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jueves 3 de junio, 09:30 - 11:00
CASOS CLÍNICOS INTERACTIVOS
¿Infección o enfermedad reumática?
Moderador: Jaime de Inocencio Arocena, Hospital Universitario 12 de Octubre,
Madrid y Centro de Salud Jazmín, Madrid 13

Fiebre y cojera. 
María José Lirola Cruz, Instituto Hispalense de Pediatría, Sevilla.

Fiebre y exantema. 
Sílvia Ricart Campos, Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona.

Exantema y elevación de enzimas hepáticas. 
Ana Marco Puche, Hospital Universitario La Fe, Valencia.                                  

jueves 3 de junio, 09:30 - 11:00
MESA REDONDA
Nuevos aspectos en el manejo de las infecciones urinarias y las
ectasias piélicas de diagnóstico temprano.
Moderador: Blanca Valenciano Fuentes, 
Hospital Universitario Materno-Infantil de Las Palmas de Gran Canaria. 25

Indicaciones de la profilaxis antibiótica en la infancia. 
María del Mar Espino Hernández, Fundación Hospital Alcorcón, Madrid. 

Función renal en niños con ectasia piélica. 
M. Isabel Luis Yanes, Hospital Universitario Ntra. Sra. de Candelaria, Sta. Cruz
de Tenerife.

Un nuevo protocolo diagnóstico tras el primer episodio de
infección urinaria. 
Teresa Alarcón Alacio, Hospital Universitario de Fuenlabrada, Madrid.

jueves 3 de junio, 09:30 - 11:00
MESA REDONDA
Nuevas tecnologías en el diagnóstico de enfermedades raras
genéticas.
Moderador: Encarnación Guillén Navarro, 
Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, El Palmar (Murcia) 35

Diagnóstico prenatal no invasivo en ADN fetal presente en san-
gre periférica materna. 
Marta Rodríguez de Alba, Fundación Jiménez Díaz, Madrid.

Fundamento del cariotipo molecular (microarray) y sus aplicaciones. 
Lluis Armengol Dulcet, qGenomics, Parc de Recerca Biomèdica, Barcelona. 

Estrategia actual en el estudio genético de malformaciones y
retraso mental. 
Pablo Lapunzina Badía, Instituto de Genética Médica y Molecular, Centro de
Investigación Biomédica en Red de Enfermedades Raras e IdiPAZ del Hospital
Universitario La Paz, Madrid. 

jueves 3 de junio, 11:15 - 12:15
MESA REDONDA
Anales de Pediatría.
Moderador: Eduardo G. Pérez-Yarza. Editor Jefe. San Sebastián 40

Investigación, ensayos clínicos y uso de fármacos en pediatria,
aspectos éticos y regulación 
Fernando Cabañas González, Hospital Universitario La Paz, Madrid. 

Recomendaciones para la redacción de un artículo biomédico
Óscar García Algar, Editor Asociado, Barcelona. 

Factor de impacto de Anales de Pediatría: análisis y plantea-
miento de estrategias
José Valverde Molina, Hospital Los Arcos, Santiago de la Ribera (Murcia). 

jueves 3 de junio, 11:15 - 12:45
CASOS CLÍNICOS INTERACTIVOS
Manifestaciones hepáticas de los errores innatos del metabolismo.
Moderador: Domingo González-Lamuño Leguina, 
Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander (Cantabria) 43

Caso clínico 1. Hepatoesplenomegalia durante la primera infancia. 
Javier Blasco Alonso, Hospital Materno Infantil de Málaga. 

Caso clínico 2. Insuficiencia hepática durante el periodo neonatal. 
María Amor Bueno Delgado, Hospital Virgen del Rocío, Sevilla. 

Caso clínico 3. Ictericia neonatal prolongada. 
Félix Sánchez-Valverde, Hospital Virgen del Camino, Pamplona (Navarra)

jueves 3 de junio, 11:15 - 12:45
MESA REDONDA
Trastornos del sueño en la infancia.
Moderador: Fernando Mulas Delgado, Hospital Universitario La Fe e Instituto
Valenciano de Neurología Pediátrica, Valencia. 51

Estructura y ritmo de la maduración del sueño normal en la
infancia. 
María Teresa Canet Sanz, Hospital Virgen de los Lirios, Alcoy (Alicante)

Principales trastornos del sueño en la infancia. 
Jesús Eirís Puñal, Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de
Compostela, A Coruña.

Trastornos del sueño y su relación con la epilepsia y el trastor-
no por déficit de atención e hiperactividad. 
Fernando Mulas Delgado, Hospital Universitario La Fe e Instituto Valenciano de
Neurología Pediátrica, Valencia.

jueves 3 de junio, 13:00 - 14:30
CASOS CLÍNICOS INTERACTIVOS
Casos clínicos en gastroenterología, hepatología y nutrición
pediátrica.
Moderador: Dámaso Infante Pina, 
Hospital Materno Infantil Vall d'Hebron, Barcelona 63

Caso clínico en nutrición. 
Carolina Gutiérrez Junquera, Hospital Puerta de Hierro, Madrid. 

jueves 3 de junio, 14:15 - 15:15
ALMUERZO CON EL EXPERTO
Estreñimiento y encopresis 67

Honorio Armas Ramos, Hospital Universitario de Valme, Sevilla. 

ALMUERZO CON EL EXPERTO
Guía de actuación en anafilaxia. 71

Santiago Nevot Falco, Hospital Sant Joan de Deu, Manresa, Barcelona. 

ALMUERZO CON EL EXPERTO
Conducta a seguir de los pediatras frente a una muerte súbita
del lactante. 73

María Isabel Izquierdo Macián, Hospital Universitario La Fe, Valencia. 
ALMUERZO CON EL EXPERTO
Tratamiento integral del paciente con fisura palatina. 77

M. Dolores Delgado Muñoz, Hospital 12 de Octubre, Madrid. 

jueves 3 de junio, 15:30 - 16:45
MESA REDONDA
El comité de nutrición y los nuevos problemas asistenciales.
Moderador: Jaime Dalmau Serra, Hospital Infantil La Fe, Valencia 79

 



Funciones del Comité de Nutrición. 
Jaime Dalmau Serra, Hospital Infantil La Fe, Valencia.

Aporte de calcio en el adolescente: importancia y aspectos prácticos. 
José Manuel Moreno Villares, Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid. 
Importancia de la ferropenia en el niño pequeño: repercusiones
y prevención. 
Ana Moráis López, Hospital Universitario La Paz, Madrid. 

jueves 3 de junio, 15:30 - 16:45
MESA REDONDA
Otros tipos de diabetes diferentes a la diabetes mellitus tipo 1 (DM1).
Moderador: Mercedes Rodríguez Rigual, 
Hospital Infantil Miguel Servet, Zaragoza 85

Diabetes tipo MODY. 
Almudena del Pino de la Fuente, Hospital Carlos Haya, Málaga. 

Diabetes neonatal. 
Itxaso Rica Echebarría, Hospital de Cruces, Barakaldo (Vizcaya). 

Diabetes en fibrosis quística. 
Raquel Barrio Castellanos, Hospital Universitario Ramón y Cajal, Madrid. 

jueves 3 de junio, 15:30 - 16:45
MESA REDONDA
Tratamiento integral del traumatismo craneoencefálico en niños.
Moderador: Juan Casado Flores, 
Hospital Infantil Universitario Niño Jesús, Madrid 93
TCE leve-moderado. 
Raquel Jiménez García, Hospital Puerta de Hierro, Madrid. 

TCE grave. Tratamiento in situ y transporte. 
Eduard Carreras González, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona.

Tratamiento en UCIP. Medidas eficaces. Qué hacer y qué no hacer. 
Ana Serrano González, Hospital Infantil Universitario Niño Jesús, Madrid

jueves 3 de junio, 17:00 - 18:15
MESA REDONDA DESTACADA
Cambios en la actividad del pediatra actual.
Moderador: Manuel Cruz Hernández, 
Catedrático Emérito de la Universidad de Barcelona 104

La promoción de la salud y los aspectos psicosociales en la
atención pediátrica. 
M. Teresa Benítez Robredo, Asesora Técnica del Instituto de Salud Pública,
Ayuntamiento de Madrid. 

Pediatría y discapacidad: enfoque actual y perspectivas. 
Josep María Corretger Rauet, Hospital Sant Joan de Déu y Fundació Catalana
Síndrome de Down, Barcelona. 

jueves 3 de junio, 17:00 - 18:15
MESA REDONDA
Sedoanalgesia no invasiva en urgencias.
Moderador: Carles Luaces Cubells, Hospital Sant Joan de Deu, Barcelona 112 

ÓXIDO NITROSO. 
Estíbaliz Bárcena Fernández, Hospital de Cruces, Barakaldo (Vizcaya).

Fentanilo transmucoso y nebulizado. 
María Concepción Míguez Navarro, Hospital General Universitario Gregorio
Marañón, Madrid.
Midazolam intranasal y oral. 
Gloria Domínguez Ortega, Hospital Infantil Universitario Niño Jesús, Madrid. 

jueves 3 de junio, 17:00 - 18:15
MESA REDONDA
Modelos de formación pediátrica en Europa y América.
Moderador: Hernando A. Villamizar Gómez, 
Presidente de la Asociación Latinoamericana de Pediatría 119

Modelo de formación en América del Norte. 
Francesca Pérez-Marquès, St. Joseph's Children's Hospital & Mount Sinai
School of Medicine, New Jersey (Estados Unidos). 

Modelo de formación en el Reino Unido. 
María Legarda Tamara, Hospital de Cruces, Barakaldo (Vizcaya). 

Modelo de formación en España. 
Francisco Álvarez Caro, Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo (Asturias).

viernes 4 de junio, 09:00 - 10:30
MESA REDONDA
Asfixia por sumersión (ahogamiento). Aspectos preventivos y
tratamiento.
Moderador: Jordi Mateu Sancho, Clínica Corachan, Barcelona 128

Importancia del ahogamiento en la Infancia. Epidemiología a
nivel Europeo. 
Joanne Vincenten, European Child Safety Alliance, Amsterdam (Países Bajos). 

Tratamiento a diferentes niveles de la asfixia por sumersión. 
Juan Ignacio Sánchez Díaz, Hospital Infantil 12 de Octubre, Madrid. 

Legislación relacionada con la prevención del ahogamiento. 
Jorge Parise Methol, Hospital Infantil 12 de Octubre, Madrid. 

viernes 4 de junio, 09:00 - 10:30
CASOS CLÍNICOS INTERACTIVOS
¿Cuándo sospechar inmunodefiencia primaria? Semiología de
los síntomas y signos de inmunodeficiencia.
Moderador: Luis Allende Martínez, Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid 138

Infecciones de repetición por gérmenes capsulados. 
Luis Ignacio González Granado, Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid. 

Paciente con infecciones por gérmenes oportunistas. 
Vanesa López González, Hospital Virgen de la Arrixaca, Murcia.

viernes 4 de junio, 09:00 - 10:30
MESA REDONDA
Puesta al día de vacunaciones en oncohematología pediátrica.
Moderador: Javier de Arístegui Fernández, Hospital de Basurto, Bilbao        143

Paciente afecto de anemia constitucional. 
Áurea Cervera Bravo, Hospital de Móstoles, Madrid. 

Paciente transplantado de progenitores hematopoyéticos. 
Diego Plaza López de Sabando, Hospital Infantil La Paz, Madrid. 

Paciente transplantado de órganos sólidos. 
Magda Campins Martí, Hospital Vall d'Hebrón, Barcelona. 

viernes 4 de junio, 10:45 - 12:15
MESA REDONDA DESTACADA
Papel de la nutrición sobre el neurodesarrollo en el niño
Moderador: Cristina Campoy Folgoso, Universidad de Granada 154

Efectos a largo plazo de la suplementación con DHA y folato
durante la gestación sobre el neurodesarrollo a los 6,5 años. 
Cristina Campoy Folgoso, Universidad de Granada. 

Neuroprotección nutricional en los errores congénitos del
metabolismo. 
Pablo Sanjurjo Crespo, Universidad del País Vasco. 

Dieta precoz y desarrollo cognitivo en adolescentes nacidos
prematuros. 
Elizabeth Isaacs, Universidad de Londres, Reino Unido.



viernes 4 de junio, 10:45 - 12:15
CASOS CLÍNICOS INTERACTIVOS
Casos clínicos en genética clínica y dismorfología.
Moderador: Miguel del Campo Casanelles, Hospital Vall d'Hebrón, 
Universidad Pompeu Fabra e Instituto Dexeus, Barcelona 163

Microcefalia. 
María Juliana Ballesta Martínez, Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, El
Palmar (Murcia). 

Hipercrecimiento. 
Fernando Santos Simarro, Hospital La Paz, Madrid. 

viernes 4 de junio, 12:30 - 13:15
CONTROVERSIA
Cribado neonatal expandido.
Moderador: José María Fraga Bermúdez, Facultad de Medicina y Odontología de la
USC y Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela 165

Experiencia en el empleo del cribado neonatal ampliado. 
María Luz Couce Pico, Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de
Compostela, A Coruña. 

Problemas derivados del cribado neonatal ampliado. 
Antonia Ribes, Hospital Clínic, Barcelona. 

viernes 4 de junio, 13:15 - 14:00
CONTROVERSIA
Pubertad precoz. Tratamiento frenador con análogos de LHRH o no.
Moderador: Jesús Argente Oliver, Hospital Infantil Universitario Niño Jesús, Madrid     170

A favor. 
Leandro Soriano Guillén, Fundación Jiménez Díaz, Madrid. 

En contra. 
Isolina Riaño Galán, Hospital San Agustín, Avilés (Asturias). 

viernes 4 de junio, 14:15 - 15:15
ALMUERZO CON EL EXPERTO
Dolor abdominal recurrente en la infancia y adolescencia.   176

Luis Ortigosa del Castillo, Hospital Ntra. Sra. de la Candelaria, Sta. Cruz de
Tenerife.

ALMUERZO CON EL EXPERTO
Actualización en vacunas antialérgicas. 180

Ana Isabel Tabar Purroy, Hospital Virgen del Camino, Pamplona (Navarra). 

ALMUERZO CON EL EXPERTO
Abordaje multidisciplinar en la atención a la infancia y adoles-
cencia con necesidades especiales. 185

Bárbara Rubio Gribble, Hospital Universitario de Getafe, Madrid. 

viernes 4 de junio, 15:30 - 16:45
CASOS CLÍNICOS INTERACTIVOS
Manejo general de los trastornos del sueño.
Moderador: Gonzalo L. Pin Arboledas, Unidad del Sueño del Hospital Quirón, Valencia    187

El niño que no puede dormirse. Insomnio infantil: clínica en las
diferentes etapas pediátricas. Recomendaciones terapeúticas. 
Francesc Segarra, Instituto Dexeus, Barcelona.

El niño con dificultades mientras duerme: trastornos respirato-
rios durante el sueño. 
M. Luz Alonso Álvarez, Hospital Universitario General Yagüe, Burgos. 

El niño que se duerme en clase: la excesiva somnolencia diurna. 
Milagros Merino-Andreu, Hospital Universitario La Paz, Madrid. 

viernes 4 de junio, 15:30 - 16:45
MESA REDONDA
Valoración de las habilidades adquiridas durante la enseñanza MIR.
Moderador: Rafael Jiménez González, 
Hospital Universitario Sant Joan de Déu, Barcelona 195

Formación sanitaria especializada: dónde estamos y nuevos
proyectos. 
Olinda Ania Lafuente, Instituto de Estudios de la Salud, Barcelona. 

Es conveniente la evaluación. ¿Cómo?. 
Eduardo Domenech Martínez, Hospital Universitario de  Canarias, Sta. Cruz de
Tenerife. 

Valoración de la rotación desde asistencia primaria. 
Begoña Domínguez Aurrecoechea, Centro de Salud Otero, Oviedo (Asturias). 

viernes 4 de junio, 16:45 - 18:00
MESA REDONDA
Indicaciones de estudios de diagnóstico por imagen en pediatría.
Moderador: Víctor Pérez Candela, Hospital Universitario Materno-Infantil de
Canarias, Las Palmas de Gran Canaria 211

Indicaciones de estudios convencionales y ecografía.
Héctor Cortina Orts, Hospital Infantil La Fe, Valencia. 

Indicaciones de tomografía axial computarizada. 
M. Isabel Martínez-Valverde León, Hospital Materno Infantil del Complejo
Hospitalario Universitario Carlos Haya, Málaga. 

Indicaciones de la resonancia magnética. 
Miguel Ángel López Pino, Hospital Infantil Universitario Niño Jesús, Madrid. 

viernes 4 de junio, 16:45 - 18:00
MESA REDONDA
Aspectos históricos de la pediatría en España.
Moderador: Víctor Manuel García Nieto, 
Hospital Ntra. Sra. de la Candelaria,  Sta. Cruz de Tenerife 220

HISTORIA DE LA INCLUSA DE MADRID. 
José Ignacio de Arana Amurrio, Hospital General Universitario
Gregorio Marañón, Madrid.

La dietética infantil en el galenismo: la paideia en la obra de
Cristóbal de la Vega (1510-1573). 
Justo Pedro Hernández González, Facultad de Medicina, Universidad de La
Laguna, Sta. Cruz de Tenerife. 

Historia de la enfermedad celíaca en España.
Víctor Manuel García Nieto, Hospital Ntra. Sra. de la Candelaria, Sta. Cruz de Tenerife. 

sábado 5 de junio, 09:00 - 09:45
CONTROVERSIA
Tratamiento de la fiebre: cuándo y con qué tratarse.
Moderador: Antonio Jurado Ortiz, 
Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Málaga 231

A favor. 
M. Isabel Martínez Marín, Centro de Salud Alameda Perchel, Málaga. 
En contra. 
Esther Ballester Asensio, Hospital Universitario Dr. Peset, Valencia.

sábado 5 de junio, 09:00 - 10:30
CASOS CLÍNICOS INTERACTIVOS
Cuidados paliativos en oncología y hematología pediátricas.
Moderador: María Ángeles Cantalejo López, 
Hospital General Universitario Gregorio Marañón, Madrid 238

Domiciliaria casos clínicos. 
Luis Gros Subias, Hospital Materno Infantil Vall d'Hebron, Barcelona. 

 



Domiciliaria casos clínicos. 
José M. Fernández Navarro, Hospital Infantil La Fe, Valencia. 

Conclusiones grupo de trabajo del Ministerio. 
María Ángeles Cantalejo López, Hospital Gregorio Marañón, Madrid. 

sábado 5 de junio, 09:00 - 10:30
MESA REDONDA
Enfermedades pediátricas emergentes.
Moderador: Milagros García López Hortelano, Hospital Carlos III, Madrid     245

Transmisión vertical de la enfermedad de Chagas. 
Pablo Rojo Conejo, Hospital 12 de Octubre, Madrid. 

Síndrome febril en el niño migrante. 
Leticia Martínez Campos, Hospital La Inmaculada, Huercal-Overa (Almería). 

Eosinofilia en el niño migrante. 
Mercedes Rivera Cuello, Hospital Materno-Infantil Carlos Haya, Málaga. 

sábado 5 de junio, 09:45 - 10:30
CONTROVERSIA
Bronquiolitis: broncodilatadores ¿si o no?.
Moderador: Fco. Javier Pérez Frías, 
Hospital Materno Infantil Carlos Haya y Universidad de Málaga 256

A favor. 
Gonzalo L. Cabrera Roca, Hospital Universitario Materno-Infantil de Canarias,
Las Palmas de Gran Canaria. 

En contra. 
Patricia García Soler, Hospital Materno Infantil Carlos Haya, Málaga. 

sábado 5 de junio, 10:45 - 12:15
MESA REDONDA DESTACADA
Presentación programa de salud de la infancia (PSI) promocio-
nado por la AEPap.
Moderador: Javier Soriano Faura, Centro de Salud Virgen de la Fuensanta, Valencia   260

Intervenciones en el PSI. 
Eva Escribano Ceruelo, Centro de Salud Barcelona Área 8, Móstoles (Madrid).

El consejo de salud en el PSI. 
Mar Duelo Marcos, Centro de Salud Guayaba (Área 11), Carabanchel (Madrid). 

sábado 5 de junio, 10:45 - 12:15
CASOS CLÍNICOS INTERACTIVOS
Las fiebres periódicas y recurrentes en la infancia.
Moderador: August Sáenz Bernat, Consorci Sanitari de Terrassa, Barcelona  266

Fiebre periódica en el entramado de los síndromes autoinfla-
matorios (I). 
Eduardo Ramos Polo, Hospital Central de Asturias, Oviedo. 

Fiebre periódica en el entramado de los síndromes autoinfla-
matorios (II). 
Esmeralda Núñez Cuadros, Hospital Materno Infantil Carlos Haya,Málaga. 

Fiebre recurrente de etiología infecciosa. 
Valentí Pineda Solás, Corporació Sanitaria Parc Taulí, Sabadell (Barcelona).

sábado 5 de junio, 14:15 - 15:15
ALMUERZO CON EL EXPERTO
Estrategia OMS: atención integral a las enfermedades de la
infancia en países en vías de desarrollo.
Maite Labayru Echeverría, Hospital de Cruces, Barakaldo (Bilbao). 282

PRESENTACIÓN
Hospitales Promotores de Salud para la Infancia y la
Adolescencia. Task Force HPH-CA. (Health Promotion for
Children and Adolescents in and by Hospitals). 285

Rosa G. Suárez López de Vergara, Servicio de Promoción de la Salud del
Servicio Canario de la Salud. 

ALMUERZO CON EL EXPERTO
Reflujo gastroesofágico (RGE) y enfermedad de reflujo gastroe-
sofágico (ERGE) en pediatría. Sintomatología, diagnóstico y
niveles de tratamiento. 288

Benjamín Martín Martínez, Hospital de Tarrasa, Barcelona. 

ALMUERZO CON EL EXPERTO
Qué preguntan las madres sobre lactancia materna y cuáles son las
dudas de los pediatras. Foro de lactancia materna en la web.   292

Juan José Lasarte Velillas, Centro de salud de Zuera, Zaragoza. 

sábado 5 de junio, 15:30 - 17:00
MESA REDONDA
Actualidades en gastroenterología, hepatología y nutrición
pediátrica.
Moderador: Vicente Varea Calderón, Hospital Sant Joan de Deu, Barcelona  295

Enfermedad celiaca. 
Isabel Polanco Allué, Hospital Infantil Universitario La Paz, Madrid. 

Hepatitis virales. 
María del Carmen Camarena Grande, Hospital Infantil Universitario La Paz, Madrid. 

sábado 5 de junio, 15:30 - 17:00
MESA REDONDA
Enseñanza de la medicina en el espacio europeo de educación
superior.
Moderador: Ángel Nogales Espert, Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid  301

Objetivos de la Unión Europea. Aspectos más relevantes del
proyecto. 
Eduardo Domenech Martínez, Hospital Universitario de Canarias, Sta. Cruz de
Tenerife. 
Plan de enseñanza clínica. Papel de los docentes clínicos. 
Jorge García Seoane, Universidad Complutense de Madrid. 

sábado 5 de junio, 17:15 - 18:45
MESA REDONDA
Violencia en la infancia y la adolescencia.
Moderador: Inés Hidalgo Vicario, Centro de Salud Barrio del Pilar, Madrid   308

Tipos de violencia y datos epidemiológicos. 
Inés Hidalgo Vicario, Centro de Salud Barrio del Pilar, Madrid. 

Etiopatogenia. Factores implicados. Caso clínico. 
Luis Rodríguez Molinero, Centro de Salud Huerta del Rey, Valladolid. 

Cómo perciben la violencia los adolescentes y la sociedad en
general. Estrategias de intervención. El modelo de la OMS. 
Patricio José Ruiz Lázaro, Consulta Joven "Espacio 12-20". C. S. Manuel Merino,
Alcalá de Henares (Madrid). 

sábado 5 de junio, 17:15 - 18:45
MESA REDONDA
La seguridad del paciente pediátrico.
Moderador: Adolfo Valls i Soler, Hospital de Cruces, Barakaldo (Vizcaya)      321

Seguridad e inseguridad en atención primaria. 
Carlos Aibar Remón, Universidad de Zaragoza. 



PEDIATRIA PRÁCTICA 2010. PROGRAMA DE
ACTUALIZACIÓN

jueves 3 de junio, 09:30 - 13:30 y 14:30 - 18:30
CURSO
C2. Manejo del paciente neuropediátrico.
Moderador: Francisco Carratalá Marco, Hospital Universitario San Juan, Alicante 325

Diagnóstico y manejo del retraso psicomotor. 
María Pilar Poo Argüelles, Hospital Infantil Sant Joan de Déu, Barcelona. 

Convulsiones febriles y epilepsia. 
Juan José García Peñas, Hospital Infantil Universitario Niño Jesús, Madrid. 
Cefalea y trastornos asociados. 
Francisco Carratalá Marco, Hospital Universitario San Juan, Alicante. 

jueves 3 de junio, 09:30 - 13:30
TALLER
T1. Ventilación mecánica.
Moderadora: Yolanda López Fernández, Hospital de Cruces, Barakaldo        339

Conceptos de ventilación mecánica. 
Yolanda López Fernández, Hospital de Cruces, Barakaldo (Vizcaya).

Monitorización en la ventilación mecánica. 
Teresa Gili Bigatà, Corporació Sanitaria Parc Taulí, Sabadell.

jueves 3 de junio, 14:30 - 18:30
TALLER
T4. Pruebas diagnósticas en la clínica pediátrica.
Moderador: Enrique Ramalle Gómara, 
Servicio de Epidemiología y Prevención Sanitaria de La Rioja 344

Jesús María Andrés del Llano, Hospital General de Palencia Río
Carrión. 
Enrique Ramalle Gómara, Servicio de Epidemiología y Prevención Sanitaria de
La Rioja. 

viernes 4 de junio, 08:45 - 10:45 y 14:30 - 16:30
TALLER
T6. ¿Cómo interpretar una radiografía de tórax?
Víctor Pérez Candela, Hospital Universitario Materno-Infantil de Canarias, Las
Palmas de Gran Canaria. 349

viernes 4 de junio, 08:45 - 10:45 y 16:45 - 18:45
TALLER
T7. Estudio básico de la función renal.
Montserrat Antón Gamero, Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba.      352

viernes 4 de junio, 08:45 - 10:45 y 16:45 - 18:45
CURSO
C5. El pie infantil: exploración, alteraciones más frecuentes.
Causas de dolor de pie en el niño.
José Ricardo Ebri Martínez, Instituto Valenciano de Ortopedia Infantil,
Valencia. 353

viernes 4 de junio, 08:45 - 10:45 y 16:45 - 18:45
SEMINARIO
S1. Mordeduras y picaduras de animales.
Moderador: Nuria Gorina Isern, Hospital General de Cataluña, Sant Cugat del
Vallés (Barcelona) 
M. Ángeles Rivas Fernández, Hospital General de Cataluña, Sant Cugat del
Vallés (Barcelona). 357

viernes 4 de junio, 14:30 - 16:30 y sábado 5 de junio,
11:15 - 13:15
TALLER
T10. Ayudando a crecer. Educación parental.
M. Concepción Brugera Moreno, 
CMS Chamberí. Instituto de Salud Pública Madrid Salud, Madrid. 362

viernes 4 de junio, 14:30 - 16:30 y sábado 5 de junio,
16:45 - 18:45
SEMINARIO
S3. Bioética: de los principios teóricos a los casos prácticos.
Marta Sánchez Jacob, Centro de Salud La Victoria, Valladolid. 365

viernes 4 de junio, 16:45 - 18:45 y sábado 5 de junio,
09:00 - 11:00
SEMINARIO
S2. Óxido nítrico exhalado: revisando las evidencias.
Joan Figuerola Mulet, 
Hospital Universitario Son Dureta, Palma de Mallorca (Baleares). 368

sábado 5 de junio, 09:00 - 13:00
TALLER
T14. Asistencia inicial al paciente politraumatizado.
Moderador: Eduard Carreras González, 
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona 371

sábado 5 de junio, 09:00 - 13:00
TALLER
T15. Taller de reanimación neonatal.
Moderador: Josefa Aguayo Maldonado, 
Hospital Universitario Virgen del Rocío, Sevilla 374

Josefa Aguayo Maldonado, Hospital Universitario Virgen del
Rocío, Sevilla. 
Iballa Reyes Azpeitia, Hospital Materno Infantil de Las Palmas de Gran Canaria.  

