma- Broncoespasmos. Tos.
Sibilancias.

ﬂ Anafilaxia. Hipersensibilidad gastrointestinal inmediata. Sindrome de alergia oral.

H Frecuencia de consumo. Capacidad alergénica propia de cada alimento. Presentacion del
alérgeno. Alta capacidad de respuesta Ig E. Edad de introduccion en la alimentacion del nifio. La
cesarea y la utilizacion de antibidticos en los primeraos meses de vida que producen alteracion en
la formacion de una flora intestinal normal.

Alergias alimentarias
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W T —rp
C. Analice y resuelva las siguientes situaciones clinicas
o ﬂ

n Maria Luz
Por el tiempo de exposicion consideraria que el mecanismo involucrado esta mediado por Ig E.
Suspender la introduccion de proteinas de la leche de vaca. Continuar lactancia materna
exclusiva. La lactancia materna exclusiva, promueve el desarrollo de tolerancia oral. Este efecto

OL dVNOld

protector, es debido a la exposicién disminuida a proteinas ectopicas, a la proteccién pasiva

proporcionada por la Ig A secretada por la leche materna, y/o los factores solubles de la leche Z
materna que inducen la maduracién precoz de la barrera intestinal y la respuesta inmune del 8_‘
lactante. c
(@)
H Mateo n
a) APLV se puede encontrar inclusive en nifios alimentados exclusivamente con leche materna.
Su incidencia en este grupo es baja, de aproximadamente 0,5%. Su presentacién en general
es leve a moderada dado que la concentracion de la proteina de la leche de vaca, en la leche
humana es 100.000 veces menor que la leche de vaca.
b) No suspender la lactancia materna e indicar una alimentacién de exclusion de lacteos a la
madre y aportar calcio a la madre.
E Juian
Al tratarse de un nifio con antecedente de mielomeningocele y que todos los pacientes de este
grupo tienen aumentada la incidencia de alergia al latex, si bien podria tratarse a las drogas
anestésicas, es factible sea al latex.
En cuanto al segundo episodio podria tratarse:
De una contaminacion con latex cuando se manipularon los alimentos con guantes de latex.
Otra posibilidad se trate de una reaccion cruzada, dando el sindrome latex-fruta. Exposicion al
latex del globo, contacto mayor con la mucosa de boca si el nifio infla el globo.
Q
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