Enrique Salguero García, Hospital Materno-Infantil Carlos
Haya, Málaga.  
Elena Burón Martínez, Hospital Clínico Universitario de Valladolid. 
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¿INFECCION O ENFERMEDAD REUMATICA?. FIEBRE Y COJERA

Nº Programa: 1
Autora: María José Lirola Cruz
Instituto Hispalense de Pediatría, Sevilla

Nos encontramos con un paciente que como datos semiológicos prin-
cipales presenta fiebre y cojera.

I. ANAMNESIS:
Con una historia clínica estructurada indagaremos sobre el momento
de inicio de la fiebre, sus características, grado, predominio horario y
respuesta a antitérmicos. Asimismo determinaremos el grado de afec-
tación sistémica del paciente (fiebre alta, aspecto de enfermedad
grave, pérdida de peso, sudores nocturnos, anorexia, etc.) Respecto a
la cojera preguntaremos sobre el inicio de la misma, su posible rela-
ción con un traumatismo previo, recurrencia, intentaremos determinar
la presencia, localización y características del dolor, afectación de una
o varias articulaciones y la existencia de rigidez articular. Finalmente
preguntaremos si existen síntomas extra esqueléticos.

Recogeremos datos sobre los antecedentes personales (estado vacu-
nal, patologías agudas o crónicas, inmunodeficiencias, traumatismos,
intervenciones quirúrgicas, etc.) y familiares, haciendo hincapié, dada
la agrupación familiar, en la existencia de entidades como artritis reu-
matoide, lupus eritematoso sistémico (LES), artritis idiopática juvenil
(AIJ), espondiloartropatías, psoriasis, enfermedad inflamatoria intesti-
nal u otras enfermedades de origen autoinmunitario (diabetes melli-
tus, fiebre reumática, enfermedad celiaca, tiroiditis de Hashimoto).

II. EXPLORACIÓN FÍSICA (paciente desnudo):
Tipo de cojera: Aunque el niño puede no referir dolor la marcha antiál-
gica se caracteriza por una disminución de la fase del apoyo de la pier-
na afectada. Valoraremos cada segmento del miembro inferior, rango
de movimiento de cada articulación a lo largo del ciclo de la marcha,
la postura de la parte superior del cuerpo y anomalías en el plano fron-
tal (escoliosis, deformidad en varo o valgo). Existen diferentes tipos de
marcha no antiálgica, no requiriendo la mayoría de ellos una valoración
y tratamientos urgentes por lo que no se abordarán en la ponencia.

Localización de la patología: Observaremos la posición del miembro en
reposo, tanto en decúbito como en bipedestación. El paciente puede
adoptar una postura en flexión de la articulación afectada buscando
disminuir la presión intraarticular. Buscaremos áreas de eritema, infla-
mación, deformidad. Mediante la palpación buscaremos puntos dolo-
rosos (sospecha de fracturas ocultas, osteomielitis) y la existencia de
masas. Valoraremos el rango de motilidad de cada articulación,
teniendo en cuenta la existencia de dolores “referidos” (dolor en rodi-
lla y cara lateral del muslo cuando existe patología a nivel de articu-
lación de la cadera). Mediante diferentes test podemos valorar: fuerza
(test de Trendelenburg), dismetrías (test de Galeazzi), afectación de la
articulación sacroilíaca (test de FABER) o afectación del iliopsoas
(signo del psoas). Finalmente realizaremos una exhaustiva exploración
del resto de los aparatos para detectar otras posibles  causas de coje-
ra o la existencia afectación de otros órganos.

III. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS: Inicialmente dirigidas a detectar
patología infecciosa así como un posible origen reumatológico,
autoinmunitario o autoinflamatorio.

Test de laboratorio (en función de la sospecha diagnóstica): 

Hemograma y reactantes de fase aguda (PCR, VSG, procalcitonina, ferri-
tina): Son poco específicos por lo que no permiten diferenciar la pato-
logía infecciosa de la inflamatoria. Sí pueden ayudar a establecer la
gravedad, a hacer un seguimiento y valorar la respuesta al tratamiento.

Coagulación. Su alteración puede indicar una afectación sistémica
grave o detectar trastornos de la coagulación que pueden cursar con
artritis (hemofilia).

Bioquímica básica, perfil renal, cardiaco, muscular y hepático, perfil
lipídico.

Mantoux: Como herramienta diagnóstica de una infección turberculo-
sa osteoarticular o previamente al inicio de determinados tratamientos.

Citoquímica y sedimento urinario: Puede estar alterados en ciertas vas-
culitis frecuentes en la Infancia (Púrpura de Shönlein-Henoch, Síndrome
de Kawasaki) y enfermedades autoinmunitarias tales como el LES.

Estudio inmunológico y genético: C3, C4, ASLO, anti DNA-asa B, FR,
ANA, anti DNA-n, ENA, ANCA, HLA B 27.

Hemocultivo, urocultivo, coprocultivo, cultivo faríngeo.

Serología viral (parvovirus B19, VHB y C, EBV, CMV) y bacteriana
(Mycoplasma, Yersinia, Shigella, Salmonella, Campylobacter, Brucella,
Borrelia).

Análisis bioquímico y cultivo líquido sinovial.

Pruebas de imagen: Como primer escalón disponemos de radiología
convencional del área afectada, ecografía y gammagrafía ósea. Si no
somos capaces de localizar la patología valorar tomografía axial compu-
tarizada (TAC), superior a la resonancia magnética nuclear (RMN) en la
valoración de la cortical del hueso, y RMN, que permite una magnífica
valoración de la articulación, tejidos blandos, cartílago y médula ósea.

IV. DIAGNOSTICO DIEFERENCIAL

1. OSTEOMIELITIS:
Infección de la cortical del hueso y de la médula ósea. La incidencia
anual de las osteomielitis en niños menores de 16 años se sitúa entre
13 y 28 casos por 100.000, siendo con diferencia más frecuentes en los
menores de 3 años y hasta en un tercio de los casos de presentación
subaguda (más de 14 días). El antecedente de la existencia traumatis-
mo previo es frecuente. El mecanismo de infección más frecuente es
la vía hematógena. Normalmente se inicia en la metáfisis del hueso.
En los recién nacidos y lactantes menores de 1 año existen vasos san-
guíneos transfisarios que conectan la metáfisis con la epífisis, por lo
que es frecuente la extensión de la infección al espacio articular.
Posteriormente se formará la fisis, cerrándose los vasos sanguíneos
transfisarios, existiendo riesgo de propagación sólo en aquellas articu-
laciones en la que la metáfisis es intraarticular (p. ej. cadera, tobillo,
hombro y codo). Cuando la placa de crecimiento se cierra al final de la
adolescencia, la osteomielitis hematógena se inicia con mayor fre-
cuencia en la diáfisis y puede diseminarse a todo el canal intramedu-
lar; por otra parte se reestablece la conexión vascular entre la metáfi-
sis y epífisis, existiendo de nuevo la posibilidad de que la infección se

Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

CASOS CLÍNICOS INTERACTIVOS

¿Infección o enfermedad reumática?
Moderador: Jaime de Inocencio Arocena, Hospital Universitario 12 Octubre, Madrid y Centro de Salud Jamíz, Madrid
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propague hacia el espacio articular. La metáfisis distal del fémur y la
proximal de la tibia son las localizaciones más frecuentes. Hasta el
30% de los casos de osteomielitis hematógenas presentarán otras
localizaciones en huesos adyacentes a cartílagos con una distribución
vascular análoga a la de las metáfisis (vértebras, articulación sacroilí-
aca, sincondrosis isquiopubiana, hueso púbico, isquion, acetábulo, tro-
cánter mayor del fémur, tubérculo tibial y calcáneo).

Los signos y síntomas de la infección esquelética aguda dependen de
la edad del paciente y de la localización de la misma. Los primeros sig-
nos pueden ser poco llamativos e inespecíficos. Los neonatos pueden
presentar una pseudoparálisis o dolor a la movilización de la extremi-
dad afectada. Hasta la mitad de los mismos no presentan fiebre y tie-
nen buen estado general. Los lactantes mayores y niños pueden pre-
sentar con mayor frecuencia fiebre, cojera o rechazo de la marcha, con
un dolor selectivo y “exquisito” a la palpación de la zona del hueso
donde se localiza la infección. Cuando existen signos inflamatorios
locales (calor, rubor y tumefacción) normalmente traducen una propa-
gación de la infección fuera de la metáfisis, al espacio subperióstico,
con respuesta inflamatoria secundaria de las partes blandas. La disci-
tis y osteomielitis vertebral parecen tratarse de los dos extremos de la
misma enfermedad, se afecta con mayor frecuencia la columna lum-
bar. Normalmente son niños más pequeños, sin aspecto de enfermedad
ni fiebre, con una clínica inespecífica, crisis de llanto de predominio
nocturno, dolor abdominal, rechazo a la sedestación o cojera.

El Staphilococcus. aureus es el organismo causal más frecuente en
todos los grupos de edad. En los neonatos también son frecuentes las
infecciones por Streptococcos del grupo B y los bacilos entéricos gram
negativos (E. coli); le siguen en orden de frecuencia los estreptococos
del grupo A (<10%). Después de los 6 años la mayoría de las infeccio-
nes están producidas por S. aureus, estreptococos y Pseudomonas
(heridas punzantes en el pie). La Salmonella y el S. aureus son las 2
causas más comunes de osteomielitis en niños con drepanocitosis,
seguidas por el neumococo. La Kingella kingae puede ser la segunda
causa de osteomielitis más frecuente en los niños.

Diagnóstico: se deben obtener hemocultivos en todos los casos en los
que se sospeche una osteomielitis (positivos en un 30-50%). La pun-
ción y aspiración del foco de infección para tinción de Gram y cultivo,
realizada excepcionalmente, tiene una rentabilidad diagnóstica que
oscila entre el 38- 50%. La radiología simple es la técnica de imagen
de evaluación inicial. Permite descartar la existencia de otros procesos.
A las 72 horas del inicio de los síntomas se puede observar tumefac-
ción de partes blandas, no existiendo alteraciones óseas hasta los 7-
14 días. En las osteomielitis subagudas un hallazgo radiológico carac-
terístico consiste en una lesión ósea lítica localizada, rodeada de un
anillo esclerótico (absceso de Brodie). En las espondilodiscitis se puede
observar una pérdida de la altura del espacio intervertebral. La eco-
grafía en manos expertas permite detectar la elevación del periostio e
inflamación de tejidos blandos adyacentes, sirviendo además para
guiar la punción y drenaje percutáneo de la colección. El power
Doppler detecta incrementos del flujo sanguíneo adyacente al hueso.

El papel de la Gammagrafía ósea aún está en discusión. El bifosfona-
to metileno de tecnecio-99, que se acumula en las regiones con
aumento del recambio óseo, es el agente de elección. Permite obtener
imágenes de todo el esqueleto y detectar múltiples focos de infección
(7% de los niños y hasta un 20- 30% de los neonatos). Además de las
imágenes obtenidas en las tres fases habituales, podemos obtener
imágenes tardías (a las 24 horas de la inyección del contraste) para
casos difíciles con lesiones sutiles. A pesar de sus ventajas los hallaz-
gos obtenidos no son específicos, no permitiendo distinguir entre
infección, inflamación, traumatismo o neoplasia. Pueden existir falsos
negativos iniciales debidos a la isquemia relativa de la zona, o si se
realiza antes de las 48-72 horas. La TAC puede demostrar anomalías
óseas y de partes blandas. Permite guiar la biopsia ósea y realizar el
drenaje de abscesos profundos. Su mayor desventaja es la alta dosis de
radiación administrada. Aunque generalmente requiere sedación y es

cara, la RMN es la mejor técnica de imagen para el diagnóstico, dife-
renciando las formas agudas de las crónicas y la infección ósea de la
de tejidos blandos, ayudando a establecer la necesidad de un aborda-
je quirúrgico. La RMN es muy útil para la valoración de la osteomieli-
tis vertebral y la discitis debido a la nítida delimitación entre el disco
intervertebral y el disco cartilaginoso.

2. ARTRITIS SEPTICA:
La artritis relacionada con la infección se clasifica en artritis séptica y
artritis reactiva.

La incidencia en niños de la artritis séptica oscila entre 5.5 y
12/100.000. Se describen en menores de 2 años en la mitad de los
casos y en menores de 5 años en el 75%. Patogenia: Se produce habi-
tualmente como consecuencia de la siembra hematógena del espacio
sinovial. La abundante vascularización y ausencia de membrana basal
de la membrana sinovial hacen de ella un ambiente ideal para la siem-
bra hematógena. 

El espectro microbiológico es amplio, pero el agente más frecuente es
el S. aureus. Los Streptococcos del grupo A y S. pneumoniae son los
causantes de un 10-20% de los casos. La K. kingae se identifica con
relativa frecuencia con la mejora de los medios de cultivo. Las artritis
por Cándida puede ser una de las complicaciones de las candidiasis
sistémicas de los neonatos con o sin catéteres endovasculares. Entre
un 1-3% de pacientes infectados con Mycobacterium tuberculosis
presentan afectación osteoarticular, siendo la tuberculosis articular la
forma más frecuente en los países desarrollados. La artritis se descri-
be en el 12-20% de los niños con brucelosis, con afectación mayori-
tariamente monoarticular, son poco dolorosas y con escasas alteracio-
nes locales. En la enfermedad de Lyme causada por la espiroqueta
Borrelia Burgdorferi y transmitidas por picadura de garrapata, la artri-
tis generalmente se presenta como monoartritis aguda, semana o
meses después y afecta a grandes articulaciones (rodilla), puede remi-
tir en días o semanas y recurrir en cualquier articulación. Las artritis
virales primarias son raras. 

Las manifestaciones clínicas dependerán de la localización de la arti-
culación (profunda o no) y de la edad del paciente. La rodilla y la cade-
ra, una u otra según las series, son las articulaciones que se afectan
con mayor frecuencia, seguidas del tobillo.

En neonatos y lactantes los primeros signos y síntomas pueden ser
poco llamativos. Los niños más mayores suelen presentar fiebre, dolor
y signos inflamatorios evidentes si son articulaciones superficiales,
cojera si se trata de la afectación de la cadera. Diferenciar una artritis
séptica de cadera, de un absceso del psoas, osteomielitis femoral pro-
ximal, pélvica o vertebral puede ser difícil.

Diagnóstico: En todos los casos sospechosos debemos extraer hemo-
cultivos (positivos en un 50%). Es imprescindible realizar una aspira-
ción articular para la obtención de material para una tinción de Gram
y cultivo (positivo en el 30-70%), lo que nos daría el diagnóstico defi-
nitivo. La histoquímica del líquido sinovial, aunque no diagnóstica, si
puede ser orientativa: leucocitos 50.000- 100.000/uL con predominio
de PMN, aumento de las proteínas y consumo de glucosa. La monito-
rización de la VSG y la PCR puede ser útil para controlar la respuesta
al tratamiento y la aparición de complicaciones.

En la radiología convencional podemos encontrar hallazgos sugeren-
tes de aumento del líquido intraarticular y afectación de partes blan-
das. La ecografía es útil para detectar derrame articular, sobre todo en
la articulación de la cadera donde permite guiar la punción articular.
El uso de la TAC y sobre todo de la RMN puede ser especialmente útil
a nivel de la cadera y cintura pélvica, donde nos ayudaría a la diferen-
ciación de la artritis de cadera de otros procesos infecciosos ya
comentados.
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Diferenciación con otras artritis relacionadas con la infección:

Las artritis reactivas se definen como sinovitis estériles que se des-
arrollan después de una infección extraarticular, o que se presentan
durante la respuesta inmune a una infección. Así pues pueden presen-
tarse tras una infección entérica por Salmonella, Shigella, Yersinia
enterocolítica, Campylobacter jejuni, Crystosporidium o Giardia, o una
infección de la vía genitourinaria por Chlamydia trachomatis o
Ureoplasma. Otros ejemplos de artritis reactiva son la artritis estéril de
la fiebre reumática aguda, con la evolución típica de la poliartritis
migratoria de duración limitada o la artritis que puede seguir a una
infección por estreptococo del grupo A o G (postestreptocócica).
Finalmente hacer referencia a la artritis asociada a endocarditis infec-
ciosa y la tenosinovitis asociada a la Neisseria gonorrhoeae.

La sinovitis transitoria de cadera es la sinovitis más frecuente en el
niño de entre 3 y 10 años. De causa desconocida, con frecuencia la
precede una infección respiratoria alta. Se manifiesta con un dolor
intenso de inicio agudo en cadera o referido a muslo o rodilla. Se aso-
cia siempre a limitación de la movilidad de la cadera, sin presentar
normalmente síntomas sistémicos ni alteraciones analíticas. Mediante
la ecografía podemos comprobar la existencia de líquido en el espacio
articular. Se suele resolver en no más de 10 días. En algunas ocasio-
nes, sin embargo, puede ser difícil de distinguir de una artritis séptica
de cadera.

3. PIOMIOSITIS:
Infección no necrosante del tejido muscular caracterizada por la pre-
sencia de un absceso en su interior. La mayoría son hematógenas y
están producidas por S. aureus. La piomiositis por S. pyogenes está
tomando especial relevancia debido al carácter de invasividad que está
adquiriendo este microorganismo, se ha relacionado con el anteceden-
te de varicela y puede evolucionar hacia un shock tóxico. Los múscu-
los que se afectan con mayor frecuencia son los músculos largos de los
miembros y el tronco (iliopsoas, cadera, muslo y cara posterior de pier-
na). Inicialmente existe poca expresión clínica, apareciendo dolor sin
signos inflamatorios. La prueba diagnóstica más sensible en los prime-
ros estadios es la RMN, diferenciando piomiositis primarias de las aso-
ciadas a otras formas de infección musculoesquelética. Puede produ-
cirse afectación a distancia con la aparición de empiema, pericarditis
y abscesos pulmonares. La piomiositis de psoas es una entidad clínica
característica de la infancia-adolescencia, los síntomas se caracterizan
por dolor abdominal o de espalda que se irradia al hombro, pudiendo
también asociarse a cojera.

4. ABSCESOS PROFUNDOS:
Se localizan de forma preferente a nivel de ingle, muslo, nalga y pie.
El organismo que se identifica con mayor frecuencia es el S. aureus,
seguido muy de lejos por el Estreptococo beta hemolítico del grupo
A. Las piomiositis y los abscesos profundos a menudo se manifiestan
con signos y síntomas que hacen difícil distinguirlos de una artritis
séptica o una osteomielitis, requiriendo técnicas de imagen más
avanzadas (RMN) para diferenciarlos y poder establecer el tratamien-
to más adecuado.

TRATAMIENTO DE LAS INFECCIONES MUSCULOESQUELETICAS

Se ha detectado un aumento en la incidencia y gravedad de estas
infecciones en los niños, con un aumento de la necesidad de abordaje
quirúrgico de las osteomielitis por una mayor frecuencia de abscesos
subperiósticos e intraóseos, y la existencia de complicaciones tales
como trombosis venosa profunda y émbolos sépticos pulmonares.
Paralelamente se ha observado un aumento del S. aureus meticilin-
resistente (SAMR), así como de S aureus (MS o MR) productores de la
leucocidina Panton-Valentine (LPV), reconocido factor de virulencia y
mala evolución.

El tratamiento empírico inicial se basará en el conocimiento de las
bacterias patógenas más frecuentes en cada edad, en el resultado de
la tinción de Gram del material aspirado y en otras consideraciones
adicionales (como la procedencia geográfica del paciente y su estado
inmunológico).
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Microorganismos implicados y tratamiento empírico de la osteomielitis
aguday artritis séptica en Pediatría

Edad Microorganismo Tratamiento empírico

Menor de 3 meses
Staphilococcus aureus
Streptococcus A y B
Bacilos gram-negativos

Cloxacilina 150-
200/Kg/día +

Cefotaxima 100- 150
mg/Kg/día

3 meses a 5 años

Staphilococcus aureus

Streptococcus pyogenes

Streptococcus pneumoniae

Cloxacilina 150-
200/Kg/día o

Amoxicilina-clavulánico
100 mg/Kg/día o

Cefuroxima 100- 150
mg/Kg/dí

No vacunados contra Hib
Cefotaxima 100- 150
mg/Kg/día

Kingella kingae

Cefuroxima 100- 150
mg/Kg/día o

Cefotaxima 100- 150
mg/Kg/día

Alérgicos a betalactámicos
Clindamicina 40
mg/Kg/día

Staphilococcus aureus
resistente a meticilina

Vancomina 40 mg/Kg/día
o

Clindamicina 40
mg/Kg/día

Mayores de 5 años 

Staphilococcus aureus

Cloxacilina 150-
200/Kg/día o

Amoxicilina-clavulánico
100 mg/Kg/día o

Cefuroxima100-150
mg/Kg/día

Alternativos:

Cefazolina 100- 150
mg/Kg/día o

Clindamicina 40
mg/Kg/día

Pseudomona aeruginosa

Ceftazidima 100- 150
mg/Kg/día o 

Imipenen 100 mg/Kg/día

Alérgicos a betalactámicos
Clindamicina 40
mg/Kg/día
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Existen trabajos recientes en los que se demuestra que un ciclo corto
con antibiótico intravenoso (entre 3-7 días) seguido de 2-3 semanas
de tratamiento con antibiótico oral (al doble o triple de las dosis que
se utilizan para otras patologías) podría ser suficiente para el trata-
miento de las osteomielitis y artritis sépticas no complicadas.

El tratamiento quirúrgico será necesario cuando se comprueba la exis-
tencia de abscesos a nivel subperióstico y/o intraóseo, ante la sospe-
cha de un cuerpo extraño o cuando existe afectación de la cabeza
femoral con afectación articular.

5. ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL:
Bajo este concepto se agrupa un grupo heterogéneo de entidades de
etiología desconocida caracterizadas por artritis persistente (>6 sema-
nas) y en las que se han excluido otros procesos conocidos. Se clasifi-
can en diferentes “categorías” (Edmonton 2001) relativamente homo-
géneas y mutuamente excluyentes.

6. LUPUS ERITEMATOSO SISTÉMICO: 
Prototipo de enfermedad autoinmune multisistémica que en el 15-
20% de los casos debuta en la infancia. Para su diagnóstico se utilizan
los mismos criterios de la ACR para la clasificación del LES en adultos
revisados en 1982. Las manifestaciones musculoesqueléticas son fre-
cuentes en los niños, apareciendo artritis en el 75% de los casos. Se
trata de una poliartritis no erosiva, que afecta a grandes y pequeñas
articulaciones, sin gran tumefacción pero con dolor, limitación e
importante rigidez matutina. Puede aparecer de forma aislada al ini-
cio de la enfermedad.

7. PURPURA DE SHÖNLEIN- HENOCH: 
Es una vasculitis leucocitoclástica de vasos pequeños mediada por
inmunoglobulina A, que se caracteriza por la aparición de púrpura pal-
pable no trombocitopénica, artralgias y artritis, dolor abdominal y
afectación renal. Las artralgias y artritis son muy frecuentes (40-80%),
y pueden preceder a la púrpura. Afectan a grandes articulaciones como
tobillos y rodillas. Existe una inflamación periarticular dolorosa, sin
eritema ni calor pero con limitación, son transitorias y se resuelven en
pocos días sin secuelas.

8. ENFERMEDAD DE KAWASAKI:
Es una vasculitis de pequeño y mediano vaso. Se trata de un proceso
inflamatorio agudo de afectación sistémica, autolimitado, pero poten-
cialmente grave por las complicaciones cardiacas que pueden ocurrir.
Con frecuencia existe una induración dolorosa del dorso de las manos
y los pies al inicio de la enfermedad y que dura de 1 a 3 días. También
se ha descrito la aparición de oligoartritis o poliartritis en la fase sub-
aguda de la enfermedad, con afectación de interfalángicas de las
manos,  caderas, rodillas y tobillos.

9. OSTEOMIELITIS MULTIFOCAL CRONICA RECURRENTE
Es una enfermedad que se presenta en niños y adultos jóvenes, poco
frecuente, de etiología desconocida, caracterizada por afectación ósea
multifocal, de evolución clínica subaguda o crónica con remisiones. El
diagnóstico se realiza por los hallazgos clínicos (dolor, eritema, tume-
facción), radiológicos (lesiones líticas con reborde esclerótico) y exclu-
yendo una causa infecciosa y causa tumoral por el estudio microbio-
lógico e histológico de la biopsia.

10. SÍNDROMES AUTOINFLAMATORIOS
Engloba a un grupo de trastornos hereditarios (fiebre mediterránea
familiar, síndrome de hipergammaglobulinemia IgD asociado a fiebre
periódica y síndrome periódico asociado al receptor del TNF-alfa), sín-
dromes periódicos asociados a la criopirina (síndrome de Muckle-

Wells, la urticaria familiar inducida por el frío, síndrome CINCA o sín-
drome crónico infantil neurológico, cutáneo y articular) y otros síndro-
mes autoinflamatorios (granulomatosis sistémicas juveniles asociadas
al gen CARDD 15 y síndrome de PAPA o artritis piogénica estéril, pio-
derma gangrenoso y acné quístico). Cada una de ellos tiene un tras-
torno genético diferente y se caracterizan por la existencia de fiebres
recurrentes de duración variable asociados a diferentes cuadros clíni-
cos con manifestaciones inflamatorias, la mayoría de ellos con mani-
festaciones articulares.
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FIEBRE Y EXANTEMA

Nº Programa: 2
Autora: Sílvia Ricart Campos
Hospital Sant Joan de Déu (Barcelona)

Un motivo de consulta frecuente en los servicios de urgencias pediá-
tricas es la presencia de fiebre con exantema.
Para tratar este tema en primer lugar se expondrá el manejo y las cla-
ves diagnósticas ante un paciente con fiebre y exantema acompañante,
y posteriormente se comentarán algunas entidades que, por su frecuen-
cia o especial gravedad, deben tenerse en cuenta en estos pacientes. 
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DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

El abordaje de un niño que presenta fiebre y exantema debe tener en
cuenta múltiples posibilidades diagnósticas, incluyendo causas infec-
ciosas, enfermedades autoinmunes, reacciones de hipersensibilidad y
la enfermedad de Kawasaki. Para ello será imprescindible la realización
de una anamnesis bien detallada y una cuidadosa exploración física,
ya que en la mayoría de los casos nos dará las claves para orientar o
confirmar el diagnóstico. Las pruebas de laboratorio deben solicitarse
en función de la sospecha diagnóstica basada en los resultados de la
anamnesis y de la exploración física. Muchos exantemas son patogno-
mónicos de determinadas enfermedades (por ejemplo, la varicela) y en
estos casos no suele estar indicada la realización de pruebas.

Anamnesis

En la anamnesis debe preguntarse específicamente acerca del antece-
dente de viajes,  lugar de residencia (localización geográfica y ambien-
te rural o urbano), historia de ingesta de fármacos, exposición a insec-
tos, animales u otros enfermos, estado vacunal, antecedente de trans-
fusiones y, especialmente en adolescentes, preguntar por la posibilidad
de consumo de drogas por vía parenteral y actividad sexual. También
deben buscarse antecedentes que sugieran una inmunodeficiencia
subyacente. 
Las características de la fiebre como la temperatura máxima, existen-
cia de periodicidad, respuesta a antitérmicos, o la presencia de picos
febriles puede sugerirnos algunas enfermedades. Por ejemplo, la pre-
sencia de episodios febriles breves (duración 12-72 horas), de apari-
ción súbita con fiebre alta y que recurren cada 4-5 semanas nos hará
sospechar una fiebre mediterránea familiar. 
Referente al exantema interesa conocer el momento de aparición res-
pecto a la fiebre, distribución, evolución y progresión de las lesiones, y
presencia de prurito o dolor. 
La edad del paciente generalmente es útil para acotar el diagnóstico,
ya que hay una serie de entidades típicamente (aunque no exclusiva-
mente) pediátricas: exantemas víricos (varicela, sarampión, eritema
infeccioso, exantema súbito), enfermedad de Kawasaki y escarlatina,
entre otros. 

Exploración física
- Una detallada exploración física deberá ser sistemática y prestando
especial atención a

- Constantes vitales y estado general del paciente: para valorar la gra-
vedad de la enfermedad, ya que el diagnóstico diferencial de la fiebre
y exantema comprende enfermedades  graves y potencialmente fatales
como la sepsis, Sd del shock tóxico o la necrolisis tóxica epidérmica.

- Examen cutáneo detallado. 

- Inspección de las membranas mucosas (detectar la presencia de enan-
temas), genitales, conjuntivas y palpación de cadenas ganglionares.

- Exploración neurológica completa incluyendo signos meníngeos.

- Exploración abdominal para valorar la presencia de visceromegalias.

- Exploración articular.

Se puede iniciar la aproximación diagnóstica al paciente en función del
tipo de exantema (maculopapular, eritematoso, vesiculopustuloso,  pur-
púrico, urticarial o nodular). La tabla 1 muestra el diagnóstico diferen-
cial del paciente con fiebre y exantema en base al tipo de exantema.
En la práctica clínica diaria en pediatría nos encontraremos frecuen-
temente con exantemas inespecíficos. En estos pacientes es de gran
utilidad identificar otros signos o síntomas acompañantes, a veces
poco perceptibles, que nos servirán de clave para establecer una pro-
bable etiología e iniciar las exploraciones necesarias para confirmarla.

Como ejemplo, en un paciente con fiebre y exantema la aparición de
artritis acotará el diagnóstico y deberemos descartar, en el contexto
clínico apropiado, la enfermedad de Lyme, el lupus eritematoso sisté-
mico, la artritis idiopática juvenil de inicio sistémico, la infección por
parvovirus B19, la fiebre reumática o la enfermedad del suero. La tabla
2 muestra el diagnóstico diferencial del paciente con fiebre y exante-
ma en base a la presencia de otros signos acompañantes (cutáneos y
extracutáneos). 
No obstante, en algunas enfermedades exantemáticas propias de la
edad pediátrica el diagnóstico se realiza con la simple observación de
las lesiones cutáneas, que acostumbran a ser muy características como
en la varicela, sarampión, escarlatina.... También hay otras enfermeda-
des cuyas lesiones cutáneas son patognomónicas, que se detallan en
la tabla 3. 
Debe tenerse en cuenta que los exantemas petequiales y en especial
los purpúricos en un niño febril  deben siempre alertar del peligro de
una enfermedad potencialmente grave. Estos pacientes deben recibir
valoración inmediata para determinar la presencia de sepsis (en espe-
cial por Neisseria meningitidis, aunque puede ser por otros gérmenes)
o de otras entidades menos frecuentes como la trombocitopenia grave,
coagulación intravascular diseminada o vasculitis. 

Tabla 1: diagnóstico diferencial en función de las características del
exantema, diferenciado entre causas infecciosas de otras causas.

17

Tipo de exantema Causas infecciosas
Otras causas  no 

infeccciosas

Macular / papular

Sarampión

Rubeola

Parvovirus B19 (eritema

infeccioso)

Herpesvirus humano 6

(exantema súbito)

VEB, CMV, VIH (primoin-

fección)

Adenovirus, enterovirus

VHB (Gianotti Crosti)

Rickettsia conorii (fiebre

botonosa)

Treponema pallidum (sífilis

secundaria)

Tifus

Otros: Leptospirosis,

Dengue, M.pneumoniae,

listeriosis

Enfermedad de Kawasaki

Erupción medicamentosa

Enfermedad del suero

Síndrome de Sweet

Eritematoso

S. aureus: Sd shock

tóxico y Sd de la piel

escaldada estafilocócico

Estreptococo del grupo

A: Sd shock tóxico y

escarlatina

Enterovirus

Otros:

Arcanobacterium hae-

molyticum

Erupción medicamentosa

Enfermedad injerto contra

huésped (aguda)

Enfermedad de Kawasaki
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Tabla 1. Continuación.

VEB: virus Epstein Barr; CMV: citomegalovirus; VIH: virus inmunodefi-
ciencia humana; VHB: virus hepatitis B; VHS: virus herpes simple.

Tabla 2: diagnóstico diferencial en función de los signos o síntomas
acompañantes

Tabla 2. Continuación.

AIJ: artritis idiopática juvenil de inicio sistémico; LES: lupus eritema-
toso sistémico

Tabla 3: enfermedades que cursan con fiebre y un exantema caracte-
rístico

ENTIDADES A DESTACAR

A continuación se van a comentar una serie de enfermedades a tener
en cuenta ante un paciente con fiebre y exantema: algunas infeccio-
nes víricas son una causa frecuente de fiebre y exantema y son de
importancia por su elevada incidencia en la edad pediátrica. En cam-
bio, otras enfermedades propias de la reumatología pediátrica como la
enfermedad de Kawasaki, algunas vasculitis o la fiebre reumática son
de baja incidencia pero por su potencial gravedad es importante recor-
darlas para incluirlas en el diagnóstico diferencial. Finalmente, algunas
infecciones bacterianas pueden comprometer la vida del paciente por
lo que será vital su rápida sospecha para iniciar un tratamiento precoz.  
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Vesicular / ampo-
lloso / pustuloso

Varicela

Virus herpes simple

Enfermedad mano-pie-boca

(virus Coxsackie)

Staphylococcus aureus:

impétigo ampolloso y Sd

piel escaldada

Impétigo por estreptococo

grupo A

Necrolisis tóxica epidérmi-

ca

Sd Stevens-Johnson

Purpúrico

Menigococcemia

Endocarditis bacteriana

Ectima gangrenoso 

Otras bacterias (sepsis con o

sin coagulación intravascuar

diseminada)

Agentes TORCH (T.gondii,

CMV, VHS, rubeola)

Enterovirus

Virus de fiebres hemorrági-

cas (Dengue, Ébola)

Vasculitis leucocitoclástica

Púrpura Schönlein-Henoch 

Edema agudo hemorrágico

del lactante

Urticaria-vasculitis 

Fiebre reumática aguda

Enfermedad del suero

Sd de Sweet

Erupción medicamentosa

Urticarial

Borrelia burgdorferi

(Enfermedad de Lyme)

Mycoplasma pneumoniae

Enterovirus

Otros virus: VEB, VHB, VIH

Erupción medicamentosa

Eritema multiforme

Enfermedad del suero

Púrpura de Schönlein-

Henoch

Urticaria

Nodular Cándida y otros hongos

Eritema nodoso

Panarteritis nodosa

Fiebre reumática

Síntoma o signo Causas infecciosas
Otras causas  no infec-

ciosas

Faringitis

Virus Epstein Barr

Arcanobacterium 

Estreptococo beta hemolítico

grupo Ahemolyticum

Gonococcemia

Fiebre tifoidea

Tularemia

Artritis o artralgia

Meningococemia

Fiebre reumática

Enfermedad de Lyme

Parvovirus B19

Rubeola

Enfermedad del suero

AIJ inicio sistémico 

LES

Adenopatías
Cervicales
Generalizadas
Locales

Escarlatina

Rubeola

Mononucleosis infecciosa

Sífilis secundaria

Enfermedad por arañazo de

gato 

Tularemia

Enfermedad de Kawasaki

Enfermedad del suero

Sarcoidosis

LES

Meningitis

Meningococemia 

Enterovirus (Coxsackie,

Echovirus) Enfermedad de

Lyme 

Leptospirosis 

Criptococosis

Fiebre episódica Fiebre reumática
AIJ inicio sistémico

Sds de fiebres periódicas

Eritema facial
intenso

Eritema infeccioso
LES 

Dermatomiositis juvenil

Telangiectasias
periungueales

LES 

Dermatomiositis juvenil

Lesiones en mucosa
oral

Enantema

Lengua aframbuesada

Estomatitis aftosa

Mononucleosis infecciosa

(petequias en paladar)

Sarampión (manchas de

Koplick)

Escarlatina

Sd shock tóxico

Enfermedad de Kawasaki 

LES

Enfermedad mano-pie-

boca 

Afectación 
palmo-plantar

Endocarditis bacteriana

Fiebre botonosa

Mediterránea 

Sífilis (secundarismo) 

Fiebre por mordedura de

rata 

Enf mano-pie-boca

Eritema multiforme 

Erupción medicamentosa

Enfermedad de Kawasaki

Exantema Enfermedad

Ectima gangrenoso Infección por Pseudomonas aeruginosa

Eritema crónico migrans Enfermedad de Lyme

Escara necrótica Aspergilosis, mucormucosis

Erisipela Infección por Estreptococo del grupo A

Manchas de Koplik Sarampión

Eritema marginado Fiebre reumática
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Fiebre Reumática

Es un proceso inflamatorio sistémico no supurativo que se produce
después de una infección faríngea por estreptococo beta hemolítico
del grupo A, y que puede afectar al corazón, articulaciones, piel, teji-
do celular subcutáneo y al sistema nervioso. Las manifestaciones cutá-
neas características son el eritema marginado (lesiones maculares
transitorias con aclaramiento central que se localizan en la superficie
extensora del tronco y porción proximal de extremidades), y los nódu-
los subcutáneos que habitualmente se encuentran sobre las prominen-
cias óseas.  

Para el diagnóstico de fiebre reumática deben cumplirse los criterios
de Jones (1 criterio mayor más 2 menores o 2 criterios mayores y la
evidencia de una infección reciente por estreptococo del grupo A).

Reacciones de hipersensibilidad a fármacos

Pueden presentarse con cualquier tipo de exantema.  El estado gene-
ral conservado y la existencia de bradicardia relativa, eosinofilia,
aumento de transaminasas y/o nefritis y sugieren esta entidad. Los fár-
macos que más frecuentemente provocan reacciones de hipersensibi-
lidad son las penicilinas, cefalosporinas, cotrimoxazol y fenitoína. En
casos graves puede desarrollarse un Sd de Stevens-Johnson o una
necrolisis tóxica epidérmica.

Enfermedad del suero

Síndrome clínico caracterizado por fiebre, artralgias o artritis, erupción
cutánea y linfadenopatías generalizadas.  Se desarrolla habitualmente
por hipersensibilidad a fármacos, especialmente antibióticos, y la clíni-
ca aparece generalmente de 7 a 10 días después del contacto con el
medicamento responsable. Es consecuencia de la formación de inmuno-
complejos circulantes inducidos por la presencia de antígenos deposita-
dos en endotelio vascular y la posterior activación del complemento.

Enfermedades autoinflamatorias sistémicas 

Son un conjunto de entidades clínicas caracterizadas por procesos
inflamatorios agudos, recurrentes o persistentes, en las cuales no se
evidencian causas autoinmunitarias, infecciosas o neoplásicas. A dife-
rencia de las enfermedades autoinmunes no se detectan autoanticuer-
pos ni células B o T autoreactivas. Son consecuencia de un proceso
inflamatorio mal regulado y se consideran debidas a defectos en la
respuesta inmunitaria innata. 

De estas enfermedades, las que tienen mayor interés en pediatría son
los síndromes hereditarios de fiebres periódicas en los que se incluyen

la fiebre mediterránea familiar (FMF), síndrome de hiperinmunoglobu-
linemia D y fiebre periódica (HIDS), síndrome periódico asociado al
receptor de necrosis tumoral (TRAPS) y los síndromes periódicos aso-
ciados a criopirina (de entre ellos, la forma propiamente infantil es el
síndrome CINCA y es muy poco frecuente).

Estas enfermedades cursan con episodios recidivantes de fiebre, de
duración y características variables en función de cada entidad, acom-
pañada de diferentes manifestaciones sistémicas. La tabla 4 resume
las principales características de las 3 primeras entidades, que tienen
un patrón de herencia bien establecido.

Ante un paciente con episodios recurrentes de fiebre acompañada de
estas características clínicas, sobre todo si hay otros familiares afec-
tos, es importante pensar en estas entidades de cara a remitir al
paciente a un servicio de reumatología pediátrica para realizar el
estudio específico. 

Tabla 4: resumen de las principales características clínicas de los sín-
dromes hereditarios de fiebre periódica.
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Criterios mayores

Carditis
Poliartritis
Corea
Eritema marginado
Nódulos subcutáneos

Criterios menores Artralgias

Fiebre
Reactantes fase aguda (VSG, PCR)

Prolongación intervalo PR

Evidencia de infección previa por
estreptococo del grupo A

Cultivo faríngeo o test de detección
rápida positivos
Anticuerpos antiestreptocócicos eleva-
dos o títulos en         

FMF HIDS TRAPS

Parámetros temporales

Inicio síntomas 20 años 12 meses 10 años

Duración 1-3 días 4-6 días 7 días

Periodicidad

De 10 a 12 episo-

dios anuales

(episodios cada 4-

5 semanas)

De 10 a 12 episo-

dios anuales

Variable, entre 4 y

8 episodios

anuales

Variable entre 4 y 8
episodios anuales

Síntomas predominantes durante los episodios

Fiebre

Alta (hasta 40-

41ºC) y de inicio

súbito

Alta (hasta 40-

41ºC) y de inicio

súbito

Generalmente alta,

pero patrón vari-

able

Dolor abdominal Muy frecuente Frecuente Frecuente

Afectación

cutánea

Eritema tipo

erisipela en

extremidades

inferiores; lesiones

purpúricas

Exantema macu-

lo-papular, pustu-

loso, nodular o

acneiforme

Exantema macular

migratorio y cen-

trífugo 

Serositis

Pleuritis fre-

cuente; pericardi-

tis infrecuente

Muy infrecuente Pleuritis ocasional

Afectación

articular y mus-

cular

Frecuentes:

monoartritis u

oligoartritis

asimétricas.

Ocasionales:

mialgias 

Frecuentes:

artralgias.

Ocasionales:

oligoartri-tis y

mialgias

Muy frecuentes:

mialgias severas.

Frecuentes: artral-

gias. Ocasionales:

mono-artritis. 

Riesgo de

amiloidosis
Variable Muy infrecuente Variable

Herencia
Autosómica 

recesiva 

Autosómica 

recesiva 

Autosómica 

dominante
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Púrpura Schönlein-Henoch

Es una vasculitis leucocitoclástica, de vasos pequeños, que se mani-
fiesta en forma de púrpura palpable no trombopénica, artralgias con o
sin artritis, dolor abdominal y, en hasta un 20% de pacientes, puede
haber afectación renal.

El exantema suele empezar como lesiones urticariales y posteriormen-
te evolucionar y hacerse elevadas y purpúricas, aunque también puede
ser petequial. Predomina en las extremidades inferiores y nalgas.

Enfermedad de Kawasaki

Es una vasculitis de vasos de pequeño y mediano calibre. Se trata de
un proceso inflamatorio agudo con afectación sistémica, de causa des-
conocida, pero que es potencialmente grave por la posibilidad de afec-
tación cardiaca. Afecta generalmente a niños menores de 4 años. 

La fiebre es típicamente alta (con picos de hasta 40ºC) y en agujas. De
entre las manifestaciones cutáneas destacan: 

- Exantema: es polimorfo. La forma más común es una erupción
maculopapular eritematosa, pero se han descrito exantemas urticari-
formes, escarlatiniformes, micropustulares y eritrodermias.
Raramente son bullosos o vesiculares. Aparece dentro de los prime-
ros 5 días de fiebre y predomina en tronco, aunque en el inicio puede
estar limitado a la región perineal.

- Cambios en la mucosa oral: puede observarse una lengua afram-
buesada; labios eritematosos, secos o fisurados; o un eritema difuso
de la mucosa orofaríngea.  

- Cambios en las extremidades: al inicio de la enfermedad puede des-
arrollarse un eritema difuso en palmas y plantas, a veces doloroso e
indurado. A la 2ª-3ª semana se puede observar la típica descamación
de los dedos, que empieza en la región periungueal y avanza caudal-
mente. En algunos pacientes, aproximadamente 1 o 2 meses después
del inicio de la fiebre pueden verse unos surcos transversos en las
uñas (líneas de Beau).

Los criterios diagnósticos de la enfermedad de Kawasaki son:

Artritis idiopática juvenil de inicio sistémico

Enfermedad crónica multisistémica caracterizada por la presencia de
episodios de inflamación aguda. Se caracteriza por la presencia de
picos febriles diarios, exantema, serositis, visceromegalias, adenopatí-
as, artritis y poliartralgias. La artritis puede aparecer tiempo después
del inicio de la fiebre.

La manifestación cutánea característica es un exantema eritematoso
macular, evanescente y no pruriginoso, y que característicamente
coincide con los picos febriles. Se localiza generalmente en el tronco y
raíz de extremidades.  La fiebre es diaria, en forma de 1-2 picos al día
de hasta 39º C. Para el diagnóstico es necesaria la presencia de fiebre

en picos de 2 semanas de duración (documentada al menos durante 3
días), artritis y al menos 1 de los siguientes signos: exantema caracte-
rístico, visceromegalias, serositis o adenopatías. 

Lupus eritematoso sistémico

Enfermedad autoinmune multisistémica que, en un 20% de los pacien-
tes, debuta en la edad pediátrica. Los síntomas de presentación más
frecuentes son fiebre, exantema, mucositis y artritis. De entre las
manifestaciones cutáneas destaca el eritema malar o exantema en
alas de mariposa, que afecta el puente nasal pero respeta los pliegues
nasolabiales. Pueden existir lesiones vasculíticas que se manifiesten en
forma de eritema palmar, lesiones maculopapulares en cualquier loca-
lización y lesiones discoides en cabeza o extremidades. Son frecuentes
las aftas en cavidad oral.

El diagnóstico se basa en la presencia de manifestaciones clínicas
características y pruebas de laboratorio compatibles (presencia de
autoanticuerpos característicos, citopenias).

Panarteritis nodosa 

Enfermedad multisistémica caracterizada por la presencia de una vas-
culitis necrotizante que afecta a pequeñas y medianas arterias. La pre-
sentación puede ser variable, aunque generalmente se manifiesta con
síntomas constitucionales y musculoesqueléticos, lesiones cutáneas,
fiebre y aumento de los reactantes de fase aguda. La afectación de la
piel es en forma de lívedo reticularis, nódulos subcutáneos dolorosos u
otras lesiones vasculíticas.  

Infecciones bacterianas
- Infección por Arcanobacterium haemolyticum: En adolescentes
de entre 15-18 años con faringitis, fiebre, adenopatías y exantema
maculopapular o escarlatiniforme, en los que se ha descartado infec-
ción por S.pyogenes y mononucleosis infecciosa, debe investigarse la
infección por Arcanobacterium haemolyticum. Se trata de una bac-
teria grampositiva que puede ocasionar un exantema en las superfi-
cies extensoras y que progresa hacia el centro posteriormente.
Habitualmente respeta la cara y puede ser pruriginoso.

- Enfermedad de Lyme: Enfermedad infecciosa multisistémica cau-
sada por la transmisión de Borrelia burgdorferi  a través de la pica-
dura de garrapata. La manifestación más común en la fase precoz
consiste en el eritema crónico migrans, patognomónico de esta
enfermedad. Empieza como una mácula o pápula roja que se expan-
de con un patrón anular, a lo largo de días o semanas, hasta un diá-
metro de unos 15 cm. En este momento es frecuente que la serolo-
gía aún sea negativa.  Puede acompañarse de cefalea, malestar gene-
ral, fiebre, mialgias y artralgias. 

- Ricketsiosis (Fiebre botonosa Mediterránea): Enfermedad endémi-
ca en el área Mediterránea ocasionada por Rickettsia conorii tras la
picadura de la garrapata común. Es más prevalente en el medio rural
durante los meses de verano y otoño. En el sitio de mordedura de la
garrapata se forma una pápula que evoluciona a una úlcera negra
indolora con un eritema alrededor, llamada mancha negra, que se
parece a una quemadura por cigarrillo. Tras un periodo de incubación
de 6 a 12 días aparece bruscamente un cuadro de fiebre elevada y, 2
o 4 días más tarde, se observa un exantema habitualmente maculo-
papuloso diseminado y que afecta cara, palmas y plantas. Se acom-
paña de cefalea, mialgias,  artralgias y linfadenopatía local. 

- Ectima gangrenoso: Está causado por la infección por
Pseudomonas aeruginosa. Las lesiones empiezan en forma de mácu-
las rosadas, que progresan a nódulos hemorrágicos y úlceras. Las
úlceras típicas tienen centros equimóticos, gangrenosos, con forma-
ción de costra y están rodeados de una aréola roja.
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Fiebre de 5 días y la presencia de al menos 4 de los 5 siguientes signos clínicos:

1. Exantema polimorfo

2. Inyección conjuntival bulbar bilateral, sin exudado

3. Cambios en labios y cavidad oral

4. Cambios en las extremidades: eritema y/o edema de manos y pies (fase
aguda), descamación periungueal (2ª-3ª semanas)

5. Linfadenopatía cervical (≥ 1,5 cm diámetro), generalmente unilateral 
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- Fiebre tifoidea: causada por Salmonella typhi o paratyphi. Se pre-
senta con fiebre elevada, cefalea, debilidad general, anorexia y dolor
abdominal. Puede observarse una bradicardia relativa respecto a la
fiebre, hepato-esplenomegalia y, a nivel cutáneo, unas pequeñas
pápulas rosadas localizadas generalmente en el tronco y que apare-
cen típicamente en la 2ª semana.

- Sífilis secundaria: las lesiones cutáneas incluyen un exantema
macular o maculopapuloso que afecta palmas y plantas. Otras lesio-
nes visibles en este estadío de la enfermedad son los condilomata
lata (pápulas, nódulos o placas blandos, de color rojo a pálido, habi-
tualmente localizados en región genital, anal y boca), lesiones muco-
sas (máculas o pápulas asintomáticas) y alopecia parcheada.

- Mycoplasma: la infección por Mycoplasma puede acompañarse de
hallazgos cutáneos variables, desde exantemas maculopapulares o
vesiculosos hasta un Sd de Stevens-Johnson.

- Meningococemia: infección potencialmente fatal causada por
N.meningitidis. Además de fiebre, mialgia, somnolencia y cefalea la
mayoría de pacientes presentan exantema. Este inicialmente puede
ser macular, pero rápidamente evoluciona a petequial o purpúrico.

Exantemas por virus
- Enterovirus no poliomielíticos (Coxsackie, Echovirus): pueden ser
la causa de diferentes exantemas y siempre deben incluirse en el
diagnóstico diferencial de un niño pequeño con fiebre y exantema.
Pueden acompañarse de meningitis aséptica.

- Mononucleosis infecciosa: los pacientes con infección por virus
Epstein Barr pueden desarrollar un exantema maculopapular, en
especial tras la administración de amoxicilina o ampicilina. La infec-
ción por citomegalovirus también debe tenerse en cuenta en pacien-
tes con sd mononucleosiforme y Ac heterófilos negativos.  

- Virus Inmunodeficiencia Humano: a las 2-4 semanas de la pri-
moinfección por VIH puede desarrollarse el síndrome retroviral agudo
que se caracteriza por la presencia de un síndrome mononucleosifor-
me con fiebre, odinofaga, cefalea, malestar, adenopatías y exantema,
generalmente transitorio, maculopapular y no pruriginoso.
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EXANTEMA Y ELEVACIÓN DE ENZIMAS HEPÁTICOS

Nº Programa: 3
Autora: Ana Marco Puche.
Hospital Infantil la Fe, Valencia

Se trata de un paciente que consulta por exantema y a quien al realizar-
le un estudio analítico observamos una elevación de enzimas hepáticos.

ANAMNESIS

Respecto al exantema definiremos sus características: forma de las
lesiones (eritema, rash, pápulas, máculas, lesiones urticariales), exten-
sión (miembros superiores, miembros inferiores, tronco, espalda, cara,

si existe rash malar, heliotropo, palmas y plantas) si afecta a superfi-
cies extensoras o flexoras (Gottron); presencia de otras lesiones cutá-
neas: telangiectasias, vasculitis.

Preguntaremos sobre sintomatología asociada: astenia, fiebre o febrí-
cula, artralgias o artritis, mialgias, anorexia, pérdida ponderal, debili-
dad muscular, disfagia, voz gangosa, así como por el tiempo de evolu-
ción del proceso.

Respecto a la elevación de enzimas hepáticas es importante definir si
se trata únicamente de hipertransaminasemia asociada o no a aumen-
to de fosfatasas alcalinas, GGT y bilirrubina (patrón de afectación hepá-
tica), o si únicamente se encuentra elevación de GOT y GPT con predo-
minio de GOT asociada a elevación de CPK, LDH y aldolasa en cuyo caso
nos encontraríamos frente a un patrón de afectación muscular.

EXPLORACIÓN FÍSICA

GENERAL: por sistemas. 

Cutáneo: presencia de exantema, lesiones vasculíticas, telangiecta-
sias, Fenómeno de Raynaud, fotosensibilidad, calcinosis, ulceras cutá-
neas o adenopatías.

ORL: presencia de disfagia.

AC: presencia de soplos, atenuación de los tonos (pericarditis).

AP: presencia de ruidos patológicos (neumonitis).

ABD: dolor abdominal. Características de las deposiciones y de la
orina. Presencia de hepatomegalia o esplenomegalia.

Neurológico: nivel de consciencia, alteraciones en la motricidad y
pares craneales.

LOCOMOTOR: 

Valorar la presencia de artralgias así como de artritis (tumefacción,
limitación y dolor). Evaluación de la fuerza muscular.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

ESTUDIO ANALITICO
- Hemograma: cifra de leucocitos y linfocitos. Presencia de linfocitos
atípicos o formas anormales en la morfología de sangre periférica.

- Bioquímica:

Test de función hepática: transaminasas (GOT y GPT) y fosfatasa alca-
lina. Evaluar también GGT, nos informa del daño celular hepático.
GOT puede estar elevado por afectación muscular.

Marcadores de daño muscular: CPK, LDH, y aldolasa.

Función renal e iones.

- Reactantes de fase aguda: VSG, PCR, PCT. Permite diferenciar entre
proceso infeccioso e inflamatorio.

- Estudio inmunológico: complemento, inmunoglobulinas, FR, ASLO y
autoanticuerpos.

- Mantoux

- Serología infecciosa: VIH, VHB, VHC, CMV, VEB, Toxoplasma, VH6,
Chlamydia, Mycoplasma, Borrelia, Brucella, Parvovirus B19.

PRUEBAS DE IMAGEN
-Radiografía simple o ecografía articular en el caso de existir artritis.

-Radiografía de tórax en el caso de afectación pulmonar.

-Resonancia magnética nuclear muscular de los grupos afectos si
existe debilidad muscular.

-Tránsito intestinal superior si disfagia.
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ESTUDIO DE NEUROFISIOLOGIA

Si existe alteración de enzimas musculares o clínica de debilidad mus-
cular, realizar estudio EMG.

BIOPSIA MUSCULAR/CALCINOSIS

Permite valorar la etiología de la miositis si existe. Diferencia procesos
inflamatorios de miopatías congénitas.

ESTUDIO CARDIOLÓGICO

Para descartar miocarditis y pericarditis.

ESTUDIO OFTALMOLÓGICO

Permite descartar afectación ocular previa al inicio de tratamiento.

CAPILAROSCOPIA
Consiste en el examen del lecho capilar periungueal con un microsco-
pio. Permite valorar la morfología de los capilares (calibre; presencia
de tortuosidades; de ramificaciones: en ramo, en cactus, en hojas de
helecho, en red, en almena, en madeja o pelotón glomerular; de mega-
capilares; de áreas avasculares), el funcionamiento de los capilares
(vasolabilidad, coloración de la columna sanguínea, homogeneidad del
flujo, estasis capilar, trombosis capilar), y el plexo venoso subpapilar.

Permite apoyar el diagnóstico en algunas enfermedades autoinmunes
(LES, Esclerodermia, Dermatomiositis Juvenil) así como valorar la evo-
lución de la enfermedad y respuesta a tratamiento.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

INFECCIONES VÍRICAS
Etiología: VEB, CMV, Toxoplasma, VH6.

Clínica: fiebre que puede durar hasta 1 ó 2 semanas (90-100% de los
casos), astenia marcada, linfadenopatía (90-95% de los casos) es difu-
sa y afecta todos los grupos ganglionares, aunque es más prominente
en las cadenas cervicales anteriores y posteriores y occipitales; farin-
goamigdalitis y dolor de garganta (45-55% de los casos), exudado
faringoamigdalar (40-50% de los casos), esplenomegalia (50-60% de
los casos), hepatomegalia (30-50%), rinitis y tos (15-50%), exantemas
maculares, petequiales, escarlatiniformes o urticariales (20-30%) que
a veces aparecen tras la administración de ampicilina o amoxicilina,
dolor abdominal (10-20%) y edema palpebral (15%). No existe clínica
de debilidad muscular.

Alteraciones analíticas: Linfocitosis absoluta (50% de linfocitos), lin-
focitos atípicos (>10% del total de los leucocitos), elevación modera-
da de transaminasas en el 50% de los pacientes, presencia de anti-
cuerpos heterófilos en el caso de mononucleosis infecciosa por VEB.
Serología vírica.

Evolución: Es buena cuando no existen complicaciones. En la mono-
nucleosis por virus EB los síntomas de la enfermedad pueden prolon-
garse hasta 2 ó 4 semanas. La fiebre se resuelve habitualmente en 2
semanas, la astenia persiste varias semanas y la esplenomegalia
hasta 3 meses.

Tratamiento: medidas sintomáticas y líquidos abundantes. Mientras
persista la esplenomegalia el paciente debe evitar los deportes u otras
actividades físicas que impliquen riesgo de rotura esplénica.

MIOSITIS VÍRICA

Diversos virus pueden producir cuadro febril y mialgias junto con ele-
vación de enzimas musculares incluidas GOT, GPT, LDH y CPK.

Generalmente la evolución es buena en 10-15 días con normalización
de los parámetros analíticos y desaparición de la clínica.

TOXICIDAD POR FÁRMACOS:
Ciertos fármacos pueden producir hipertransaminasemia y exantema
como reacción adversa. Entre estos fármacos podemos citar los antie-
pilépticos como Fenobarbital, Fenitoína y Carbamacepina (Síndrome de
hipersensibilidad a antiepilépticos); otros fármacos como Sulfamidas,
Alopurinol, Dapsona y Sales de oro también lo pueden producir.

El mecanismo patogénico implicado es probablemente una alteración
de la detoxificación en el metabolismo común de estos fármacos, por
la vía del citocromo P-450, originando un acumulo de metabolitos
reactivos que estimularían los linfocitos T.

Tratamiento: La prevención es fundamental en este tipo de reacciones.
Para reacciones leves (exantemas) la retirada del medicamento será
suficiente, pudiéndose añadir lociones emolientes anti pruriginosas, o
corticoides tópicos de menor o mayor potencia según la naturaleza de
la lesión, y antihistamínicos por vía sistémica.

Los corticoides sistémicos estarían indicados en el síndrome de
Stevens Johnson con afectación importante de mucosas, la necrolisis
epidérmica tóxica, erupción liquenoide por fármacos, vasculitis y en el
síndrome de hipersensibilidad a anti convulsionantes.

ARTRITIS IDIOPÁTICA JUVENIL (AIJ) FORMA SISTÉMICA

Clínica: fiebre en picos de hasta 39-40ºC, con uno o dos picos diarios
y que no responde al tratamiento antitérmico. Asocia dolor articular e
irritabilidad que se incrementan mucho durante el pico febril. Suele
existir un exantema maculo-papular de predominio en tronco, raíz de
extremidades y flexuras y más intenso en las zonas de presión (fenó-
meno de Koebner) evanescente y que también se incrementa coinci-
diendo con el pico febril. Puede existir linfadenopatías generalizadas,
hepatomegalia, esplenomegalia y pericarditis.

La artritis puede aparecer a la vez que comienzan los síntomas sistémi-
cos o posteriormente, siendo las rodillas, muñecas, tobillos, columna
cervical y caderas las articulaciones que se afectan con más frecuencia.

Alteraciones analíticas: anemia (normocítica, normocrómica o micro-
cítica, hipocrómica), leucocitosis con neutrofilia, elevación de los reac-
tantes de fase aguda: VSG, PCR, Ferritina, C3 y C4; e hipergammaglo-
bulinemia. Puede existir elevación de las transaminasas.

Criterios diagnósticos: artritis en una o más articulaciones con o pre-
cedida por fiebre de al menos 2 semanas de duración, que sea diaria,
documentada durante al menos 3 días y que se acompañe de uno o
más de los siguientes:

1. Erupción eritematosa evanescente, no fija; 2. Adenopatías generali-
zadas,  3. Hepatomegalia o esplenomegalia; 4. Serositis.

Exclusiones:

a. Psoriasis o historia de psoriasis en el paciente o en un familiar de
primer grado.

b. Artritis en un paciente varón, HLA-B27 positivo que inicie la artri-
tis a partir de los 6 años de edad.

c. Espondiloartritis anquilosante, Artritis relacionada con entesitis,
Sacroileítis con enfermedad inflamatoria intestinal, Síndrome de
Reiter o Uveítis anterior aguda en el paciente o en un familiar en pri-
mer grado.

d. Presencia de FR positivo en al menos 2 determinaciones con 3
meses de intervalo.

Tratamiento: AINES, corticoides, inmunosupresores, terapia biológica.
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ENFERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONECTIVO (EMTC)

Clínica: artritis, fenómeno de Raynaud, rash cutáneo, fiebre, alteración
de la motilidad esofágica, pericarditis, mialgias, miositis, artritis/artral-
gias, afectación de SNC, pulmonar, renal y hepato-esplenomegalia.

Alteraciones analíticas: leucopenia, anemia, trombocitopenia, eleva-
ción VSG. Positividad autoanticuerpos: ANA, ENA, anti RNP. Puede
haber elevación de transaminasas, CPK, aldolasa y LDH.

Criterios diagnósticos:

- Criterios mayores

1. Miositis severa.

2. Afectación pulmonar con uno o más de los siguientes: hipertensión
pulmonar; DLCO <70% del valor normal; lesiones vasculares prolife-
rativas demostradas en la biopsia pulmonar.

3. Fenómeno de Raynaud o hipomotilidad esofágica.

4. Edema de manos o esclerodactilia.

5. Anti-ENA>1:10.000 y anti-RNP positivo.

- Criterios menores

1. Alopecia.

2. Leucopenia >4000 cel/mm3.

3. Anemia (<10g/dL en mujeres; <12 g/dL en hombres).

4. Pleuritis.

5. Pericarditis.

6. Artritis.

7. Neuropatía del Trigémino.

8. Eritema malar.

9. Trombopenia <100.000/mm3.

10. Miositis moderada.

11. Historia de edema de manos.

Diagnóstico definitivo: cuatro criterios mayores. Anti-U1RNP positivo
con anti-ENA>1:4000.

Diagnóstico probable: tres criterios mayores; o dos criterios mayores
(uno de los cuales tiene que ser el criterio 1, 2 o 3) y dos criterios
menores. Anti-U1RNP positivo con anti-ENA>1:1000.

Exclusión: anticuerpos anti-Sm positivos.

Tratamiento: 
corticoides, AINES, metotrexato, fármacos inmunosupresores.

LUPUS ERITEMATOSO SISTÉMICO

Clínica: fiebre, síntomas constitucionales, alopecia, hepato-espleno-
megalia, adenopatías, lesiones cutáneas (rash malar, úlceras orales,
lesiones vasculíticas, fenómeno de Raynaud), afectación musculoes-
quelética (poliartritis no erosiva que afecta a grandes y pequeñas arti-
culaciones, mialgias), afectación cardiaca (pericarditis, miocarditis,
endocarditis, hipertensión pulmonar), afectación digestiva (dolor
abdominal, diarrea), afectación neuropsiquiátrica (convulsiones, dete-
rioro cognitivo, cefalea, meningitis aséptica, depresión y psicosis),
afectación pulmonar (pleuritis neumonitis, enfermedad intersticial
difusa), afectación renal (proteinuria, alteraciones del sedimento, ede-
mas, hipertensión arterial, nefritis lúpica).

Alteraciones analíticas: Trombopenia, leucopenia con linfopenia, ane-
mia normocítica y normocrómica (enfermedad crónica), aunque puede
aparecer hemólisis. Puede haber elevación de transaminasas.

Autoinmunidad: positividad para ANA, Ac anti DNA, ENA. Descenso
de complemento.

Criterios de clasificación: Debe cumplirse al menos 4 de los 11 crite-
rios en serie o simultáneamente, durante cualquiera de los periodos
de observación.

1. Eritema malar.

2. Rash discoide.

3 Fotosensibilidad.

4. Úlceras orales o nasofaríngeas indoloras.

5. Artritis no erosiva en al menos 2 articulaciones.

6. Serositis.

7. Proteinuria persistente >0.5 gr/día o cilindruria.

8. Convulsiones o psicosis.

9. Anemia hemolítica o leucopenia (<4.000) o linfopenia (<1.500) o
trombopenia (<100.000) al menos en dos ocasiones y en ausencia de
fármacos.

10. Anti-DNA positivos o Anti-Sm positivos o VDRL falsamente posi-
tivo o Ac antifosfolípido positivo durante 6 meses.

11. Anticuerpos antinucleares (ANA) positivos a títulos altos en
ausencia de fármacos inductores.

Tratamiento: corticoides, AINES, fármacos inmunosupresores (azatio-
prina, micofenolato, ciclofosfamida), terapia biológica (rituximab).

DERMATOMIOSITIS JUVENIL (DMJ)
Clínica: fiebre, exantema (pápulas de Gottron, erupción en heliotropo,
eritema y edema periorbitario, úlceras cutáneas, lesiones vasculíticas y
telangiectasias, presencia de calcinosis), postración, debilidad muscu-
lar simétrica y proximal, astenia, anorexia, disfonía, disfagia, reflujo
gastroesofágico, artritis y/o artralgias, alteración de la ventilación
secundaria a la debilidad de los músculos respiratorios, puede apare-
cer pleuritis y neumonitis así como afectación cardiaca en forma de
enfermedad coronaria, pericarditis o miocarditis.

Alteraciones analíticas: el hemograma suele ser normal aunque puede
haber anemia y linfopenia. Suele existir elevación de VSG con 
PCR normal.

Existe elevación variable de una o varias enzimas musculares: GOT,
GPT, LDH, CPK y aldolasa.

Presencia de ANA positivos hasta en el 85% de los casos. Los autoan-
ticuerpos específicos de miositis (anti-Jo1 y anti-Mi2) son poco 
frecuentes.

Anatomía patológica: A nivel muscular existe una inflamación inters-
ticial, atrofia perifascicular, hiperplasia endotelial y depósitos de IgM,
IgG y complemento en la pared vascular. Angiopatía difusa que afecta
a las arteriolas, capilares y vénulas de piel, músculo, tejido celular sub-
cutáneo, tracto gastrointestinal y otros órganos.

Electromiografía: Patrón miopático típico con potenciales de unidad
motora polifásicos de baja amplitud y corta duración.

Criterios diagnósticos (Bohan y Peter)

1. Debilidad muscular proximal simétrica.

2. Cambios cutáneos consistentes en eritema heliotropo y pápulas 
de Gottron.

3. Elevación en sangre de al menos una de las enzimas musculares
(GOT, CPK, aldolasa, LDH).

4. Electromiograma demostrativo de miopatía y denervación.

5. Biopsia muscular con evidencia de necrosis e inflamación.
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Dermatomiositis Juvenil Posible: 2 criterios + presencia de rash cutáneo.

Dermatomiositis Juvenil Probable: 3 criterios + presencia de rash cutáneo.

Dermatomiositis Juvenil confirmada: 4 criterios + presencia de 
rash cutáneo.

Tratamiento: corticoides, fármacos inmunosupresores (tacrolimus,
ciclosporina, azatioprina), metotrexato y gammaglobulina iv.

SÍNDROME HEMOFAGOCÍTICO

Causas: puede aparecer como una complicación grave de la Artritis
Idiopática Juvenil (sobre todo en la forma Sistémica) o de otras enfer-
medades autoinmunes. Puede estar desencadenado por fármacos o
infecciones víricas.

Clínica: afectación grave del estado general, fiebre elevada, somnolen-
cia, síndrome hemorrágico (melenas, sangrado de encías, púrpura)
hepatosplenomegalia, rash cutáneo y poliadenopatías.

Alteraciones analíticas: leucopenia, trombocitopenia, anemia, eleva-
ción de las transaminasas y bilirrubina, alteración de la coagulación
(hipofibrinogenemia, disminución de los factores II, III y VII sin déficit
o leve del factor V; elevación de PT y PTT, aumento de PDF), aumento
de triglicéridos, caída brusca de la VSG, aumento de LDH, aumento
policlonal de inmunoglobulinas, hiperamoniemia e hiperferritinemia y
descenso de sodio y albúmina.

Otras pruebas diagnósticas: en el aspirado de médula ósea puede
observarse la presencia de hemofagocitosis.

Criterios diagnósticos preliminares: 

- Criterios de laboratorio: 

1. Descenso de la cifra de plaquetas (<262x109/L).

2. Elevación de GOT (>59 U/L).

3. Descenso cifra leucocitos (<4.0x109/L); 4. Hipofibrinogenemia
(<2.5 g/L)

-Criterios clínicos:

1. Disfunción del SNC (irritabilidad, desorientación, letargia, cefalea,
convulsiones, coma).

2. Hemoragias (púrpura, sangrado de mucosas).

3. Hepatomegalia (>3 cm bajo reborde costal)

-Criterios histopatológicos:

Evidencia de hemofagocitosis en el aspirado de médula ósea. 

Diagnóstico: 

El diagnostico del Síndrome de Activación Macrofágica (SAM) requie-
re la presencia de 2 o más criterios de laboratorio o la presencia de 2
o más criterios clínicos y de laboratorio.

La presencia de hemofagocitosis en el aspirado de médula ósea sólo es
necesaria en casos dudosos.

Tratamiento: bolos de metilprednisolona iv, ciclosporina.
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MESA REDONDA

Nuevos aspectos en el manejo de las infecciones urinarias y las ectasias piélicas de
diagnóstico temprano.
Moderador: Blanca Valenciano Fuentes, Hospital Universitario Materno-Infantil de Las Palmas de Gran Canaria.

Jueves 3 de junio, 09:30 - 11:00
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INDICACIONES DE LA PROFILAXIS DE LA INFECCION 
URINARIA EN LA INFANCIA

Nº Programa: 7
Autrora: Mar Espino Hernández
Hospital Universitario Fundación Alcorcón, Madrid

Introducción: recuerdo histórico
La profilaxis antibiótica en dosis única nocturna, ha sido la terapia uti-
lizada de forma universal hasta hace unos años para prevenir las infec-
ciones urinarias de repetición. El objetivo era minimizar el daño renal
que pueden provocar en niños con uropatías y reflujos vesicoureterales.

Los últimos cincuenta años han supuesto un gran cambio en el enfoque
diagnóstico y terapéutico de los niños con infecciones urinarias. El avan-
ce en las técnicas de radiodiagnóstico, el conocimiento de nuevos isóto-
pos radioactivos, el desarrollo de la técnicas nefrourológicas pediátricas
y el diagnóstico prenatal han permitido conocer las secuelas de la infec-
ción urinaria y detectar la existencia de daño renal sin la presencia de
infecciones urinarias en pacientes con uropatía o sin ella. Los trabajos
prospectivos y multicéntricos han puesto en duda la utilidad de la pro-
filaxis antibiótica, práctica instaurada hace años, basada en observacio-
nes con poca evidencia científica de acuerdo al estado del arte actual.

La definición de bacteriuria significativa persistente, presentada por Kass
en 1956, ante la Asociación Americana de Médicos, supuso, el comien-
zo de una línea de intensa investigación, sobre la relación existente
entre la bacteriuria significativa y su relación con las cicatrices renales.
La asociación entre la presencia de reflujo vesicoureteral y la lesión cró-
nica parenquimatosa renal (cicatrices renales), denominada pielonefritis
crónica por Hodson y Edwars en 1960, marcó el inicio del estudio de la
repercusión de las infecciones urinarias y las malformaciones del tracto
urinario asociadas. El debate surge pronto con los trabajos de Smellie y
colaboradores, en 1964, sobre los hallazgos radiológicos en 200 niños
con infecciones del tracto urinario. Plantean la utilidad de la cirugía del
reflujo vesicoureteral, mediante el reimplante ureteral. Esto significa
aceptar el riesgo de daño renal que suponen las infecciones urinarias en
la infancia. Kunin, en 1971, se centra en el problema del manejo de la
infección urinaria, con el objetivo de reducir la morbilidad, y prevenir la
enfermedad renal, indicando, por primera vez, la necesidad de profilaxis
y de estudio del tracto urinario. Smellie, Edwards y colaboradores plan-
tean, también, la utilidad de la profilaxis ininterrumpida con dosis bajas
de antibacterianos, junto a otras medidas como orinar con frecuencia,
doble micción antes de acostarse, evitar el estreñimiento y una inges-
tión abundante de líquidos, practicas, algunas de ellas todavía actuales.
Los pacientes son seguidos con urocultivos cada 3 meses, se evalúa el
crecimiento renal mediante urografía intravenosa y se realiza control del
reflujo mediante la cistoureterografía miccional seriada. Los resultados
son excelentes, el reflujo vesicoureteral desaparece en muchos de estos
pacientes. La profilaxis es utilizada en 40 pacientes con infecciones uri-
narias de repetición, siendo los resultados favorables, no sólo mante-
niendo estéril el tracto urinario el tiempo que se mantiene la profilaxis
sino, también, posteriormente.1

En base a los hallazgos descritos anteriormente, en 1985, se plantea el
primer trabajo con alta evidencia científica. Se trata del estudio alea-
torizado “Tratamiento quirúrgico frente al tratamiento profiláctico”
del Estudio Internacional del reflujo vesicoureteral en niños ii . Pronto
este estudio demuestra que no es superior la corrección quirúrgica del

reflujo vesicoureteral a la profilaxis antibiótica ininterrumpida en dosis
bajas nocturnas para reducir el número de cicatrices y que la evolu-
ción natural del reflujo, es hacia la resolución espontánea.

Mención especial requieren los pacientes con diagnóstico prenatal de
hidronefrosis o ureterohidronefrosis congénita. La utilización de forma
rutinaria de la ecografía prenatal diagnostica de forma precoz malfor-
maciones del tracto urinario. La mayoría de los protocolos de estudio del
tracto urinario incluían la cistografía miccional seriada que permitía
detectar los reflujos vesicoureterales antes de presentar un primer epi-
sodio de pielonefritis, igualmente, se detectan las estenosis de la unión
ureterovesical o pieloureteral antes de que la anulación funcional sea un
hecho. Por ese motivo, a los niños con diagnóstico prenatal de malfor-
mación congénita se les pautaba profilaxis antibiótica nocturna, supo-
niendo que con ello se evitaban las infecciones urinarias con la confian-
za de prevenir la cicatriz y el daño renal. Sin embargo, la mayoría de los
protocolos de estudio del tracto urinario tienden a ser menos invasivos,
con lo que hoy en día se pone en duda la necesidad de realizar la cisto-
grafía y, por lo tanto, de  instaurar la profilaxis antibiótica.iii

Indicaciones habituales de la profilaxis de la infección urinaria
En la década de los 90 la práctica habitual es la profilaxis de la infec-
ción urinaria con antibiótico de bajo espectro con un tercio o un quinto
de la dosis de tratamiento, en espera de la corrección espontánea del
reflujo vesicoureteral. Las indicaciones eran las siguientes: pacientes con
un episodio de infección urinaria febril, hasta la realización de la cisto-
grafía miccional seriada; pacientes  a los que se les había realizado una
cistografía miccional seriada y se había demostrado reflujo vesicourete-
ral de cualquier grado; pacientes con infecciones urinarias de repetición
y pacientes con diagnóstico prenatal de uropatía obstructiva hasta que
se descartaba la obstrucción o el reflujo o bien eran sometidos a cirugía.

Con ello se pretendía reducir la incidencia de pielonefritis y secundaria-
mente el número de cicatrices renales. La edad de riesgo de cicatriz renal
fue descendiendo progresivamente desde los 7 años hasta los cinco años
e incluso algunos autores antes ya del siglo XXI consideraban que a par-
tir de los 2 años la probabilidad de daño renal era mínima.

Por otro lado, los avances en el diagnóstico prenatal demostraron que
algunos niños tenían ya cicatrices o nefropatía difusa en la primera
evaluación que se les realizaba sin haber tenido ninguna infección uri-
naria demostrada. Se llegó a la convicción de que por un lado existía
el daño renal congénito, generado por el desarrollo renal con la
influencia del reflujo vesicoureteral que daba lugar al daño intersticial
y, por otro lado, las cicatrices renales generadas por el daño de reper-
fusión en las pielonefritis aguda, tratándose de entidades diferentes.

Con todo ello el inicio del siglo XXI supuso poner en duda está prácti-
ca clínica, comienzan a aparecer estudios observacionales o retrospec-
tivos de poca evidencia científica, basados, entre otros hechos, en el
riesgo que supone la proliferación de bacterias resistentes y el papel
que juega la práctica de la profilaxis antibióticaiv. Es a partir del año
2006 cuando se publican estudios prospectivos y aleatorizados que
permitiran tener evidencias de la utilidad de la profilaxis de la infec-
ción urinaria o, por el contrario, de que no es útil. A partir de 2007, las
guías del Instituto de Salud Británico y Excelencia Clínica (NICE) para
la investigación y el manejo de la infección del tracto urinario en
niños, recomiendan no utilizar de forma rutinaria la profilaxis de la
infección urinaria, al igual que la Sociedad Española de Nefrología
Pediátrica en la Guía de Práctica Clínica: Manejo del paciente con
reflujo vesicoureteral primario o esencial v,vi.
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Objetivos de la profilaxis de la infección urinaria. Evidencias 
científicas.

Reducción del número de cicatrices renales.
El objetivo más importante de la profilaxis antibiótica es reducir el
número de nuevas cicatrices en pacientes con reflujo vesicoureteral,
uropatía o infecciones urinarias de repetición. En 2006, Garin y colabo-
radoresvii, publican un ensayo clínico, prospectivo, aleatorizado y con-
trolado en pacientes con un primer episodio de pielonefritis y se plan-
tean dos objetivos: ver que papel juega el reflujo vesicoureteral leve-
moderado, ya que sólo incluyen pacientes con reflujo vesicoureteral
grado I a III, y la profilaxis antibiótica en el número de pielonefritis,
infecciones bajas  y nuevas cicatrices. Demuestran que el reflujo vesi-
coureteral no confiere riesgo aumentado de cicatrices renales, pielone-
fritis o cistitis, al igual que la profilaxis de la infección urinaria no pare-
ce proteger para ninguna de estas variables.  El seguimiento de estos
pacientes es sólo de un año y la edad es de 0 a 18 años, si bien es el
primer trabajo que aporta una evidencia 1b con grado de recomenda-
ción clase Aviii. Posteriormente Pennesi y colaboradoresix en 2008 lle-
van a cabo un ensayo clínico con intervención los dos primeros años y
observación otros dos años en el que incluyen pacientes de 0 a 30
meses con reflujos vesicoureterales de grado II a IV que aleatorizan a
tratamiento profiláctico o no. Estos autores concluyen que la profilaxis
antibiótica no ha demostrado ser eficaz en reducir al menos la presen-
cia de una nueva pielonefritis, ni en reducir el número de cicatrices
renales ya que encuentran el mismo número en los dos grupos, igual-
mente con una evidencia 1b y un grado de recomendación clase Ax.

Montini y colaboradoresxi, también en un estudio prospectivo, aleato-
rizado, multicéntrico y con hipótesis de no inferioridad del uso de la
profilaxis antibiótica tras el primer episodio de infección urinaria, en
niños con edades comprendidas entre 2 meses y 7 años, con reflujo
vesicoureteral de grado I a III o sin él, no encuentran diferencias sig-
nificativas en la tasa de cicatrices producidas por las infecciones recu-
rrentes tras 12 meses de seguimiento, es más, el riesgo renal de cica-
triz por infecciones de repetición es tan bajo como el 1-2%.

El estudio PRIVENT12 valora la progresión en el periodo de un año de
las cicatrices renales y no demuestra diferencias entre los pacientes
tratados con profilaxis de la infección urinaria y los que no.

Recientemente, en el Congreso Europeo de Nefrología Pediátrica, se ha
presentado el resultado del Ensayo Sueco del Reflujo en el que plan-
tean tres opciones terapeúticas y en reflujo de alto grado (de III a V),
se trata igualmente de estudio aleatorizado a profilaxis antibiótica,
corrección endoscópica o vigilancia, seguimiento de dos años y 3 gru-
pos de 69,66 y 68 pacientes cada uno. Los autores13 concluyen que las
nuevas lesiones se  correlacionan con la tasa de recurrencia de infec-
ciones urinarias febriles y con el grado de reflujo en la unidad renal y
que es menor la tasa de nuevas lesiones con el tratamiento profilácti-
co que con la corrección endoscópica o con la vigilancia.

En la actualidad la mayoría de los reflujos de grado III a V se diagnos-
tican por screening al realizar el seguimiento de los pacientes con
diagnóstico prenatal ecográfico de hidronefrosis. No existen trabajos
prospectivos, aleatorizados en pacientes con diagnóstico prenatal de
hidronefrosis o ureterohidronefrosis congénita para sacar conclusiones
científicas en este grupo de pacientes. Venhola et al 14 en un metaná-
lisis comparan la incidencia de cicatrices en pacientes diagnósticados
por screening familiar encontrando, que en lo referente a cicatrices
leves, existe una mayor incidencia en los individuos que han tenido
pielonefritis que en los que se han detectado por screenning, mientras
que las cicatrices moderadas-severas se asocian con más frecuencia a
reflujo de grado V, pero no encuentran diferencias significativas entre
los dos grupos.

Podemos concluir que en los grados de reflujo vesicoureteral inferiores
a III no hay evidencia de disminución de la tasa de nuevas cicatrices
con la profilaxis antibiótica. En los grados IV hay dos trabajos con

resultados diferentes9,13 y en los grado V un único trabajo que
encuentra menos cicatrices en los pacientes con profilaxis de la infec-
ción urinaria. 13

Reducción del número de pielonefritis e infecciones urinarias
febriles y afebriles.
El segundo objetivo sería evitar o reducir en número de pielonefritis
(definidas por afectación gammagráfica en fase aguda) o infecciones
urinarias febriles (sin afectación en la gammagrafía pero con cultivo
positivo y fiebre), no sólo por la posibilidad de producir nuevas lesio-
nes, si no también, por afectar la calidad de vida del paciente.

Garin y colaboradores8 concluyen en su estudio que tras un año de
seguimiento ni la presencia de reflujo leve/moderado incrementa el
riesgo de episodios de infección urinaria o pielonefritis; tampoco los
resultados apoyan la utilización de la profilaxis antibiótica para preve-
nir la recurrencia de las infecciones urinarias. Penessi10 recomienda un
inicio del tratamiento precoz como pilar del manejo correcto de la pie-
lonefritis aguda, ya que consideran, de acuerdo a sus resultados, que
la profilaxis antibiótica continua no es efectiva para reducir la tasa de
infección urinaria. Montini12 tampoco demuestra diferencia en el
número de infecciones sintomáticas en pacientes con reflujos vesicou-
reterales grado II-III.

Roussey-Kesler y colaboradores15 incluyen, en un estudio prospectivo
y aleatorizado a niños de 1 mes a 3 años, con reflujo vesicoureteral
grado I a III, enfrentando tratamiento profiláctico con clotrimoxazol a
no tratamiento; tras 18 meses de seguimiento de 225  niños conclu-
yen que la profilaxis antibiótica no reduce globalmente la incidencia
de infecciones urinarias en los niños con reflujo de bajo grado, pero sin
embargo,  encuentra mayor número de infecciones en niños con reflu-
jo vesicoureteral grado III sin profilaxis antibiótica lo que les hace,
aunque las diferencias no sean significativas, señalar que probable-
mente en este grupo podría prevenirlas.

Por último, el estudio PRIVENT13 tiene potencia suficiente para demos-
trar una reducción, con la profilaxis antibiótica, en el número de infec-
ciones urinarias sintomáticas de aquellos pacientes que ya habían pre-
sentado un episodio de pielonefritis. No considerando que esté indica-
do en pacientes que no han tenido infecciones sintomáticas. Sin
embargo, no se puede concluir, con dicho trabajo que estos resultados
se puedan extrapolar a pacientes con factores de riesgo, tales como,
niños con reflujo vesicoureteral o hidronefrosis congénita. Un dato
importante es que el número de infecciones por gérmenes resistentes
es mayor en los pacientes con profilaxis antibiótica.

A pesar de la ausencia de evidencias respecto al papel de la profilaxis
antibiótica en la prevención de las infecciones en los pacientes con
hidronefrosis las indicaciones las podemos extrapolar de los resultados
que esperamos encontrar de acuerdo a los hallazgos prenatales. Si las
pruebas orientan hacia una uropatía obstructiva, a pesar de la baja
incidencia de complicación infecciosa, dada la gravedad de la misma,
se sugiere en la literatura continuar con la profilaxis hasta la corrección
de la obstrucción. Si el grado de ureterohidronefrosis sugiere la presen-
cia de reflujo vesicoureteral de grado III o superior, nos referimos a las
evidencias mencionadas anteriormente hasta la realización de la cisto-
grafía miccional seriada. Es importante que tengamos presente que las
hidronefrosis grado 3 y 4 van a precisar intervención quirúrgica  en un
50% de las hidronefrosis grado 3 y un 80% de las grado 4 bien por
estenosis de la unión pieloureteral o ureterovesical con renograma obs-
tructivo o por reflujo de alto grado por mala evolución con el trata-
miento conservador o por presentar patología asociada).16,3.

Los pacientes con hidronefrosis grado I y II con diámetro anteroposte-
rior de pelvis inferior a 13 mm es suficiente el seguimiento ecográfico
evitando tanto profilaxis como estudio invasivo del tracto urinario.17

En resumen no hay evidencias que demuestren la disminución de las
infecciones con la profilaxis nocturna en reflujos vesicoureterales
grado I a IIl.
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Desaparición del reflujo
La variable desaparición del reflujo vesicoureteral sólo se recoge en el
trabajo de Penessi10 que lo valora a los dos años de seguimiento
encontrando una mayor tasa de desaparición del reflujo vesicoureteral
en los pacientes sin profilaxis antibiótica, siendo esta diferencia signi-
ficativa. Sin embargo, a los 4 años de evolución no existen diferencias
entre los dos grupos.

Recomendaciones actuales de la profilaxis de la infección urinaria
basadas en la evidencia.
Basándonos en las evidencias expuestas y en las recomendaciones de la
Guía de Práctica Clínica: Manejo del paciente con reflujo vesicourete-
ral primario o esencial de la Sociedad Española de Nefrología Pediátrica
y las guías NICE5, 6 respondemos a las siguientes preguntas:

¿A qué pacientes les indicamos profilaxis de la infección urinaria?
- Niños con infecciones urinarias febriles de repetición a pesar de no
tener malformación asociada.

- Paciente con reflujo grado I a III con infecciones recurrentes, sin olvi-
dar la posibilidad de corrección endoscópica en este grupo de pacientes,
sobre todo si presentan pielonefritis y fracasa la profilaxis antibiótica.

- Paciente con reflujo grado IV-V de la Clasificación Internacional,
teniendo presente que puede ser necesario si presentan pielonefritis
de repetición valorar la función vesical e indicar la corrección quirúr-
gica o endoscópica.

- Pacientes con reflujo grado IV-V que no recibiendo profilaxis pade-
cieron una pielonefritis, se mantendrá un año para valorar la opción
terapeútica. Si el paciente presenta pielonefritis de repetición proce-
deremos como en el caso anterior.

- Pacientes con diagnóstico prenatal de hidronefrosis o ureterohidro-
nefrosis de alto grado con pelvis superiores a 13 mm en medición
hasta que descartemos la obstrucción o el reflujo vesicoureteral de
alto grado (IV-V).

- NO recomendamos la utilización de la profilaxis antibiótica en
pacientes con un único episodio de pielonefritis sin reflujo o con
reflujo grado III o inferior

- NO recomendamos la profilaxis antibiótica en pacientes con hidrone-
frosis grado I y II con diámetro anteroposterior de pelvis inferior a 13
mm, en estos pacientes podemos realizar un seguimiento ecográfico
evitando, tanto profilaxis, como estudio invasivo del tracto urinario.17

¿Qué fármaco, dosis y duración son los recomendados para la pro-
filaxis de la infección urinaria?
No hay consenso en cuál es el mejor fármaco ni el tiempo que se debe
mantener. Pero sí hay acuerdo en las características del fármaco a
emplear:

- Absorción a nivel alto en el tracto gastrointestinal

- Buena eliminación por orina

- Tener bajo espectro antibacteriano. 

Se deben revisar periódicamente, cambiándolos de manera rotativa en
función de las sensibilidades que aparezcan en los urocultivos. Sí el
paciente presenta una infección se debe cambiar la profilaxis.

Los fármacos utilizados con más frecuencia son en niños mayores
furantoina, en lactantes por encima de dos meses trimetroprim y en
menores de dos meses amoxicilina sola o asociada a clavulánico,
aunque ésta se debe cambiar lo antes posible dada la posibilidad de
generar resistencias. Otras opciones terapeúticas son fosfocina o
cefalosporina de primera o segunda generación.

Se recomienda administrarla un tercio-un quinto de la dosis de trata-
miento en toma única nocturna.
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1. INTRODUCCIÓN
La ectasia piélica es una anomalía morfológica renal cuyo diagnóstico
es ecográfico. En realidad, la ectasia no es una entidad patológica.
Podría decirse, más bien, que es un signo1, puesto que, en ocasiones,
puede ser la expresión de algunas malformaciones del tracto urinario
como el reflujo vesicoureteral  (RVU) (en las diversas series, oscila entre
3,6%2 y 29,7%3) y la patología obstructiva (estenosis pieloureteral o
ureterovesical y válvulas de uretra posterior). Estas malformaciones, si
son diagnosticadas de forma precoz, podrán ser tratadas adecuada-
mente evitando, en lo posible,  un empeoramiento de la función renal.

Nuestro grupo ha propuesto el uso de un matiz que diferencia los
conceptos de ectasia piélica simple4 (dilatación leve-moderada de la
pelvis renal que no va asociada a otras anomalías morfológicas de la
vía urinaria) y ectasia piélica compleja (expresión de otras anomalí-
as morfológicas).

El diagnóstico tanto de las ectasias simples como de las complejas, se ha
incrementado en los últimos años debido a la instauración de los exáme-
nes ecográficos que se realizan habitualmente en el seguimiento rutina-
rio de las gestaciones. Este diagnóstico precoz facilita el que los pacien-
tes sean atendidos de manera óptima y  temprana, aunque es importan-
te manejarse con cautela con los hallazgos encontrados para evitar
cometer errores tanto por defecto como por exceso en el abordaje de los
mismos. Por ello, hoy en día todos los grupos de trabajo se plantean
cuando y hasta donde se deben realizar estudios que descarten asocia-
ciones con anomalías morfológicas de mayor repercusión funcional.

El gran dilema actual en el manejo de estos pacientes, estriba en la
indicación de pruebas invasivas (urografía, cistografía, estudios de
medicina nuclear, extracción de muestras sanguíneas).

2. EPIDEMIOLOGÍA Y DEFINICIONES
Se ha estimado que la prevalencia de las ectasias es de alrededor del
4,5% de los embarazos. Sólo 1,5% de los casos se corresponden con
uropatías “significativas”5.

Según el trabajo de May Llanas et al.6, la incidencia de ectasia piélica
en nuestro medio es del 2%. La historia natural de este cuadro ense-
ña que, en la mayoría de los casos, existe una regresión. Así, al cabo
de un año, desaparecen el 56% de las ectasias y al cabo de tres años,
lo hacen el 80%. En el mencionado trabajo de May Llanas, la tasa de
desaparición fue del orden del 66,7%6.

Las ectasias piélicas prenatales son más frecuentes en los varones, pero
son las niñas las que tienen mayor riesgo de asociar patología renal.

La ectasia se definiría como aquella dilatación leve-moderada que
supera los 4-7 mm. dependiendo de la edad gestacional e hidronefro-
sis, para la mayoría de los autores, la que tiene o supera los 2 cm. Esta
es la terminología más aceptada.

Aunque se trata, en general, de un proceso benigno, no se sabe su etio-
logía ni si tiene algún significado pronóstico.  

3. CLASIFICACIÓN 
Inicialmente, es necesario distinguir la ectasia de la hidronefrosis. En
este sentido, los protocolos de estudio deben ser distintos en ambos
procesos. En los primeros trabajos de los años 80 se sugirió que un
valor umbral del diámetro anteroposterior de la pelvis renal de 10 mm.

serviría para distinguir entre las dilataciones fisiológicas y las patoló-
gicas7. Sin embargo, trabajos posteriores, como el de Corteville et al.
redujeron este dintel8, conclusiones que han sido apoyadas en estudios
ulteriores basándose en la evolución posterior de los pacientes5,9. 

De este modo, se considera anormal cuando el diámetro anteroposte-
rior de la pelvis renal es ≥4 mm. antes de la semana 33 semanas de
embarazo o ≥7 mm. después de la semana 335, 8.

La mayoría de las publicaciones sitúan el límite superior para deslin-
dar la ectasia de la hidronefrosis en 20 mm., dado que el 90% de los
niños con diámetros anteroposteriores superiores a ese límite precisan
tratamiento quirúrgico o un seguimiento nefrológico más estricto a
largo plazo4, 9.

4. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS .ESTUDIOS MORFOLOGICOS

4.1. Ecografía
La ecografía es dinámica. La imagen que se obtiene dependerá, entre
otros, del grado de hidratación y de la dilatación vesical. 

Según Ismaili et al.10, los resultados obtenidos en el tercer trimestre
del embarazo son los que mejor predicen las anomalías renales poste-
riores (VPP del 69%).

La ecografía postnatal no debería realizarse antes de los siete días de
vida para evitar los falsos negativos que pueden observarse debido a la
deshidratación fisiológica y a la pérdida ponderal del recién nacido. En
nuestra experiencia, se puede dilatar hasta el sexto mes dependiendo
de la precisión del diagnostico prenatal. Sólo en los casos de diagnós-
tico intraútero de hidronefrosis se realizará la ecografía de forma pre-
coz, antes de las 48 horas de vida para, en caso necesario, realizar téc-
nicas de drenaje.

La ecografía valora la longitud renal, el grado de caliectasia, el grosor
del parénquima, la ecogenicidad del parénquima, la diferenciación
corticomedular y la presencia o ausencia de dilatación ureteral.

Las ventajas de esta técnica estriban en que se evitan las radiaciones
ionizantes, el coste es bajo, es factible, la resolución anatómica es
excelente y se produce una mínima incomodidad para el paciente.

Por contra, no diferencia la dilatación obstructiva de la no obstructiva
y tiene poca sensibilidad y especificidad para detectar el RVU.

4.2. Cistografía miccional seriada (CUMS)
Es la técnica ideal para diagnosticar el reflujo vesicoureteral (permite
graduarlo), las válvulas de uretra posterior, los divertículos vesicales o
el ureterocele. 

Con ella, se valora la morfología y la capacidad vesical, la presencia o
ausencia de reflujo vesicoureteral y/o intrarrenal o de ureterocele y la
morfología del cuello vesical y uretra durante la micción.

Como desventajas, se trata de una técnica invasiva, incómoda, que
somete a los lactantes a altas dosis de radiación y que no está exenta
de complicaciones5. Existe mucha controversia acerca de si se debe
realizar o no a todos los niños con ectasia4.

Los trabajos basados en neonatos diagnosticados de ectasia a los que
se les realizó, en todos los casos, una cistografía, han aportado infor-
mación sobre la frecuencia de reflujo vesicoureteral en esta circunstan-
cia. La prevalencia de reflujo, bastante diversa según las series, oscila
entre 3,6% (2/55 pacientes)2 y 29,7% (14/47 pacientes)3.  En el último
de estos trabajos, se cita que sólo dos pacientes fueron intervenidos
quirúrgicamente a causa del reflujo. En nuestros pacientes hemos
encontrado una prevalencia del 13,3% y no fue necesario intervención
quirúrgica en ninguno de ellos. En uno de los estudios donde se inclu-
yeron más pacientes, el firmado por Ismaili et al., se detectó reflujo
vesicoureteral en 23/213 pacientes (10,7%)5. De esta serie, fueron
intervenidos quirúrgicamente seis pacientes (2,8%), por padecer este-
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nosis pieloureteral, válvulas de uretra posterior o ureterocele, aunque
ninguno de ellos lo fue por presentar reflujo vesicoureteral primario.

Los reflujos que se detectan en casos de ectasias suelen ser de bajo
grado3 (grado III o menos) y, como se ha indicado más arriba, pocos
requieren tratamiento quirúrgico y, en muchos casos, ninguno11. Así, es
conocido que sólo los reflujos de alto grado (IV-V) son los que asocian
con presencia de daño renal al nacer. La cuestión que se plantea,
entonces, es si en todos los casos de ectasia debe solicitarse o no una
cistografía. En el artículo de Peña Carrión et al. los autores recomien-
dan realizar dos ecografías en el primer mes de vida y solicitar una cis-
tografía si persiste la ectasia12. La frecuencia de reflujo en este traba-
jo fue de 23,6%. 

Nosotros, únicamente solicitamos esa prueba radiológica si existe el
antecedente de infección urinaria, si el tracto urinario es anormal en
la ecografía (dilatación intermitente de la vía urinaria, uréter visible,
dilatación de cálices) o si existen anomalías de la función renal (defec-
to de concentración, aumento en la eliminación urinaria de microal-
búmina y/o de N-acetilglucosaminidasa).   Con una intención similar
de seleccionar inicialmente a los pacientes, Ismaili et al., no creen jus-
tificada la  práctica de una cistografía si en dos ecografías sucesivas,
la morfología del tracto urinario es normal10.

4.3. Renograma diurético
Tras una ectasia piélica también puede subyacer malformaciones del
tracto urinario obstructivas (estenosis pieloureteral o ureterovesical,
válvulas de uretra posterior). Aunque la mayoría de estas malformacio-
nes cursan con hidronefrosis (diámetro anteroposterior de la pelvis
renal ≥ 20 mm.), no siempre es así. El diagnóstico de las uropatías obs-
tructivas debe ser más fácil puesto que, en ecografías posteriores, la
dilatación piélica será más importante, existirán otras anomalías del
tracto urinario ecográficas asociadas y/o las pruebas de función renal
serán claramente anormales. En estos casos, la confirmación de la obs-
trucción se efectuará mediante la realización de un renograma acom-
pañado de estímulo con furosemida. Éste, evalúa la función renal dife-
rencial de cada riñón por separado y el grado de obstrucción. Debe
realizarse después de las 4-6 semanas de vida, cuando la función renal
es más madura y se reduce el número de falsos positivos. Las imáge-
nes que se generan casi siempre proporcionan una valoración exacta
del sitio de obstrucción.

5. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS .ESTUDIOS FUNCIONALES
Pocos estudios se han realizado acerca de la función renal en los casos
de ectasia piélica simple.  En el ámbito intrauterino,  se han utilizado
los niveles  séricos o urinarios de b2-microglobulina, la determinación
de la concentración de aminoácidos en la orina fetal o la tasa horaria
de producción de orina. En el ámbito postnatal, en los pocos estudios
en los que se ha incluido el estudio funcional, se han empleado méto-
dos “atípicos” como marcadores de la función renal, tales como la uro-
grafía endovenosa o el renograma isotópico.

Como hemos indicado más arriba, pueden detectarse alteraciones
mínimas de la función renal mediante la utilización de exámenes com-
plementarios que no precisan, incluso, la extracción sanguínea.

5.1. Estudio de la capacidad de concentración renal 
Mide la osmolalidad urinaria máxima (Uosm) tras la administración de
un estimulo antidiurético como la desmopresina. En los menores de un
año se administran 10 µg. de desmopresina por vía nasal y en los
mayores de un año 20 µg por vía nasal o  0,2 mg (200 µg) por vía oral
en comprimidos o bien 0,12 mg (120 µg) del liofilizado oral (Flas) 13.
En la tabla 1 recogemos los valores de normalidad según la edad.

Estudia, preferentemente, la función del túbulo colector renal. Es el
primer parámetro funcional que se altera en muchas nefropatías pro-
gresivas, como ocurre en el caso de las uropatías obstructivas14.

Además, es un buen marcador indirecto de la tasa de filtración glome-
rular, de tal modo que una capacidad de concentración renal normal
garantiza que la filtración glomerular es, asimismo, normal15. Es cono-
cido que en los casos de reflujo vesicoureteral, más evidente en los de
mayor grado, la osmolalidad urinaría máxima está reducida16-17. En un
estudio realizado por nuestro grupo en 75 niños con ectasia, observa-
mos que la sensibilidad de Uosm para detectar RVU fue de 70% (espe-
cificidad 61,5%).

5.2. Eliminación urinaria de microalbúmina
Con el término microalbúmina se quiere expresar la eliminación urina-
ria de pequeñas cantidades de albúmina. Es el segundo parámetro más
sensible después de la osmolaridad urinaria máxima para determinar
pérdidas de parénquima renal. Se eleva siempre que existe reducción del
parénquima renal, lo que ocurre cuando existen cicatrices renales
(nefropatía cicatrizal) que se forman después de suceder una pielonefri-
tis aguda, en los casos de displasia renal o en determinadas malforma-
ciones de las vías urinarias en las que existe hiperpresión en la vía uri-
naria, especialmente en los casos de reflujo vesicoureteral18-19. Debe cal-
cularse en primera orina del día como cociente con respecto a la creati-
nina (MAU/Cr). Los valores son más elevados en el primer año de la
vida20 (tabla 2). En el estudio mencionado anteriormente sobre 75
pacientes con ectasia realizado por nuestro grupo la sensibilidad del
cociente MAU/Cr para detectar RVU fue de 100% (especificidad 56,9%).

5.3. Eliminación urinaria de N-acetilglucosaminidasa (NAG) 
Es un enzima propio de las células del túbulo proximal renal que pasa
a la luz tubular y, por tanto, a la orina cuando existe una agresión
celular. Sus niveles pueden estar elevados en los casos de obstrucción
de la vía urinaria y en los de reflujo vesicoureteral, sobre todo cuando
existe nefropatía cicatrizal18. Es menos sensible que los dos marcado-
res anteriores, pero más específica. Los valores de normalidad se sue-
len dar como cociente calculado con respecto a la creatinina en una
muestra de orina aislada20 (tabla 3). Del mismo modo, la beta2-micro-
globulina también puede encontrarse elevada cuando existe afecta-
ción tubular proximal21.

6. Relación entre la ectasia renal y la predisposición a formar cál-
culos renales en la edad adulta
En un trabajo inicial observamos que un alto porcentaje de niños, 71,4
%, eran portadores de anomalías metabólicas potencialmente causan-
tes de cálculos22. Más tarde, en esos y en otros pacientes, comproba-
mos que en un 62,8 % existía una historia familiar de urolitiasis23. Por
tanto, nuestra opinión actual es que la ectasia renal simple es una
manifestación ecográfica de la predisposición genética a desarrollar
cálculos renales, en algún momento de la vida. Esto no sería de extra-
ñar, puesto que la frecuencia de urolitiasis es muy elevada en niños
con malformaciones del tracto urinario (19,1 a 29,8%) 23-25.

7. Nuestro protocolo de estudio
En la mayoría de los protocolos de estudio de las ectasias, además de la
ecografía, se recomienda inicialmente la realización de una cistogra-
fía11,12 o de un renograma2. Es curioso que en ninguno de los protocolos
existentes se contenga, incluso en aquellos recomendados por nefrólo-
gos pediátricos, el estudio de la función renal. En el protocolo que utili-
zamos en nuestro hospital, incluimos simultáneamente, tanto el estudio
morfológico como el funcional renal. Éste, se realiza entre la primera
semana y los seis meses de vida. Si el diámetro piélico es menor de 1 cm.
y la función renal es normal (osmolalidad urinaria y eliminación urina-
ria de microalbúmina y de NAG normales), el paciente es dado de alta
con control ecográfico en los siguientes meses por parte de su pediatra.
Si el diámetro longitudinal pélvico se sitúa entre 1 y 2 cm. y la osmola-
lidad urinaria máxima y la microalbuminuria se sitúan dentro de los
límites de la normalidad, se realiza un control morfológico y funcional
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entre seis meses y un año después.  Si la situación empeora desde el
punto de vista morfológico o funcional, se solicita la cistografía. En ter-
cer lugar, a los pacientes que, desde el nacimiento, tienen una ectasia
entre 1 y 2 cm. y el tracto urinario es anormal en la ecografía o tienen
afectación clara de la función renal, se les realiza directamente una cis-
tografía. Si no existe reflujo, se solicita, un renograma con furosemida.
En todo caso, nuestro protocolo es dinámico puesto que, en los contro-
les realizados en Atención Primaria, si se incrementa el diámetro piélico
o si los niños son diagnosticados de infección urinaria, son remitidos, de
nuevo, por parte de su pediatra para realizar una cistografía y ampliar el
estudio morfológico y funcional.

Es cierto, no obstante, que con el uso de nuestro protocolo pueden
pasar inadvertidos, inicialmente, algunos casos de reflujo de grado
leve, de los que se sabe que desaparecen en un porcentaje elevado (80-
90% de los casos) y que no se acompañan de afectación renal al nacer.

En todo caso, desde nuestro punto de vista, cualquiera de los protoco-
los que se utilicen con sentido común, pueden ser válidos. Lo realmen-
te importante es el seguimiento adecuado de estos niños para que no
pase desapercibido ningún cuadro patológico potencialmente grave,
pero con las menores molestias posibles.
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TABLA 1

VALORES NORMALES DE OSMOLALIDAD URINARIA MAXIMA OBTENIDOS
MEDIANTE ESTÍMULO CON DESMOPRESINA.
Límite bajo de la normalidad

0-7 días 443 mOsm/Kg

8-21 días 457 mOsm/Kg

22-51 días 549 mOsm/Kg

52-165 días 562 mOsm/Kg

166-266 días 635 mOsm/Kg

267-359 días 740 mOsm/Kg

Datos de la Unidad de Pruebas Funcionales del Hospital Nuestra 
Señora de Candelaria
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UN NUEVO PROTOCOLO DIAGNÓSTICO TRAS EL PRIMER 
EPISODIO DE INFECCIÓN URINARIA

Nº Programa: 6
Autora: Teresa Alarcón Alacio
Hospital Universitario de Fuenlabrada, Madrid.

1. INTRODUCCIÓN.
En los últimos años, ha habido un gran cambio en el manejo tanto de
las infecciones urinarias como de las dilataciones de la vía urinaria en
la infancia, fundamentalmente en lo que a la solicitud de la cistogra-
fía se refiere. La tendencia actual es a ser más restrictivos, no realizan-
do esta prueba de forma sistemática, sino intentando seleccionar a los
pacientes con mayor riesgo de presentar malformaciones urinarias.
Cada vez con más frecuencia, los protocolos de manejo de estas pato-
logías incluyen marcadores poco invasivos y accesibles (tanto para
atención primaria como especializada), para seleccionar los pacientes
con mayor riesgo de daño renal o uropatía significativa.

En el caso del manejo de la infección urinaria, los objetivos fundamen-
tales son dos: 

1. Disminuir el daño renal, mediante la identificación de los pacien-
tes con riesgo de desarrollarlo por afectación parenquimatosa renal.

2. Diagnosticar a los pacientes con uropatías significativas.

A continuación, exponemos nuestro actual protocolo de manejo de la
primera infección urinaria y las diferentes técnicas actuales para la
localización de la misma, así como los criterios de selección para la
realización de cistografía.

2. Protocolo diagnóstico-terapéutico tras la primera infección uri-
naria en la infancia
Definición. Infección del tracto urinario (ITU) es la colonización del
tracto urinario por un patógeno en recuento significativo.

- Orina recogida por micción directa o bolsa: recuento >100.000 UFC/mL.

- Orina recogida por sondaje: recuento >10.000 UFC/mL.

- Cualquier recuento en punción suprapúbica.

Sólo las infecciones urinarias que afectan al parénquima renal (pielo-
nefritis) conllevan riesgo de desarrollar cicatrices renales, pero en la
infancia es difícil localizar la ITU por los hallazgos clínicos/analíticos.
Por ello, se prefiere hablar de ITU de alto riesgo en aquellas que cur-
sen con fiebre y en las infecciones urinarias en lactantes y de bajo ries-
go en el resto (1,2).

Etiología. El germen más frecuente es E. Coli (90%). Los gérmenes
diferentes de E. Coli se asocian de forma significativa con anomalías
del tracto urinario (1, 2).

Tabla 1. Gérmenes más frecuentes y sensibilidad antibiótica.

Epidemiología. La infección urinaria es más frecuente en menores de
3 años y en niñas, salvo en lactantes menores de 3 meses, en los que
es más frecuente en varones (1, 2).

Clínica. La clínica va a ser más inespecífica cuanto menor sea la edad.

- Neonatos. Clínica de sepsis, disminución de la actividad y el apeti-
to, ictericia. Bacteriemia hasta en un 50%.

- Lactantes. Estancamiento ponderal, anorexia, orina maloliente o
turbia, irritabilidad/decaimiento, vómitos y fiebre. Pueden asociar
síntomas digestivos (diarrea)

- Niños. Fiebre, dolor abdominal, enuresis nocturna en niños con con-
trol previo, síntomas miccionales y dolor en fosa renal (1, 2).

Historia clínica.
- Anamnesis: Orientada en función de la edad. Se investigará la pre-
sencia de disuria, polaquiuria, oliguria, mal olor orina, dolor abdomi-
nal/fosa renal, vómitos, estancamiento de peso, presencia de fiebre.

- Antecedentes personales: ecografías prenatales, antecedentes de
infección urinaria, edad de control esfínteres (diurno/nocturno), hábi-
to miccional (retenedor, enuresis, urgencia miccional, tipo de chorro
urinario, incontinencia), estreñimiento, ingesta de lácteos.

- Antecedentes familiares: sobre todo de patología nefrourológica
(ITU, RVU, IRC, HTA, monorrenos, litiasis, cólicos,…)

Exploración física. Será meticulosa, tomando siempre la TA y prestan-
do atención a la presencia de edemas, globo vesical, puñopercusión
renal, exploración de los genitales (fimosis, adherencias, sinequias vul-
vares, secreción, higiene, etc.) y de la región sacra (fositas).
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TABLA 2

VALORES DE REFERENCIA DEL COCIENTE MICROALBÚMINA/CREATININA*
Limite alto de la normalidad

ADULTOS 0,4- 1,4 µg/µmol

NIÑOS 

0-1 años 5,9 µg/µmol

1 año 2,3 µg/µmo

*Según la formula: (Umicroalbúmina (mg/dl) x 1000) / (Ucreatinina 
(mg/dl ) x 8,84)

TABLA 3

VALORES DE REFERENCIA DEL COCIENTE NAG/CREATININA (U/g)
Limite alto de la normalidad

0-3 meses 46 U/g

3-6 meses 20 U/g

6 meses-1 año 11 U/g 

2-6 años 9,8 U/g

Más de 6 años 6,3 U/g

Resistencias Alta Sensibilidad

Escherichia Coli AmpicilinaMP/SMX (  )

Cefalosporinas
 2º y 3º
Aminoglucósidos
Amoxi-clavu (  )
Fosfomicina 

Proteus Mirabilis E. Coli E. Coli

Klebsiella Pneumoniae
Ampicilina
Cefa (BLEA)

Cefalosporinas 2º y 3º
Aminoglucósidos
Amoxi-clavu
TMP/SMX
Nitrofurantoína
(BLEA) Imi o meropenem

Pseudomona
Aeruginosa

A los antibióticos
habituales 

Ceftazidima
Tobramicina
Amikacina
Piperacilina-tazobactam
Imi/meropenem

Enterococus Fecalis A los antibióticos
habituales

Ampicilina
Amoxi-clavu
Vancomicina



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

Pruebas complementarias en urgencias.
1. ITU de bajo riesgo (afebril) en >12 meses: Sistemático de orina y
sedimento, urocultivo.

2. ITU febril o afebril en <12 meses:

- Analítica: Hemograma, Bioquímica con perfil renal: iones, urea y
creatinina, gasometría venosa si existen vómitos. Hemocultivo (si
existe fiebre o < 3 meses), PCR.

- Sistemático y sedimento de orina.

- Urocultivo:  preferible 2 muestras previo al tratamiento (2 por cho-
rro medio o si 1º por bolsa en no continentes, el 2º por sondaje o pun-
ción suprapúbica)

- Si existe sospecha de sepsis o necesidad de tratamiento iv inmedia-
to: sondaje/ punción suprapúbica.

- Punción lumbar (si menor de 1 mes o clínica compatible).

Criterios de ingreso (1, 2).
1. Niños <3 meses con sospecha de ITU, con o sin fiebre.

2. Afectación del estado general, sospecha de sepsis.

3. Incapacidad para tratamiento oral o control del mismo.

4. Mala evolución con tratamiento oral.

5. Deshidratación.

6. Insuficiencia renal crónica, uropatías significativas, nefropatías gra-
ves, inmunodeprimidos.

7. Elevación significativa de la creatinina.

Manejo de los pacientes ingresados.
Tratamiento.

- Antibioterapia empírica:

- Gentamicina 5 mg/k/dia iv cada 24 h, diluido, lento. 

- Si existe insuficiencia renal, daño renal previo o elevación signifi-
cativa de creatinina/urea: Cefotaxima 100 mg/kg/día iv cada 8h, cef-
triaxona 50-75 mg/kg/día i.v. cada 12-24h o amoxicilina-clavulánico
100 mg/kg/dia iv cada 8h.

- Si menor de 4 semanas: ampicilina + gentamicina/cefotaxima,
según la clínica.

- Analgesia-antipiréticos. Fluidoterapia: necesidades basales de suero
sin iones. Medidas generales (micciones frecuentes, evitar el hábito
retentor, limpieza perianal…) 

Durante el ingreso: la evolución es adecuada si está afebril a las 48
horas del inicio del tratamiento antibiótico. Se podrá dar de alta al
paciente cuando lleve 24 horas afebril y con buena tolerancia oral. Se
mantendrá el tratamiento intravenoso al menos 5-7 días en neonatos. 

Pruebas complementarias:

- Orina de micción: cuando lleve al menos 24 horas afebril y esté  sin
perfusión: 1º orina de la mañana, con sistemático y sedimento, micro-
albúmina, creatinina, osmolalidad, calcio. 

- Ecografía renal: 

- si la evolución es adecuada, se puede realizar la ecografía renal
ambulatoria, siempre que nos aseguremos que se realiza en fase
aguda (menos de dos semanas).

- si no es así,  hay que buscar posibles complicaciones: ver germen y
sensibilidad, repetir sistemático/sedimento/urocultivo, hacer ecogra-
fía renal urgente.

- Sistemático/sedimento/urocultivo de control: no de rutina, sólo si
existe una mala evolución.

- DMSA agudo: no de rutina, solo en casos dudosos (urocultivo nega-
tivo por toma previa de antibiótico, urocultivo contaminado, dudas
diagnósticas…)

Al alta:

- Completará 10 días de tratamiento (cefixima o según antibiograma).

- Pedir cistografía ambulatoria, si existe indicación.

- Gammagrafía renal a los 6-8 meses.

Manejo de pacientes ambulantes.
ITU de bajo riesgo (Niños> 1 años, con molestias urinarias y afebriles):

- Domiciliario,  antibioterapia  oral. Medidas generales. 

- Duración del tratamiento: 5-7 días.

- Antibióticos empíricos: amoxicilina- clavulánico, TMP/SMX.

ITU de alto riesgo (febriles o afebriles en <1 año) sin criterios de ingreso:

- Antibioterapia empírica: 1ª elección: cefixima 8 mg/kg/24 horas, 1º día
cada 12 horas. Otros: cefuroxima axetilo (30 mg/Kg/dia cada 12 horas
o amoxicilina-clavulánico: 50 mg/kg/dia de amoxicilina cada 8 horas.

- Si vía: poner primero una dosis de gentamicina/ceftriaxona iv.

- Duración del tratamiento: 10 días. Medidas generales.

Seguimiento del  paciente ambulante.
- Reevaluar en 48 horas (por parte de su pediatra): Fiebre, síntomas,
tolerancia al antibiótico y resultados del urocultivo. 

- Si el urocultivo es negativo: buscar otros diagnósticos (salvo que se
recogiera tras inicio de antibiótico oral).

- Si el urocultivo es positivo:

- mala evolución: ingreso, tratamiento iv, hacer ecografía renal
durante el ingreso (descartar complicaciones), ver germen y sensibi-
lidad, repetir sistemático/sedimento/urocultivo. 

- evolución adecuada: su pediatra pedirá ecografía renal preferente y
citará en consulta de nefrología pediátrica para conocer los resulta-
dos. Se realizará orina de primera micción con sistemático, microal-
búmina/creatinina y osmolalidad (cuando lleve 24 horas, al menos,
sin fiebre). Valorar modificar el antibiótico según el antibiograma.

- Si ITU de vías bajas: sólo ecografía ambulatoria por vía normal que
solicitará su pediatra.

3. Localización de la infección urinaria. Pruebas de imagen.
Criterios de cistografía.
La localización de la infección urinaria tiene implicaciones terapéu-
ticas y pronósticas ya que sólo las infecciones que afectan al parén-
quima renal conllevan un riesgo de daño renal permanente (hiper-
tensión arterial, insuficiencia renal crónica y complicaciones duran-
te la gestación) (1).

Marcadores bioquímicos de afectación parenquimatosa y uropatías.
Los indicadores clínicos o analíticos habituales (leucocitosis, neutro-
filia, elevación de PCR) no tienen suficiente sensibilidad ni especifi-
cidad para sustentar la toma de decisiones. Sólo la elevación de la
procalcitonina (como comentaremos con más detalle a continuación)
ha demostrado asociarse con la evolución a cicatrices renales y la
presencia de RVU (2).

1- La procalcitonina ha demostrado en varios estudios relacionarse
tanto con la afectación parenquimatosa en fase aguda, como con la
evolución a cicatrices renales (2-5), con sensibilidad y especificidad
variables en función del punto de corte (0.5-1 ng/mL) y de cada estu-
dio de entre 70-94% y 82-89%, respectivamente. También, algunos
artículos encuentran que los niveles de procalcitonina se elevan más
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durante el episodio agudo de infección urinaria en los pacientes con
RVU (6). Si embargo, la procalcitonina es una técnica cara y no dis-
ponible en todos los hospitales.

2- Otro marcador funcional renal es la microalbuminuria. Es conside-
rado un marcador precoz de afectación glomerular (7,8). Numerosos
estudios demuestran la relación entre la infección urinaria, albumi-
nuria y lesión gammagráfica (9). Según García Nieto et al. (10), la
sensibilidad del índice microalbúmina/creatinina para detectar ano-
malías morfológicas renales, recogida en primera orina del día  es del
25.9%,  con una especificidad del 93.1%. Otros autores también
encuentran correlación entre RVU de alto grado y aumento de el índi-
ce microalbúmina/creatinina en primera micción (11). Nosotros mis-
mos realizamos un estudio en el que encontramos que la elevación
del índice microalbúmina/creatinina se asocia de forma positiva con
la presencia de RVU (66.7% frente 25%, p= 0.031), encontrando un
RR de 2.6 para este marcador (12).

3- Otros marcadores bioquímicos para el diagnóstico de localización
de la infección urinaria son (1,5, 13-15):

- Citokinas proinflamatorias (TNF?, IL-6, IL-1?), 

- Enzimas tubulares (N-acetilglucosaminidasa (NAG)), 

- Proteínas de bajo peso molecular (ß2-microglobulina, ?1-microglo-
bulina,...). El 99% de las PBPm filtradas son reabsorbidas en el túbu-
lo. Por tanto, cualquier incremento en la excreción urinaria de dichas
proteínas es sugestivo de enfermedad o afectación tubular.

- Otros biomarcadores (excreción de proteína C reactiva, clara cell
protein,…).

Capacidad de concentración urinaria. Test de concentración y
osmolaridad urinaria basal.
Para medir la osmolalidad urinaria basal, clásicamente se ha usado la
“dieta seca”, que consiste en someter a los pacientes a una depriva-
ción de líquidos durante 12-15 horas con el fin de estimular la ADH
endógena. En situación de normalidad, la orina recogida debe alcanzar
una osmolalidad superior a 800-850 mOsm/Kg. Cualquier valor infe-
rior es sugestivo de defecto de concentración. Una variante más apli-
cable es la medición de la osmolalidad en primera orina de la mañana,
en ayunas y sin administración de líquidos intravenosos, que es lo que
realizamos en nuestro hospital.

Mejores resultados se obtiene realizando un test de concentración uri-
naria. Consiste en administrar desmopresina (10 ?g en lactantes vía
nasal o  20 ?g oral en niños de más edad) y recoger tres orinas siguien-
tes separadas por intervalos de 90 minutos, previo vaciado de la veji-
ga. Se da como resultado de la prueba el valor mayor de osmolalidad
de las tres muestras estudiadas. Durante la prueba se pueden ingerir
alimentos aunque no se deberían beber demasiados líquidos (en lac-
tantes se restringen las tomas a la mitad por existir riesgo de intoxi-
cación acuosa). En niños por encima de un año de edad y en adultos,
el límite inferior de la normalidad es 800 mOsm/Kg (16).

El defecto en la capacidad de concentrar la orina se ha correlaciona-
do con daño renal. En un estudio de García Nieto et al. (17,18), se
demostró que todos los pacientes con insuficiencia renal crónica
presentan un defecto de concentración importante (osmolalidad uri-
naria menor o igual a 486 mOsm/Kg tras estímulo con desmopresi-
na), mientras que una capacidad de concentración normal (osmola-
lidad urinaria basal o máxima tras test de concentración superior a
800 mOsm/Kg) se acompañaba, siempre, de tasas de filtrado glome-
rular normales. De este modo, la sensibilidad y especificidad de
forma aislada de la osmolalidad urinaria máxima, según García Nieto
et al, es del 40.2% y 80.4% respectivamente. Otros autores, también
encuentran correlación entre RVU de alto grado y defecto de con-
centración urinaria (11).

Estudio de imagen.
En cuanto a las pruebas de imagen, la ecografía renal, que es la prue-
ba de imagen más accesible,  no localiza la infección urinaria (salvo
PNA focal o absceso), aunque es útil en valorar anomalías anatómicas
y es inocua. La ecografía Doppler tiene mejor correlación con el grado
de lesión renal, aunque es necesaria cierta experiencia para su realiza-
ción.  El patrón oro para la localización de la infección urinaria es la
Gammagrafía renal con DMSA (ácido dimercaptosuccínico Tc-99*), si
bien es una técnica no accesible desde todos los ámbitos para su rea-
lización en fase aguda (antes de 1-2 semanas) y no es útil para dife-
renciar lesiones agudas y crónicas.

- Ecografía renal: en todos los casos, los casos de mayor riesgo en
fase aguda (antes de 2 semanas).

- DMSA 6-8 meses en infecciones de alto riesgo. DMSA agudo: no de
rutina, solo en casos dudosos (urocultivo negativo por toma previa de
antibiótico, urocultivo contaminado, dudas diagnósticas…)

- Cistografía: La CUMS convencional es preferible a la cistografía iso-
tópica,  sobre todo en el primer episodio de ITU y en varones (válvu-
las de uretra posterior), pero también en niñas por mayor precisión de
la anatomía vesical (anomalías vesicales, divertículos, ureteroceles).
La ECO-cisto es equiparable a la convencional, pero no está disponi-
ble en todos los Centros y se requiere experiencia en su interpreta-
ción. Es aconsejable realizar profilaxis nocturna durante dos o tres
noches desde la noche previa a la prueba.

Los últimos estudios no apoyan la realización de cistografía sistemáti-
ca, ya que (2, 18-19):

- Sólo previene 1 caso de HTA/IRC por 1000 ITU.

- Los RVU de bajo grado (que son los más frecuentes) no aumenta el
riesgo de cicatrices renales.

- La mayoría de los RVU se curan espontáneamente.

- No está indicada la profilaxis en los RVU bajo grado.

En nuestra experiencia, hemos encontrado en un estudio realizado en
2009 que (12): 

- Los pacientes con alteraciones en la ecografía aguda presentaban
RVU con mayor frecuencia (42.8% frente 21%,  p= 0.033).

- Los pacientes con RVU presentar mayor riesgo de cicatrices renales
en DMSA a los 6-8 meses tras la primera infección urinaria (57%
frente 21.8%,  p= 0.023).

- De los pacientes con ECO y DMSA normales, sólo tenían RVU dos
pacientes y eran de bajo grado (sin indicación terapéutica de entrada).

Indicaciones de cistografía
Por tanto, dado que los estudios más recientes parecen establecer que
ni el diagnóstico ni el tratamiento del RVU son cruciales para prevenir
las cicatrices renales, el beneficio de diagnosticar el RVU en niños con-
tinúa siendo objeto de debate (2, 20-22, 30).

En nuestro Servicio, la indicación de cistografía se va a hacer de modo
selectivo, en función de una serie de factores, que son:

1. Ecografía renal anómala.

2. Antecedentes familiares de 1º grado con uropatía.

3. Gérmen causal distinto de E. Coli.

4. Bacteriemia o sepsis. 

5. Elevación significativa de la creatinina o disminución del
flujo urinario.

6. Elevación de la microalbúmina en primera orina de la mañana o
disminución de la osmolaridad urinaria en fase aguda.

7. DMSA patológico (agudo o a los 6-8 meses).

8. 2º ITU.
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Las gestantes a lo largo del embarazo son sometidas a diversos los
análisis no invasivos como son el screening sérico y ecografía. Estos
test, son excelentes herramientas para monitorizar el embarazo. En
las dos últimas décadas el descubrimiento de la presencia de material
genético fetal en el torrente sanguíneo materno, ha abierto la posibi-
lidad de un nuevo diagnóstico fetal con la gran ventaja de no invadir
el ecosistema.
Nuestro trabajo se inició en 1997 con el estudio tanto del sexo fetal
como de las aneuplodías más frecuentes en las células fetales circu-
lantes en el torrente sanguíneo materno. Así se consiguió diagnosticar
un 65% de los casos. La complejidad de la técnica y el bajo porcenta-
je de éxito hizo que no fuera posible en ese momento su traslado a la
rutina clínica.

Sin embargo, el descubrimiento de la presencia de ADN fetal en san-
gre materna fue lo que supuso un gran avance en este campo. La
existencia de ADN circulante libre (circulating cell free DNA) en la
sangre se describió por primera vez en 1940en pacientes enfermos de
cáncer. Basándose en este hallazgo, y asumiendo que tanto un tumor
como la placenta son elementos invasivos, Lo y cols. en el año 1997,
especularon acerca de la posible presencia de ADN fetal circulante
en la sangre materna. Para probar esta hipótesis, los investigadores
buscaron secuencias del cromosoma Y –ausentes en el genoma
materno-  en la sangre materna en casos de gestaciones de fetos
varones. De esta manera no solo probaron la existencia de ADN fetal
libre circulante en el torrente materno (circulating cell free fetal
DNA - ccffDNA), sino que además pudieron realizar un diagnostico
no invasivo del sexo fetal en sangre materna (basado en un criterio
de presencia/ausencia)

Se ha observado que el ADN fetal está fragmentado peor es estable y
que desaparece de la sangre materna con gran rapidez tras el parto.
Estos hechos hacen que haya sugerido como principal fuente del
material fetal a la placenta. En la actualidad está ampliamente acep-
tado que la apoptosis de las células del trofoblasto son las que liberan
el ADN fetal al torrente sanguíneo materno. 

La detección del ADN fetal en sangre materna ha sido posible 18 días
después de una transferencia embrionaria en ciclos de Fecundación in
Vitro (FIV). En nuestra experiencia esta detección es tan temprana
como la semana 5 de gestación y hemos observado que el ADN fetal
desaparece de la sangre materna más tarde de lo descrito, entre 24-

48h postparto (datos de laboratorio).

El ADN fetal, aunque detectable desde periodos tempranos de la ges-
tación y con un porcentaje que aumenta a lo largo de la misma,
representa solo una pequeña fracción. Sin embargo, la aplicación al
campo del DPNI de nuevas tecnologías más sensibles, han hecho que
la estimación de esta cantidad haya aumentado hasta aproximada-
mente un 9% en el primer y segundo trimestre de gestación y 20% en
el tercer trimestre11.

La coexistencia del ADN fetal con el ADN materno junto con su bajo
porcentaje, hacen que el estudio del mismo requiera de diseños espe-
cíficos, así como la utilización de tecnología muy sensible. La lenta
incorporación a la rutina clínica, a pesar de la cantidad de grupos
investigando en este campo, es debido a que no ha sido posible actual-
mente el aislamiento total del ADN fetal del materno y son muchos los
intentos que se están haciendo para encontrar el método ideal de
extracción del ADN fetal. Pero dado que hasta el momento esta sepa-
ración ha sido imposible los estudios,  en ADN fetal presente en san-
gre materna, están enfocados hacia la detección de secuencias pater-
nas mediante el empleo de distintas tecnologías: PCR convencional,
QF-PCR, PCR a tiempo real, secuenciación automática, etc.

La técnica de PCR a tiempo real requiere especial mención ya que es
la que ha permitido la incorporación de dos diagnósticos a la rutina
clínica, ambos basados en un criterio de presencia/ausencia: sexo fetal
y RhD fetal en gestantes Rh(-).

Por definición el diagnóstico prenatal busca la detección de anomalí-
as fetales, por lo que la determinación del sexo fetal y el factor Rh no
deberían considerarse como tales. Sin embargo, la determinación tem-
prana del sexo fetal (anterior al periodo de realización de una biopsia
corial) ha supuesto un gran avance en el manejo de las gestaciones en
parejas con riesgo de tener descendencia con una enfermedad ligada
al cromosoma X. En el protocolo establecido en nuestro Servicio,
requerimos dos muestras de la gestante para emitir un informe. La pri-
mera muestra se obtiene en la semana 7-8 de gestación ecográfica y
la segunda dos semanas después. De esta manera, a priori, se evitan un
50% de diagnósticos prenatales, aquellos en los que el feto es una
niña. Es interesante destacar que en los comienzos de la aplicación de
esta determinación eran los propios pacientes los que acudían al espe-
cialista solicitando la técnica. Actualmente, son diversos los Servicios
y los Hospitales que nos envían las muestras para su estudio. De los
más de 100 diagnósticos realizados en dos años, las enfermedades más
representadas son la Hemofilia, Distrofia Muscular de Duchene e
Hiperplasia Adrenal Congénita, abarcando hasta un total de casi 20
enfermedades distintas. En el caso de mutaciones graves en
Hiperplasia Adrenal Congénita, el conocimiento del sexo del feto es
importante para decidir sobre la continuación o suspensión del trata-
miento con Dexametasona que debe empezar en estadios muy tempra-
nos de la gestación.

Una aplicación no descrita con anterioridad y puesta en marcha en
nuestro servicio es la confirmación del sexo del feto en gestaciones de
FIV+DGP para selección de sexo.

En el caso de las gestantes Rh(-) cuyas parejas son Rh(+), en determi-
nados momentos de la gestación se procede a la aplicación de anti-
cuerpos anti-D para prevenir la Enfermedad Hemolítica del recién
nacido debida a la incompatibilidad materno-fetal del factor Rh. Solo
las gestaciones con fetos Rh(+) están a riesgo de sufrir estas compli-
caciones, y dado que no se conoce hasta el nacimiento, actualmente
la profilaxis se aplica a todas las gestantes Rh(-). La suspensión de este
tratamiento en gestaciones de fetos Rh(-), no solo reduciría el gasto
sanitario, sino que además evitaría la exposición de la gestante a pro-
ductos sanguíneos que pueden ser causa de complicaciones. El diag-
nóstico nuevamente se basa en un criterio de presencia/ausencia de
una secuencia paterna inexistente en la madre, siendo en este caso la
secuencia a detectar los exones del gen del factor Rh.
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Aparte de estas aplicaciones, y como laboratorio que se dedica al diag-
nóstico rutinario de desórdenes genéticos tanto prenatal como postna-
talmente, también estamos trabajando en su posible diagnóstico de
manera no invasiva. Al igual que ocurre en el diagnóstico genético de
rutina, para el DPNI es importante tener a disposición un abanico de
técnicas que nos permitan el diagnóstico de las distintas enfermedades
genéticas y además, es importante realizar estudios previos en los que
se testan la aplicación de las distintas técnicas y su complementarie-
dad para realizar diagnósticos fiables. Hasta el momento, y como ya se
ha mencionado, estos diagnósticos solo son posible cuando la herencia
es vía paterna. Tanto si la enfermedad es de herencia dominante o rece-
siva, se ha utilizado el criterio diagnóstico anteriormente establecido de
presencia/ausencia. En el caso de enfermedades dominantes, la detec-
ción del gen de origen paterno en sangre materna determinará la con-
dición de feto afecto, mientras su ausencia determinará la condición de
feto sano. En las enfermedades recesivas, sin embargo, las conclusiones
son diferentes ya que la detección de la mutación paterna confiere al
feto un 50% de posibilidades de ser afecto (dependiendo de si ha here-
dado el alelo materno) y la ausencia un 50% de posibilidades de ser
portador de la mutación materna. Una de las principales críticas que ha
recibido este criterio es que en aquellos casos en los que no se detecta
la mutación paterna, es necesario disponer de un método que nos ase-
gure la presencia de ADN fetal en la sangre de la madre, de manera que
a pesar de la ausencia del alelo paterno pudiéramos tener la certeza de
la condición de feto sano. La solución para estos problemas la represen-
tan los SNPs (Single Nucleotide Polymorphism) que se utilizarían a
modo de control interno, permitiendo detectar el ADN fetal. Así, la
detección de un SNP de origen paterno y no detección de la mutación,
nos asegura la presencia de ADN fetal, que este es detectable y que
además el feto no es portador de la enfermedad.

Hasta el momento, hemos diagnosticado más de 20 casos con distin-
tas enfermedades genéticas: Fibrosis Quística, Corea de Huntington,
Amaurosis Congénita de Leber, Epidermolosis Bullosa, Acidemia
Propiónica entre otras.

El diagnóstico de las aneuploidías (indicación más frecuente para la
realización de un diagnóstico prenatal) no se ha podido trasladar aún
a la rutina clínica, a pesar de los esfuerzos de diversos grupos de inves-
tigación. Esto es debido a que técnicamente es más sencillo la detec-
ción de una mutación que la cuantificación de una secuencia presen-
te en un cromosoma extra y, que además, proviene de un ADN que se
encuentra representado en un máximo de un 9% en un “mar” de ADN
materno. Considerando además que la gran mayoría de las anomalías
cromosómicas numéricas son de origen materno, las técnicas diagnós-
ticas utilizadas en estos casos han de ser de una altísima sensibilidad
y además deben ir acompañados de unos desarrollos estadísticos tan
potentes que permitan la detección de mínimas variaciones en la can-
tidad de una secuencia.

Son muchos los cambios que están sufriendo las tecnologías, lo que nos
va a permitir seguir avanzando en la búsqueda de nuevos métodos enca-
minados a aumentar el abanico de diagnósticos fetales no invasivos.

BIBLIOGRAFÍA
Bischoff FZ, Lewis DE, Simpson JL. Cell-free fetal DNA in maternal blood: kine-
tics, source and structure. Hum Reprod Update. (1)11,59-67 (2005).
Bustamante-Aragones A, Garcia-Hoyos M, Rodriguez DE Alba M. Detection of
a paternally inherited fetal mutation in maternal plasma by the use of auto-
mated sequencing. Ann N Y Acad Sci. 1075,108-117 (2006).
Bustamante-Aragones A, Gallego-Merlo J, Trujillo-Tiebas MJ et al. New stra-
tegy for the prenatal detection/exclusion of paternal cystic fibrosis mutations
in maternal plasma. J Cyst Fibros.7(6), 505-510(2008).
Bustamante-Aragones A, Trujillo-Tiebas MJ, Gallego-Merlo et al.  Prenatal
diagnosis of Huntington disease in maternal plasma: direct and indirect
study.Eur J Neurol. 15(12), 1338-1344 (2008).
Bustamante-Aragones A, Vallespin E, Rodriguez de Alba M et al. Early nonin-
vasive prenatal detection of a fetal CRB1 mutation causing Leber congenital
amaurosis. Mol Vis. 4 (14), 1388-1394 (2008).

Bustamante-Aragones A, Pérez-Cerdá C, Pérez B, de Alba MR, Ugarte M,
Ramos C. Prenatal diagnosis in maternal plasma of a fetal mutation causing
propionic acidemia. Mol Genet Metab.95(1-2), 101-103 (2008).
Bustamante-Aragones A, Rodriguez de Alba M, Gonzalez-Gonzalez, et al.
Foetal sex determination in maternal blood from the seventh week of gesta-
tion and its role in diagnosing haemophilia in the foetuses of female carriers.
Haemophilia. 14(3),593-8 (2008). 
Chan KC, Zhang J, Hui AB, et al. Size distributions of maternal and fetal DNA
in maternal plasma. Clin Chem.50(1), 88-92 (2004).
Dhallan R, Au WC, Mattagajasingh S et al. Methods to increase the percenta-
ge of free fetal DNA recovered from the maternal circulation. JAMA.
3,291(9),1114-1119 (2004).
Faas BH, Beuling EA, Christiaens GC, von dem Borne AE, van der Schoot CE.
Detection of fetal RHD-specific sequences in maternal plasma. Lancet Oct
10;352(9135):1196 (1998).
González-González MC, Trujillo MJ, Rodríguez de Alba M, García-Hoyos M,
Lorda-Sánchez I, Díaz-Recasens J, Ayuso C, Ramos C.Huntington disease-
unaffected fetus diagnosed from maternal plasma using QF-PCR. Prenat
Diagn. 2003 Mar;23(3):232-4.
González-González MC, Trujillo MJ, Rodríguez de Alba M, García-Hoyos M,
Lorda-Sánchez I, Díaz-Recasens J, Ayuso C, Ramos C. Huntington disease-
unaffected fetus diagnosed from maternal plasma using QF-PCR. Prenat
Diagn. 2003 Mar;23(3):232-4.
González-González MC, Trujillo MJ, Rodríguez de Alba M, Ramos C. Early
Huntington disease prenatal diagnosis by maternal semiquantitative fluores-
cent-PCR. Neurology. 2003 Apr 8;60(7):1214-5.
González-González MC, Garcia-Hoyos M, Trujillo-Tiebas MJ, Bustamante
Aragonés A, Rodriguez de Alba M, Diego Alvarez D, Diaz-Recasens J, Ayuso C,
Ramos C. Improvement in strategies for the non-invasive prenatal diagnosis of
Huntington disease. J Assist Reprod Genet. 2008 Sep-Oct;25(9-10):477-81.
Epub 2008 Oct 14.
Leon SA, Shapiro B, Sklaroff DM and Yaros MJ. Free DNA in the serum of can-
cer patients and the effect of therapy. Cancer Res. 37,646–650 (1997).
Lo YM, Corbetta N, Chamberlain PF, et al. Presence of fetal DNA in maternal
plasma and serum. Lancet. 350,485-487 (1997).
Lun FM, Chiu RW, Allen Chan KC, et al. Microfluidics digital PCR reveals a hig-
her than expected fraction of fetal DNA in maternal plasma. Clin Chem.
54(10),1664-72 (2008).
Rodríguez de Alba M, Palomino P, González-González C, Lorda-Sanchez I,
Ibañez MA, Sanz R, Fernández-Moya JM, Ayuso C, Díaz-Recasens J, Ramos C.
Prenatal diagnosis on fetal cells from maternal blood: practical comparative
evaluation of the first and second trimesters. Prenat Diagn. 2001
Mar;21(3):165-70.
Rodríguez de Alba M, Palomino P, Jurado et al. Prenatal diagnosis on fetal cells
obtained from maternal peripheral blood: report of 66 cases. Prenat Diagn.
19,934-940 (1999).
Sekizawa A, Samura O, Zhen DK, Falco V, Farina A, Bianchi DW. Apoptosis in
fetal nucleated erythrocytes circulating in maternal blood. Prenat Diagn.
20(11):886-889 (2000).

FUNDAMENTO DEL CARIOTIPO MOLECULAR (MICROARRAY) 
Y SUS APLICACIONES CLÍNICAS

Nº Programa: 8
Autores: Lluís Armengol Dulcet 1,2, Manel García-Aragonés 1,
Olaya Villa Marco 3, and Luis Alberto Pérez-Jurado 2,3,4,5,6 
1- Quantitative Genomic Medicine Laboratories, qGenomics. 
2- Parc de Recerca Biomèdica de Barcelona, PRBB. 3- Centro de
Investigación Biomédica En Red en Enfermedades Raras, CIBERER. 
4-Departament de Ciències Experimentals i de la Salut, Universitat
Pompeu Fabra - UPF. 5-Hospital Universitari Vall d’Hebron, Barcelona,
Catalunya, Spain. 6-Washington University, Seattle, WA, USA.

RESUMEN
La citogenética clásica ha sido tremendamente útil para el estudio de
anomalías cromosómicas numéricas y estructurales asociadas a tras-
tornos genéticos congénitos y adquiridos. El estudio del cariotipo,
empleado desde hace más de 50 años, está limitado por la necesidad de
células en división, la resolución de la microscopia óptica y la dificul-
tad de interpretación, que no nos permiten detectar alteraciones de un
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tamaño inferior a las 5-10Mb, dependiendo de la calidad de las meta-
fases obtenidas. La hibridación genómica comparada sobre arrays
(micromatrices de ADN), también denominada con el término inglés
aCGH o cariotipo molecular, es una tecnología que permite el análisis
de alteraciones de número de copia a nivel de genoma completo con
una resolución cien veces superior al cariotipo clásico y en un tiempo
no superior a los tres días. El cariotipo molecular es ya una tecnología
esencial en la rutina clínica pediátrica que está reemplazando gradual-
mente a los métodos citogenéticos clásicos [1]. A pesar de no ser capaz
de detectar reordenamientos equilibrados, como ciertas inversiones y
translocaciones, es una herramienta de gran utilidad en la identifica-
ción de nuevos genes responsables de enfermedades, y su aplicación en
otras áreas clínicas, como el diagnóstico prenatal [2, 3] o la oncología
[4], se está traduciendo en claras mejoras diagnósticas y de pronóstico.

INTRODUCCIÓN
Las tecnologías de análisis del genoma han experimentado un avance
espectacular en los últimos años, principalmente debido al avance de
la investigación biomédica y genómica. En poco tiempo hemos pasado
del cariotipo citogenético, a los arrays de alta resolución, a la posibi-
lidad de obtener la secuencia completa del exoma1 de un individuo a
precios razonables, y con la mirada ya fijada en el genoma de 1000$
[5, 6], que será una realidad en un futuro muy cercano. Con frecuen-
cia, estos avances tecnológicos tardan mucho tiempo en tener una
aplicación a la rutina asistencial debido a varios factores. Sin entrar en
los motivos de fondo, el caso del cariotipo molecular es un paradigma
de esta afirmación, así que aprovecharemos la ocasión para dar una
visión global y objetiva de esta tecnología, intentado mostrar sus ven-
tajas y limitaciones en la aplicación a rutinas clínicas.

Alteraciones cromosómicas y enfermedades genéticas
Las anomalías cromosómicas son la causa de un importante número de
enfermedades genéticas, la principal causa de retraso mental idiopáti-
co, de un gran número de interrupciones espontáneas del embarazo y
de infertilidad. Se estima que alrededor de un 0,5-1% de los nacidos
vivos son portadores de alguna anomalía cromosómica [7, 8]. La inci-
dencia aumenta por encima del 50% en abortos espontáneos durante
el primer trimestre de gestación. En casos de muerte perinatal, las
anomalías cromosómicas se presentan en alrededor del 6% de los
casos2 [9]. En etapa postnatal, la tasa de retraso mental, con o sin dis-
morfología, está alrededor del 2.5% de la población general (Manning
2007). De entre los casos de retraso mental, se llega a un diagnóstico
clínico o de laboratorio documentando una causa genética en aproxi-
madamente el 50% de los casos, y de ellos se estima que casi la mitad
se debe a alteraciones cromosómicas (grandes o crípticas). 

Del cariotipo al cariotipo molecular
Tradicionalmente, el cariotipo ha sido la técnica de referencia para el
diagnóstico de alteraciones cromosómicas. El protocolo citogenético clá-
sico requiere del cultivo del material a estudiar durante un cierto periodo
de tiempo (72h y 12 días) para obtener suficientes células en metafase
que garanticen una preparación óptima de los cromosomas. Estas prepa-
raciones se teñirán para permitir el recuento de cromosomas y la evalua-
ción de sus patrones de bandas con el fin de determinar alteraciones
numéricas o estructurales. Las técnicas clásicas de bandeo no permiten
detectar alteraciones por debajo de las 5-10Mb. Por otro lado, los análi-
sis cromosómicos convencionales son costosos en fuerza de trabajo y
requieren de un importante grado de preparación técnica y equipos de
cultivos y microscopia costosos. A principios de los 80, la llegada de las
técnicas de citogenética molecular (sobretodo la hibridación in-situ fluo-
rescente o FISH) supuso un gran paso adelante en la capacidad de detec-
ción de alteraciones de pequeño tamaño (submicroscópicas), invisibles en
un bandeo cromosómico. En la FISH, se utilizan sondas de ADN marcadas
que se hibridan en núcleos interfásicos o en cromosomas metafásicos
para detectar la presencia, número y localización de estas secuencias. Se

utiliza de manera rutinaria para caracterizar anomalías cromosómicas y
para detectar microdeleciones cuando existe sospecha de algún síndrome
microdelecional. En la pasada década, se han desarrollado nuevas técni-
cas (como la PCR fluorescente cuantitativa o qfPCR [10, 11] y la
Amplificaci ón de Múltiples Sondas dependiente de Ligación o MLPA [12])
que reducen el tiempo de respuesta al no requerir de células en creci-
miento y que permiten determinar la existencia de alteraciones de núme-
ro de copia en múltiples loci cromosómicos en un único experimento. A
pesar del avance que han supuesto, todos estos métodos son dirigidos y
tan sólo permiten interrogar un número limitado de loci por experimen-
to. Para hacer frente a esta limitación, se desarrollaron tecnologías deri-
vadas de la FISH (MFISH y SKY, principalmente) que permiten obtener
información acerca de la totalidad de los cromosomas en un único expe-
rimento. En 1992 se introdujo la hibridación genómica comparada (CGH),
en la que un ADN problema y uno de referencia son marcados con distin-
tos fluorocromos e hibridados al mismo tiempo sobre una extensión
metafásica. El rastreo de la intensidad relativa de fluorescencia de cada
uno de los fluorocromos a lo largo de los cromosomas permite detectar
regiones alteradas. De manera 3 global, todas estas tecnologías, si bien
permiten analizar el genoma entero, no representan una mejora real en
cuanto a resolución respecto al cariotipo clásico (5 – 10Mb). Ante la nece-
sidad de estudiar la totalidad del genoma con una mayor resolución
nacieron los primeros chips de ADN [13, 14]. Gracias a la obtención de la
secuencia completa del genoma humano [15] fue posible reemplazar las
extensiones metafásicas por las secuencias de ADN específicas pertene-
cientes a cualquier porción de nuestro genoma. Así nació la CGH sobre
micromatrices de cristal (del inglés array-based comparative genome
hybridization o aCGH) o lo que comúnmente se conoce como chips de
ADN. En el cariotipo molecular, la muestra problema y la de referencia se
marcan con distintos fluorocromos antes de ser hibridadas conjuntamen-
te sobre la superfície del portaobjetos que contiene las sondas ordenadas
de cada fragmento del genoma que queremos estudiar. Estas sondas pue-
den ser tanto pequeños oligonucleótidos (60-80mer), como genes com-
pletos o grandes fragmentos de ADN clonado (BACs). Con la ayuda de un
scanner, se mide la intensidad de los fluorocromos sobre cada una de las
sondas depositadas en el chip. Una vez normalizada la intensidad de cada
fluorocromo, mediante el análisis bioninformático de los datos, las ganan-
cias y pérdidas de material genético se hacen evidentes por la desviación
de la ratio de fluorescencia 1:1 esperada sobre cada sonda del chip (ver
Figura 1). Así pues, conociendo la totalidad de la secuencia del genoma,
es posible decidir qué regiones se quieren interrogar teniendo en cuenta
que, hoy por hoy, el número de sondas que podemos colocar sobre un chip
es finito, teniendo siempre una limitación en cuanto a la resolución máxi-
ma del mismo. El análisis a nivel de genoma entero de alteraciones de
número de copia recibe el nombre de cariotipo molecular y, aparte del
array CGH, existen otros métodos, conocidos como array-based compara-
tive genome intensity (aCGI), en los que tan sólo se hibrida la muestra
problema y la identificación de CNVs se hace gracias a la comparación
con las intensidades de hibridación de una o más muestras control.

Figura 1: Pasos clave en la hibridación genómica comparada sobre arrays 
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Ventajas y limitaciones
Ventajas del microarray frente al cariotipo citogenético:

1. Mayor resolución (10-100x)

2. No requiere material en crecimiento

- Disminución costes asociados

- Disminución del tiempo de respuesta (2-3 días)

3. Automatizable, robusto, reproducible (no interpretaciones subjeti-
vas) y limitaciones:

1. No detecta reordenamientos equilibrados

- No anomalías estructurales balanceadas (t(), inv(), ...)

- No poliploidías (69, XXX)

2. Caro

3. No detecta mosaicismo <20%

Aplicaciones clínicas del cariotipo molecular
La principal ventaja del aCGH en la rutina clínica postnatal radica en
la resolución que permite alcanzar en los estudios de detección de
alteraciones genéticas (hasta 100bp). Esta capacidad de detección de
pequeñas alteraciones se traduce necesariamente en un aumento de la
capacidad diagnóstica del método. La gran capacidad de detección de
esta tecnología ha permitido identificar muchos reordenamientos
estructurales que todavía no sabemos como interpretar ya que, apa-
rentemente, se comportan como variantes no asociadas a patología al
aparecer en la población general. Es por esto que, hasta que no tenga-
mos una mapa de variabilidad estructural más completo deberemos
interpretar ciertos resultados con cautela.

... y (mucho) más en Maspalomas, del 3 al 5 de junio de 2010.

Figura 2: El aCGH incrementa claramente el rendimiento diagnóstico .
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La implementación de nuevas tecnologías en el diagnóstico de enfer-
medades raras de base genética mediante el uso de tecnologías basa-
das en los arrays está lentamente trasladándose desde la investigación
básica y aplicada a la práctica asistencial en muchos campos de la
Medicina, y abarcando la mayoría de las especialidades. Sin duda algu-
na, estas tecnologías estarán muy pronto disponibles para el diagnós-
tico de un gran número de enfermedades genéticas.

Existen varios tipos diferentes de arrays (de dosis, de expresión, de
mutilación, de microRNAs, etc.), pero los que probablemente desem-
barquen en la medicina asistencial para quedarse definitivamente, son
los arrays de dosis.

Los arrays de dosis más frecuentemente usados son los arrays  basa-
dos en BACs y los arrays de oligonucléotidos. La densidad de cada uno
de los chips es también variable, y dependiendo de la tecnología que
se use, puede ir desde unos pocos miles de sondas de BACs (2000-
5000) a varias decenas de miles de oligonucléotidos (15.000-500.000)
en cada formato. La densidad de cada oligo depende de cada formato
comercial y del uso o indicación para la que quiera aplicarse. La den-
sidad de cada array determina también el tamaño de los CNVs (varia-
ciones en el número de copias) que puede detectar. La utilidad mayor
de los arrays de BACs y oligonucléotidos se basa en la aplicación de
CGH (hibridación genómica comparada) mediante la cual se co-hibri-

da la muestra problema con una muestra control y mediante el uso de
fluorescencias distintas en cada muestra, se compara las dosis para la
detección de pérdidas o ganancias genómicas. 

Los arrays basados en SNPs (polimorfismos de nucleótido único) tienen
una utilidad creciente e importante en la asistencia, aunque su mayor
uso actual está orientado a la investigación (oncológica,  genética,
poblacional, etc). Los SNP-arrays en general son de varios centenares
de miles de SNPs (200.000-1.000.000 de SNPs) y los resultados apor-
tan información de dosis genómica y adicionalmente de heterocigosi-
dad/homocigosidad de regiones. Consecuentemente, pérdidas de hete-
rocigosidad como las que se observan en las deleciones, duplicaciones
y disomías uniparentales pueden ser puestas en evidencia mediante el
uso de estos arrays.

Mediante el uso de array-CGH de BACs/oligos y SNP-arrays los gene-
tistas podemos avanzar actualmente en el diagnóstico de pacientes
con retraso mental, malformaciones congénitas múltiples, cardiopatí-
as congénitas, y en patologías oncológicas de base genética. Por otra
parte, el uso de CGH-arrays de regiones concretas del genoma podría
gradualmente complementar y aumentar el porcentaje de detección de
anomalías genómicas en fetos, tanto en aquellos con alteraciones eco-
gráficas detectables  como en fetos aparentemente normales.

La implementación como rutina diagnóstica de los arrays es una rea-
lidad tangible que tenemos que incorporar en la práctica asistencial en
forma gradual para beneficio de los pacientes y familias que consul-
tan Servicios y Departamentos de Genética.
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INVESTIGACION, ENSAYOS CLÍNICOS Y USO DE FÁRMACOS 
EN PEDIATRÍA, ASPECTOS ÉTICOS Y REGULACIÓN

Nº Programa: 71
Autor: Fernando Cabañas González
Editor Asociado. Madrid

Los ensayos clínicos aleatorizados y controlados se han convertido en
la herramienta fundamental para la valoración de la eficacia y de la
seguridad de los nuevos tratamientos y constituyen el soporte primor-
dial de la medicina basada en la evidencia. Para determinar los efec-
tos de una intervención en la práctica clínica es necesario comparar
grupos que tengan características similares. El ensayo controlado y
aleatorizado permite establecer una distribución similar de las carac-
terísticas basales y las variables de confusión entre los grupos que se
han de estudiar, a la vez que protege frente a la introducción de ses-
gos. En los ensayos controlados y aleatorizados debe utilizarse un dise-
ño ciego con enmascaramiento, tanto de la intervención como de la
evaluación del resultado, con objeto de evitar el sesgo.

La Pediatría, es una de las ramas de la medicina que precisa de un gran
número de estudios, ya que nuestros pequeños pacientes reciben múl-
tiples tratamientos que no han sido estudiados ni autorizados especí-
ficamente para su uso en esa edad. Esta preocupación ha sido tomada
por la Unión Europea y así el Parlamento Europeo y el Consejo de la
Unión Europea han establecido un reglamento con fecha 12 de
Diciembre de 2006  con entrada en vigor el 26 de Enero de 2007,
directamente aplicable en cada Estado miembro, que pretende facili-
tar el desarrollo y la accesibilidad de medicamentos de uso pediátrico,
velar para que dichos medicamentos sean fruto de una investigación
ética y de calidad, estén específicamente autorizados para su adminis-
tración a la población pediátrica, y mejorar la información disponible
sobre el uso de medicamentos en las distintas poblaciones pediátricas.
Estos objetivos deben de alcanzarse sin someter a la población pediá-
trica a ensayos clínicos innecesarios y sin retrasar la autorización de
medicamentos para otros grupos de edad.  El 7ª Programa Marco de la
UE ha dado prioridad de  financiación a los estudios de medicamentos
off label en pediatría, y la Agencia Europea del Medicamento (EMA) ha
elaborado un listado de fármacos prioritarios a investigar, tras recabar
información de la Agencias Nacionales, entre ellas la Española
(AEMPS).  Este hecho tendrá implicaciones en  las revistas pediátricas,
que es a donde se enviarán los estudios a publicar. 

Por último, debemos mencionar algunos aspectos éticos. Un número
importante de trabajos llegan a los comités editoriales de las revistas,
sin la preceptiva reseña de la autorización del estudio. El investigador
debe conocer las normas que rigen la investigación en seres humanos,
y las connotaciones especiales que tiene la investigación en Pediatría.
El exquisito respeto de los derechos del niño garantiza su protección
individual, ya que se trata de una población legalmente incapacitada
para consentir, y dependiente de los adultos para su protección. Por
tanto, el consentimiento informado deberá ser siempre obtenido de los
padres o representantes legales. Los investigadores deben de conocer,
que cualquier estudio que se vaya a iniciar, debe de tener la autoriza-
ción de un comité  de ética. 

Es necesario crear una cultura y un respeto por los principios éticos
entre nuestros investigadores, y los comités editoriales de las revistas
biomédicas han contribuido de forma importante a ello.  El pediatra
investigador necesita conocimientos sobre ética médica, y sólo debe

participar en la investigación que sea ética. Es axiomático que no lle-
var a cabo una investigación es poco ético, pero también es verdad que
la mala investigación no es ética.  Lamentablemente el repetir inves-
tigaciones  que ya han sido publicadas, y cuyos resultados fueron rigu-
rosos,  es un ejemplo de investigación no ética.  
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RECOMENDACIONES PARA LA REDACCION DE UN ARTICULO 
BIOMEDICO

Nº Programa: 72
Autor: Oscar García Algar. 
Editor Asociado. Barcelona

La publicación científica en el ámbito de las ciencias de salud se podría
resumir en el concepto “artículo biomédico”. A pesar de las exigencias
curriculares actuales en todos los ámbitos, tanto asistenciales como
académicos, sigue existiendo una enorme distancia entre la actividad
cotidiana de los pediatras (asistencial, docente, de formación conti-
nuada y de nuevos especialistas, de investigación) y su concreción en
publicaciones científicas.

Además, el peso científico y curricular de los artículos biomédicos tie-
nen una categorización en función de índices de calidad internaciona-
les y locales: orden de los autores, tipo de artículo, factor de impacto
de la revista, número de citaciones el artículo, etc.

En términos generales y de forma muy resumida, se podrían identificar
3 fases en la elaboración completa de un artículo biomédico para una
revista científica:

1. La idea original y la concepción del artículo

2. El tipo de artículo

3. La redacción del artículo

Finalmente, hay que tener en cuenta dos aspectos que a menudo se
pasan por alto. El primero se refiere a la obligatoriedad de ceñirse a las
recomendaciones de los múltiples códigos de buenas prácticas cientí-
ficas y que recogen, por ejemplo, indicaciones sobre quién debe consi-
derarse autor de un artículo o el orden de los autores. El segundo se
refiere a una cuestión mayor, como es el lenguaje médico y las normas
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generales del idioma en el cual se redacta el artículo, tan a menudo
ignoradas en los borradores que llegan a los comités de redacción de
las revistas.

La idea original y la concepción del artículo
Probablemente se trata del aspecto más complejo en la elaboración de
una publicación científica. La formulación de hipótesis y la creatividad
científica son elementos cruciales a la hora de hacerse preguntas,
diseñar el sistema basado en el método científico para encontrar res-
puestas y discutir los resultados. En este sentido, la publicación puede
derivar de diversas fuentes, por ejemplo, la revisión de la literatura
(basada en la evidencia o no), la opinión como expertos, proyectos de
investigación diseñados como ensayos clínicos o como investigación
clínica o la simple observación clínica.

La actividad de los pediatras debe contener obligadamente elementos
clínicos y de investigación y docentes, en proporciones que actual-
mente no se ajustan a lo ideal. La implicación en la generación y la
participación en proyectos de investigación son fundamentales para la
calidad de las publicaciones científicas derivadas.

Por otro lado, existe un apartado que no siempre se tiene en cuenta y
que se refiere a la oportunidad de publicar determinados datos. Es un
error frecuente, por ejemplo, pretender publicar una simple epicrítica
de un caso clínico. Siempre hay que preguntarse qué aporta a la comu-
nidad científica la publicación de los datos.

El tipo de artículo
La decisión por parte de los autores del tipo de artículo es una parte
importante del proceso de elaboración de una publicación científica.
Está condicionado claramente por la fuente que ha originado los datos,
por ejemplo, un caso clínico o una serie de ellos o un proyecto de inves-
tigación bien diseñado y validado por un comité de investigación y ética.

Otra parte importante es la elección de la revista, que está condicionada
por el tipo de datos, por ejemplo, clínicos o de investigación básica, por
la especialidad del tema, por la relevancia de los resultados, por la cali-
dad de la discusión, por las expectativas reales de los autores, e incluso,
aunque no debiera ser así, por los contactos editoriales y otras influen-
cias poco éticas que favorecen o dificultan en ocasiones la publicación.

En referencia a la revista elegida, hay que tener en cuenta múltiples
factores como la política editorial de la misma, si se trata de una revis-
ta on line (mucho más accesibles dentro de los mismos parámetros de
calidad ya que carecen de limitaciones de espacio y requieren el pago
por parte de los autores de una cierta cantidad de dinero por el proce-
so editorial), la publicación previa de artículos relacionados, la rele-
vancia en el factor de impacto de nuestra publicación (por ejemplo, los
casos clínicos generan poco factor de impacto porque es improbable
que el artículo sea citado posteriormente).

La redacción del artículo
Es muy importante seguir las normas de publicación de cada revista,
que suelen estar accesibles bajo el epígrafe “información para los
autores” en su página web, además de las recomendaciones generales
de redacción de textos, en referencia a la ortografía, la gramática, el
idioma, etc. y de las normas de buenas prácticas científicas.

La redacción de un original para su publicación en una revista biomé-
dica tiene varios apartados relevantes, como son la carta de presenta-
ción, el resumen, el cuerpo del artículo y las tablas y las figuras. Los
apartados de cada tipo de artículo son distintos, aunque suelen ser
constantes en todas las revistas. Por ejemplo, en un original se deben
incluir: introducción, material (o pacientes) y métodos, resultados dis-
cusión, agradecimientos y referencias.

Al acabar la redacción del artículo es aconsejable revisar todos los
apartados y, en general, no olvidar que sus cualidades se refieren a cla-
ridad, concisión, precisión, organización, fundamentación, honradez e

ingenio, y sus defectos se refieren a artificio, vacuidad, pretensión,
monotonía, improvisación, coloquialismo y ambigüedad.

Para acabar, actualmente el envío de los originales a las revistas suele
realizarse mediante sistemas automatizados a través de las páginas
web de las revistas y es conveniente familiarizarse con su utilización.
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FACTOR DE IMPACTO DE ANALES DE PEDIATRIA: ANALISIS Y 
PLANTEAMIENTO DE ESTRATEGIAS

Nº Programa: 73
Autor: José Valverde Molina. 
Editor Asociado. Murcia

En los últimos años el equipo editorial de nuestra revista, tras el nota-
ble esfuerzo de  los equipos antecesores, ha trabajado con el objetivo
de aumentar su difusión para conseguir liderar la divulgación de cono-
cimientos pediátricos en lengua castellana, aumentar los estándares
de calidad de sus artículos y conseguir ser una revista atractiva para
la comunidad científica pediátrica nacional e internacional.  Una pri-
mera medida fue el cambio de denominación, pasando de Anales
Españoles de Pediatría al actual. Posteriormente conseguir su inclusión
en el Science Citation Index (ISI), siendo indexada desde el 1 de Enero
de 2009, y disponiendo del primer Factor de Impacto (FI) oficial en
2011, que será publicado en el Journal Citation Reports (JCR) en 2012.

La salud de Anales de Pediatría es evidente. En los dos últimos años se
han triplicado el número de manuscritos recibidos para ser publicados,
pasando de 152 en 2000, 535 en 2009, de procedencia nacional e inter-
nacional. Esto conlleva un incremento progresivo en la exigencia de
calidad de los mismos con una ratio actual de rechazo entre 0,4-0,5.

Ante esta situación de mejora contínua, el objetivo estratégico del
actual Equipo Editorial es seguir consolidando el liderazgo de Anales
de Pediatría dentro de las publicaciones pediátricas en lengua caste-
llana, así como conseguir el mayor FI posible dentro de las revistas de
la misma categoría, dado que a día de hoy dentro de la comunidad
científica se considera a las revistas incluidas en ISI, las mejores del
mundo dentro de su especialidad.

El factor de impacto es el índice bibliométrico más utilizado en la
actualidad, y disponer del mismo es indicativo de calidad de la revista,
visibilidad, así como prestigio para autores e instituciones. Se utiliza
para medir la frecuencia con la que una revista ha sido citada en un
año determinado. El FI de JCR se calcula dividiendo el número de citas
actuales a artículos publicados en los dos años anteriores, por el
número total de artículos y revisiones publicados en dicho periodo. Por
lo tanto, el FI para 2011, seria el resultado de dividir el número de citas
recibidas en 2011 de manuscritos publicados en 2009 y 2010, entre el
número de los manuscritos “citables” publicados en 2009 y 2010.

El análisis bibliométrico realizado por nuestra editorial muestra un incre-
mento paulatino del posible FI, pasando del 0,4 en 2001 a 0,58 en 2007.

El compromiso actual del Equipo Editorial pasa por el reforzamiento y
aumento de estrategias necesarias para aumentar el FI y en definitiva
el prestigio de nuestra revista. Dentro de estas estrategias podríamos
enumerar las siguientes:
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1.- Mantener un diseño atractivo, para estimular su lectura.

2.- Mantener y aumentar su visibilidad en Internet, para aumentar la
posibilidad de citación.

3.- Disminuir el tiempo de espera para su publicación, así como la
publicación rápida on-line, para aumentar el periodo de citación.

4.- Selección de artículos “más referenciables”: revisiones, revisiones
sistemática, originales tipo ensayos clínicos, aleatorizados , metaná-
lisis, artículos de actualidad o que generan debate entre otros.

5.- Contar con revisores de todas las especialidades pediátricas y
especialidades relacionadas con Pediatría, de rigor contrastado y
capacidad de lectura crítica, con una clara implicación de las
Secciones y Sociedades Pediátricas respectivas.

6.- Estimular y animar a los lideres y grupos de investigación pediá-
tricos, asi como a autores en general para considerar nuestra revista
una opción atractiva para sus publicaciones.

7.- Monitorizar y vigilar los factores que afectan al cálculo del FI.

Todas estas decisiones estratégicas, aunque inicialmente puedan supo-
ner un descenso en las expectativas de algunos autores, seguro que a
medio plazo el alcance del mayor FI posible supondrá un mayor bene-
ficio para todos.
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CASO CLINICO1. HEPATOESPLENOMEGALIA DURANTE 
LA PRIMERA INFANCIA

Nº Programa: 65
Autor: Javier Blasco Alonso
Hospital Materno Infantil de Málaga

Los errores innatos del metabolismo constituyen un grupo de enfer-
medades cuyo diagnóstico es con frecuencia difícil, debido a la gran
variedad de síntomas y a la necesidad del conocimiento de gran can-
tidad de rutas metabólicas. Agrupándolos implican a 1/800 recién
nacidos vivos.

La clínica es muy variada, presentándose en general como cuadros abi-
garrados. Pueden iniciarse de manera aguda como un fallo multiorgá-
nico en el periodo neonatal o de lactante o de manera insidiosa y pro-
gresiva en etapas más tardías de la infancia, incluso en adultos, con
afectación predominantemente neurológica, hepática y muscular.

El hepatocito es una célula con un papel metabólico fundamental, par-
ticipando tanto en la síntesis de sustratos indispensables para la
obtención de energía (glucosa, cuerpos cetónicos, alanina) como en la
degradación de productos tóxicos. Asimismo participa en la regulación
de varias vías del metabolismo intermediario y comparte procesos
metabólicos inespecíficos comunes al resto de células del organismo.
De ahí que no sea de extrañar que la afectación hepática sea una
forma de debut frecuente de los errores innatos del metabolismo.

La afectación hepática en el contexto de los errores innatos del meta-
bolismo pueda deberse bien al déficit de sustratos imprescindibles, bien
al acúmulo de productos no metabolizados. Esto se puede traducir tanto
en alteraciones de la estructura como de las funciones de síntesis y
depuración (o en todas ellas). La disfunción hepática puede ocasionar, si
no se corrige, una afectación multisistémica potencialmente grave debi-
do a la falta de nutrientes generadores de ATP (glucosa y cuerpos cetó-
nicos) o al efecto tóxico del acúmulo de sustancias (amonio, acilcarniti-
nas, ácidos grasos). En el caso del sistema nervioso central, todo ello es
especialmente relevante pudiendo llegar a condicionar una situación de
edema, degradación de la mielina o directamente muerte neuronal.

Las hepatopatías de origen metabólico pueden tener tres formas de
presentación clínica: fallo hepático agudo, hepatopatía subaguda y
una forma crónica con hepatomegalia y poca disfunción celular.

La hepatomegalia es el incremento del tamaño del hígado, por encima
de los límites estimados como normales para cada grupo etario. Su
hallazgo en niños puede requerir una extensa evaluación para distin-
guir entre un proceso benigno y autolimitado, de una condición más
grave que ponga en riesgo la vida del niño. Es importante objetivar el
tamaño del hígado en la evaluación clínica, ya que el crecimiento del
hígado puede ser indicativo de determinadas condiciones patológicas.
La palpación de un hígado no significa necesariamente que haya hepa-
tomegalia, ya que el tamaño aparente del órgano depende en gran
parte de su relación con las estructuras subyacentes.

Se diagnostica la presencia de esplenomegalia cuando el bazo se palpa
2 cm o más por debajo del reborde costal izquierdo; generalmente su
consistencia es dura, con textura anormal.

Se ha estudiado el tamaño del hígado desde el nacimiento hasta los 18
años, mediante palpación del borde hepático inferior y percusión del
órgano a nivel del borde superior, especialmente a lo largo de la línea
medio-clavicular (LMC). Los variados estudios al respecto han conclui-

do que el tamaño del hígado aumenta con la edad, la estatura y el
peso, y que no hay diferencias significativas entre niños y niñas.

Una forma alternativa de evaluar la hepatomegalia, es la medición
de la distancia entre el margen costal derecho y el borde hepático
inferior, a nivel de la LMC, en posición supina y al final de la espira-
ción. En general, el hígado puede ser palpado hasta 3,5 cm bajo el
reborde costal en lactantes, y hasta 2,0 cm en niños mayores. Sin
embargo, esta sola medición no es fiable y puede llevar a un falso
negativo o a una extensa e innecesaria realización de pruebas diag-
nósticas falso positivo.

La proyección hepática es la distancia entre el borde superior del híga-
do, estimado por percusión al nivel de la LMC, y el borde inferior, esti-
mado por palpación o percusión al mismo nivel, en la posición supina al
final de la espiración. Los más importantes estudios sobre el tamaño
hepático, se presentan en la Tabla 1. Los datos más fiables se obtienen
a través de la frecuente reevaluación del niño por el mismo observador
y aplicando las mismas técnicas en el examen físico.

El tamaño del hígado, estimado al examen físico, debe ser registrado
como proyección hepática, obtenida ya sea por el método de percusión
o por percusión-palpación. Este método tiene buena correlación con la
altura del hígado, ya sea determinada por cintigrafía hepática o por
medición directa del hígado en autopsia.

El estudio de un niño con hepatomegalia debe abarcar elementos de la
anamnesis, examen físico, estudios bioquímicos, radiológicos y ocasio-
nalmente histológicos a través de una biopsia hepática.

Anamnesis:
Es importante obtener una detallada historia médica personal, inclu-
yendo antecedentes pasados que puedan sugerir alguna de las etiolo-
gías ya mencionadas. Específicamente debe preguntarse por uso de
drogas, enfermedades previas, antecedentes nutricionales, historia
familiar y antecedentes geográficos. En recién nacidos las etiologías
más comunes son infecciones congénitas, enfermedades metabólicas,
septicemia, y falla cardiaca congestiva. En lactantes la infiltración
grasa secundaria, la hepatitis viral, las enfermedades de depósito y la
infiltración celular, son las causas más comunes. Finalmente la hepa-
titis viral y las enfermedades con infiltración celular del hígado son las
causas más frecuentes de hepatomegalia en adolescentes.
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CASOS CLÍNICOS INTERACTIVOS

Manifestaciones hepáticas de los errores innatos del metabolismo.
Moderador: Domingo González-Lamuño Leguina, Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander (Cantanbria).

Jueves 3 de junio, 11:15 - 12:45
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Tabla 1.
Tamaño Hepático por Grupo Etario

Grupo de edad Proyección hepática (cm +/- 2 DS)

Recién nacidos. 7 +/- 1

1 año 9 +/- 1

2 años 10 +/- 1

3-4 años 12 +/- 2

5-9 años 14 +/- 2

10-16 años 16 +/- 2



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

Examen Físico:
Un detallado examen físico puede proporcionar información relevante
en relación a la etiología. Se debe prestar especial atención a los
siguientes 4 elementos.

1) Características físicas de la hepatomegalia: la consistencia y el
carácter de la superficie hepática y su borde inferior son índices habi-
tualmente más útiles que la simple medición del tamaño hepático
como indicador de una enfermedad subyacente. El borde inferior nor-
malmente es agudo, suave e indoloro a la palpación. Las siguientes
anormalidades pueden ser observadas:

- aumento en la consistencia, en cirrosis y tumores

- disminución de la consistencia en enfermedades de depósito

- cambios bruscos de tamaño en congestión y hepatitis fulminante

- dolor a la palpación en inflamación o congestión aguda

- asimetría en la forma o consistencia, en tumores, quistes y abscesos.

- superficie y borde irregulares en cirrosis

2) Esplenomegalia: hasta la edad de 2 años el bazo puede ser palpado
a 2 cm bajo el reborde costal izquierdo. Después de los dos años de
edad, es habitual palpar solamente el polo inferior del bazo durante la
espiración, dependiendo de la contextura física del paciente. La pre-
sencia de esplenomegalia y hepatomegalia sugiere 4 mecanismos de
visceromegalia:

- hipertensión portal asociada con enfermedad hepática avanzada
(cirrosis de cualquier etiología).

- infiltración celular: genera la mayor esplenomegalia asociada con
hepatomegalia.

- hiperplasia reticuloendotelial.

- enfermedades de depósito: específicamente las enfermedades de
Gaucher, Niemann-Pick e Histiocitosis.

3) Compromiso del Sistema Nervioso Central (SNC): su presencia
sugiere causas específicas de hepatomegalia dependiendo del momen-
to de inicio de los síntomas.

- el compromiso del SNC temprano en la vida sugiere que la hepato-
megalia puede estar asociada a lesiones tales como lipoidosis o algu-
nas glicogenosis.

- el compromiso del SNC adquirido en el niño mayor, sugiere que la
causa de hepatomegalia puede estar asociada a encefalopatía portal,
enfermedad de Wilson, o síndrome de Reye.

4) Ictericia: la aparición de ictericia en conjunto con la hepatomega-
lia apunta a inflamación o a enfermedad crónica descompensada. La
elevación de la fracción conjugada (directa) de la bilirrubina pone al
niño en un grupo aparte de desórdenes que son mejor evaluados en el
diagnóstico diferencial de la ictericia que en el de hepatomegalia. Sin
embargo, en el largo plazo, la ictericia puede estar presente en casi
cualquier causa de hepatomegalia.

Estudios Bioquímicos:
Los estudios bioquímicos entregan información sobre aspectos especí-
ficos de la función hepática, pero sólo el conjunto de ellos permite
tener una visión global del proceso fisiopatológico. La mayoría de las
así llamadas "pruebas hepáticas" son una combinación de algunas
pruebas específicas que corresponden a diferentes funciones que des-
empeña el hígado (Tabla 2).

Ninguna de estas pruebas da información sobre la etiología de la hepa-
tomegalia; más bien aportan información sobre funciones específicas
del hígado. Sin embargo, la combinación de estos tests pueden sugerir
algunos patrones fisiopatológicos. El aumento de ALT y AST es caracte-
rístico de la enfermedad hepatocelular. Por ello, en los pacientes con
citolisis es imprescindible la realización de estudios serológicos para

hepatitis A, B o C y la determinación del índice de saturación de trans-
ferrina (IST). En las hepatitis virales, la ALT habitualmente es mayor que
la AST, mientras que en la enfermedad alcohólica, por el contrario, la
ratio AST:ALT generalmente es superior a 1. Si hay una firme sospecha
de hemocromatosis (elevación del IST) es obligado realizar un estudio
genético. El aumento de la fosfatasa alcalina es más característico de las
enfermedades colestásicas de naturaleza intra o extrahepática (altera-
ciones obstructivas o inflamatorias de la vía biliar, drogas como anabo-
lizantes y estrógenos) o de enfermedades infiltrativas como las infeccio-
nes de carácter granulomatoso (micosis, tuberculosis) y la sarcoidosis.

En general, las causas metabólicas más frecuentes a descartar en las
hepatomegalias se deben diferenciar entre aquellas con citolisis signifi-
cativa (enfermedad de Wilson, déficit de alfa-1-antitripsina, tirosinemia,
fructosemia, glucogenosis, galactosemia…) y aquellas sin apenas lesión
celular (suele presentarse principalmente en las enfermedades de depó-
sito lisosomal). El hígado puede alcanzar tamaños muy grandes sin una
afectación importante de las funciones de síntesis o detoxificación.
Además de las enfermedades lisosomales (enfermedad de Gaucher, gan-
gliosidosis, mucopolisacaridosis, oligosacaridosis, mucolipidosis, sialido-
sis, depósitos de éster-colesterol, enfermedad de Niemann Pick), este
patrón clínico podemos encontrarlo también en algunas glucogenosis,
defectos de la glicosilación de las proteínas y en la tirosinemia tipo II.

En algunos casos, la presencia de algunos signos o síntomas clínicos
asociados a la afectación hepática pueden ayudar a orientar el diag-
nóstico etiológico:

- Fenotipo dismórfico: enfermedades peroxisomales, lisosomales,
alteraciones del metabolismo del piruvato, citopatías mitocondriales.

- Esplenomegalia: enfermedades de depósito lisosomal.

- Afectación cardiaca: alteraciones de la ? oxidación de los ácidos
grasos, trastornos del metabolismo de la carnitina, citopatías mito-
condriales, algunas glucogenosis y enfermedades lisosomales.

- Afectación renal: tirosinemia y citopatías mitocondriales.

- Afectación ocular:

Cataratas: galactosemia, citopatías mitocondriales, enfermedades
peroxisomales.

Opacidad corneal: enfermedades lisosomales y enfermedad de
Wilson o retinitis pigmentaria: citopatías mitocondriales, enferme-
dades peroxisomales, defectos de la glicosilación de las proteínas.

Anillo de Kayser-Fletcher: enfermedad de Wilson.
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Tabla 2. 
Pruebas de Función Hepática

Función /Índice Prueba Específica

Marcadores de necrosis celular

aspartato aminotransferasa o "trans-
aminasa glutámico oxaloacética"
(GOT)
alanino aminotransferasa o "trans-
aminasa glutámico pirúvica" (GPT)
láctico deshidrogenasa (LDH)

Marcadores de colestasis
fosfatasas alcalinas
gama-glutamil transferasa (GGT)
5' nucleotidasa

Marcadores de transporte de iones
orgánicos

bilirrubina
ácidos biliares

Marcadores de síntesis proteica
albúmina sérica
lipoproteínas
factores de coagulación

Marcadores de otras funciones meta-
bólicas

glucosa
amonio
colesterol
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- Afectación muscular: algunas glucogenosis, alteraciones de la ?
oxidación de los ácidos grasos y citopatías mitocondriales.

- Afectación neurológica: enfermedades peroxisomales, enfermeda-
des lisosomales, citopatías mitocondriales, alteraciones del metabo-
lismo del piruvato, acidemias orgánicas, defectos de la glicosilación
de las proteínas y enfermedad de Wilson.

En general la hepatoesplenomegalia en el seno de los errores innatos
del metabolismo se pueden agrupar según se aprecia en la tabla 3:

La hepatomegalia crónica subaguda en enfermedades metabólicas
generalmente se debe a depósitos hepáticos y en otros tejidos de un
potente tóxico que condiciona la afectación progresiva del hepatocito,
cuyas funciones van alterándose en mayor o menor tiempo, hasta con-
dicionar un fracaso hepático. Es el caso de las galactosemias, de la tiro-
sinemia, de la enfermedad de Wilson, de la deficiencia de la alfa-1-anti-
tripsina, de las esteatosis hepáticas por alteraciones del metabolismo
mitocondrial, de los defectos de la síntesis y transporte de ácidos bilia-
res, de algunos defectos peroxisomales, de trastornos de glicosilación de
proteínas, que aunque pueden depender en ocasiones de la nutrición del
sujeto, los trastornos hepáticos se deben a tóxicos que condicionan alte-
raciones progresivas en la estructura y función del hepatocito.
Igualmente la hepatomegalia crónica progresiva suele ser secundaria al
depósito, primordialmente lisosomal, de metabolitos intermediarios que
no se pueden hidrolizar en el lisosoma de las células de Küpffer, del
hepatocito y de otros órganos. Su sintomatología no depende de la
nutrición ni de las situaciones de estrés. En este apartado se encuentran
todos los trastornos lisosomales (glucoproteinosis-mucopolisacaridosis-
Wolman-CESDlas esfingolipidosis-gangliosidosis GM1, etc.).

CASO CLÍNICO
Lactante mujer de 421/30 meses de edad, trasladada de otro centro,
para completar estudio tras habérsele encontrado hepatoesplenome-
galia en la exploración física y desde el nacimiento datos clínicos de
albinismo óculo-cutáneo, en seguimiento por oftalmología.

Antecedentes familiares: Origen marroquí (residentes en España);
padres consanguíneos; hermano de 3 años sano, sin albinismo; varios
familiares con albinismo en primeros años de la vida y posterior oscu-
recimiento de piel y cabellos con la edad.

A la exploración física destaca: P=6’9 Kg (p 75). L= 64cm (p 90). TA
85/45 mm Hg. Fc 135 lpm. Buen estado general. Adecuado hábito

nutritivo, sin hábito malabsortivo. Palidez marcada de piel y menor de
mucosas, con cabellos prácticamente blancos, incluyendo cejas; pali-
dez extrema de iris, con pupilas rojizas. Cabeza y cuello normoconfor-
mados, no lesiones. ORL normal. Auscultación cardiorrespiratoria nor-
mal. No distrés. Abdomen con moderada distensión abdominal, hiper-
timpánico, no masas, hepatomegalia blanda de 2-3 cm, esplenomega-
lia blanda de 3 cm bajo reborde costal. Consciente, activa y reactiva a
estímulos, PICNR, PC normales, fuerza-tono-sensibilidad conservados.

En cuanto a las pruebas complementarias iniciales:

- Hemograma: Hto. 33’7%, Hb 11 g/dl, plaquetas 257000, leucocitos
15190/mm3 (PMN 15%).

- Bioquímica sanguínea: Glucosa 89 mg/dl, urea 5 mg/dl, creatinina
0’25 mg/dl, Na+, K+, Cl- normales; Ca 9’2 mg/dl, P 3’6 mg/dl, Mg 2’1
mg/dl, GOT 51 U/l, GPT 46 U/l, GGT 175 U/l, CPK 52 U/l, LDH 268 U/l,
bilirrubina total 1’1 mg/dl, proteínas totales 3’73 g/dl, albúmina 2’3
g/dl, ?FP 131421 ng/ml, ?2-microglobulina 3 mg/l.

- Coagulación: TP 59%, TPTA 66’1 seg (TPTA ratio 2’26), Factor V 75%.

Con estos datos podemos hablar de una hepatoesplenomegalia con
afectación de síntesis hepática, sin citolisis y sin colestasis. La prime-
ra causa a descartar son los cuadros infecciosos, que por la edad sue-
len ser virus no hepatotropos, VHA o VHB de transmisión materna (la
madre no aportaba serología VHB gestacional). Se debe solicitar eco-
grafía abdominal para despistaje de posible cirrosis hepática, que sea
la causa de la escasa elevación de transaminasas, y para valorar la
posible hipertensión portal.

- PCR a CMV y VEB en sangre: negativos.

- Serología: VEB-IgG-, VEB-IgM-, CMV-IgG+, CMV-IgM+, VHS-IgM-
, VHS-IgG+. Toxoplasmosis-IgG-, VHB-, VHC-.

- Orina aislada: calcio 5’4 mg/dl, fósforo 1’7 mg/dl, (Ca/Creat 1’8), pota-
sio 10’5 mEq/l, sodio 10 mEq/l, pH 8, densidad 1015, sedimento normal.

- Eco abdominal: Hepatomegalia homogénea. Patrón micronodular
(nódulo aislado mayor, de 5 mm de diámetro, en segmento VI). No
dilatación vía biliar intra o extrahepática. Esplenomegalia homogé-
nea, bazo accesorio de 8 mm en hílio y otro ántero-medial de 5 mm.
Riñones: tamaño normal, buena diferenciación córtico-medular e
hiperecogenicidad de papilas.

La siguientes causas más frecuentes de hepatopatía en la infancia sue-
len ser la hepatitis autoinmune (pero no suele dar el cuadro de escasa
afectación de transaminasas con tanta fibrosis tan precoz) y la
Enfermedad de Wilson (igualmente no suele ser debut a estas edades),
por lo que se debe ampliar el espectro de enfermedades causales, entre
las que hay que destacar las metabolopatías.

- Aminoácidos en sangre: Tirosina 358 ?mol/l (22-108). Metionina 30
µmol/l (9-42). Fenilalanina 53 µmol/l (23-71). Ác. amino-butírico 2
µmol/l (3-26). Resto normal.

- Aminoácidos y ácidos orgánicos en orina: Hiperaminoacidura gene-
ralizada: Tyr 1573 µmol/g creat (22-108). Met 125 µmol/g creat (9-
42). Phe 186 µmol/g creat (100-310). Hidroxiprolina > 10000 µmol/g
creat (<300).

- Succinilacetona en orina: aumentada.

Con los datos descritos se decide ampliar las pruebas para valoración
ósea y oftalmológica, así como la determinación de mutaciones gené-
ticas para confirmación de diagnóstico.

- Mapa óseo: raquitismo costal y tibial.

- Exploración oftalmológica: hipoplasia de papilas y máculas con
afectación iridiana; nistagmus con buen comportamiento visual. No
depósitos corneales ni retinianos aparentes.

- Estudio genético mutaciones locus de tirosinemia (15q23-24):
Homozigosis para IVS6-1 G>T (Human Gene Mutation Database
CS961577).
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Tabla 3. Hepatoesplenomegalia en EIM

Necrosis hepatocelular Colestasis Poca disfunción

Déficit de alfa-1-anti-
tripsina

Déficit de alfa-1-anti-
tripsina

Déficit de alfa-1-anti-
tripsina

Wilson Enfermedad de Byler Tirosinosis

Galactosemia Hemocromatosis Glucogenosis

Fructosemia Niemann-Pick Enfermedad de gaucher

Tirosinemia I Fibrosis Quística Fibrosis Quística

Cadena respiratoria
Enfermedad de
Zellweger

Depósitos de éster-
colesterol

CDG Enfermedad de Refsum Gangliosidosis

Alteración de metabolis-
mo de ácidos biliares

Sialidosis II

Mucopolisacaridosis

Oligosacaridosis

Mucolipidosis
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En sus primeros días de ingreso, ante la sospecha clínica, se limitó la
ingesta de proteínas naturales a 0’5 mg/kg/día, suplementando con
fórmula exenta en Phe y Tyr hasta 2’5 g/kg/día de proteínas totales vía
enteral/oral bien tolerada; igualmente inició Nitisinona/NTBC a 1
mg/kg/día, que fue bien tolerado con mejoría discreta de la coagula-
ción tras una semana, con factor V > 70%. SE evidenciaron datos de
hipertensión portal leve/moderada sin datos de sangrado digestivo ni
ascitis significativa. Hubo una anemización mínima (10’3 g/dl) con
cifras de plaquetas estables y coagulopatía persistente (TP 55-70%)
pese a vitamina K diaria y una única dosis de plasma.

Comentado con nefrología, no se pudo descartar Síndrome de Fanconi
incompleto y dados los hallazgos compatibles con raquitismo, no hipo-
fosfatémico, se inició 1,25-OH-Vit. D3.

La evolución tras dos meses de tratamiento fue buena, con excreción
ligeramente elevada en orina de Tre 162 mmol/mol creat, Ser 306
mmol/mol creat, Glut 253 mmol/l creat, Val 38 mmol/mol creat (datos
correspondientes con su hepatopatía), Tyr Ø 52 mmol/mol creat, Phe
10’8 mmol/mol creatinina y excreción aumentada de 4-OH fenilderi-
vados (4-OH fenilacético (28 mmol/mol creat), 4-OH fenilpirúvico) sin
detección de succinilacetona en orina. Descenso de alfa-feto-proteína
a 5081 ng/ml.
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CASO CLÍNICO 2. INSUFICIENCIA HEPÁTICA DURANTE EL 
PERIODO NEONATAL

Nº Programa: 66
Autora: Mª del Amor Bueno Delgado
Hospital Virgen del Rocío, Sevilla

RESUMEN
En el siguiente caso clínico analizaremos los distintos diagnósticos que
se plantearon hasta llegar al de Galactosemia Clásica en un neonato.

La Galactosemia es un error innato del metabolismo de los hidratos de
carbono. Su herencia es autosómica recesiva. La Galactosemia clásica
está causada por el déficit de Galactosa-1-Fosfato Uridil Transferasa y
es la más conocida. Se caracteriza por cirrosis, hepatomegalia, vómi-
tos, ictericia, edemas, retraso mental y cataratas. 

CASO CLÍNICO
Varón neonato de 7 días de vida, sin antecedentes familiares ni per-
sonales de interés, fruto de 1ª gestación controlada de 39 semanas
de duración que cursó sin incidencias. El 7º día de vida al acudir al
centro de Salud para realizar la prueba del talón para el cribado neo-
natal la matrona detecta ictericia intensa, decaimiento y deshidrata-
ción leve moderada por lo que lo deriva a Urgencias del Hospital
Infantil de los H.H.U.U. Virgen del Rocío de Sevilla.  Donde se verifi-
can los síntomas detectados en el Centro de Salud y una pérdida de
peso del 10%.

En control analítico presenta hiperbilirrubinemia: bilirrubina total y
directa de 29.5 mg/dl y 1.36 mg/dl, respectivamente. Se decide ingre-
so en UCI Neonatal, tras 6 horas de fototerapia continua, no se apre-
cia mejoría (29mg/dl), por lo que se realiza exanguinotransfusión, con

la que descienden la bilirrubina a 17,9 mg/dl a las 5 horas de trata-
miento. El grupo sanguíneo del neonato era A-Rh positivo y el de la
madre A-Rh negativo, test de Coombs directo negativo. Presentaba
también plaquetopenia de 30000/mm3 sin otros hallazgos a destacar.

Posteriormente el paciente presentó episodios de apnea y crisis con-
vulsivas, siendo la ecografía cerebral normal. 

Ante la persistencia de trombopenia (24000/mm3) se realizó transfu-
sión de plaquetas. 

48 horas después el paciente presentaba cifras de bilirrubina total de
15 mg/dl con bilirrubina directa del 33%, motivo por el cual se retira
fototerapia y solicitamos un estudio hepático.

A las 72 h del ingreso (10º día de vida) inicia un cuadro febril con
vómitos y afectación del estado general, llanto agotable, palidez y
decaimiento con aumento de reactantes de fase aguda (PCR 203.5
mg/l), plaquetopenia y prolongación de los tiempos de coagulación
(TTPA de 82.5 seg y TP de 14.6 seg), por lo que se realizó punción lum-
bar para citología y cultivo de LCR y hemocultivo ante la sospecha de
sepsis nosocomial, iniciándose a continuación antibioterapia empírica
con meropenem y vancomicina. En el estudio hepático se objetivó
hipertransaminasemia con cifras de AST 159 U/l, ALT de 257 U/l, GGT
de 30 UI/l y fosfatasa alcalina de 792 U/l. En el hemocultivo se aisló
E.coli, por lo que se retiró la  vancomicina y se completó el tratamien-
to con Meropenem durante 14 días.

A los 14 días de ingreso se obtuvieron los resultados del cribado neo-
natal universal en el que se objetivaron niveles altos de tirosina. Ante
ese hallazgo y la clínica anterior se suspendió la lactancia materna y se
inició nutrición con Fórmula de aminoácidos exenta de tirosina y feni-
lalanina y tratamiento con NTBC (nitisinona) a dosis de 3 mg/12h, tras
la recogida de orina para determinación de aminoácidos y ácidos orgá-
nicos en sangre y orina. Se realizó ecografía hepática donde se apreció
un aumento de ecogenicidad con lesión hipoecogénica de centro ane-
coíco (11,1mm), con un vaso central de calibre marcado. En la orina de
24 horas, según informe del Centro de Diagnóstico de Enfermedades
Moleculares de Madrid, no se detectó succinilacetona (patognomónico
de Tirosinemia), pero sí apreciaron gran aumento de cistationina, que
puede ser indicador de tumores neurogénicos. Ante este hallazgo se
amplió el diagnóstico diferencial incluyendo entre las pruebas comple-
mentarias catecolaminas en sangre y orina y estudio de imagen tora-
co-abdominal (TAC). La TAC torácica y abdominal con contraste mostró
disminución global de la densidad hepática compatible con esteatosis
hepática difusa, sin evidencia de lesiones focales. Era necesario realizar
biopsia hepática para confirmar el diagnóstico, pero debido a la situa-
ción clínica del paciente se decide solicitar estudio genético. Este últi-
mo dio el diagnóstico: al ser homocigoto para la mutación Q188R,
según informe del Dr. Glez. Lamuño, diagnosticándose de esta manera
de Galactosemia Clásica.

DISCUSIÓN

INTRODUCCIÓN
La galactosa es un monosacárido de seis átomos de carbono que forma
parte importante de la dieta de la especie humana desde el nacimiento. 

Se halla presente, en forma de lactosa, en la leche de los mamíferos;
en forma de galactosa soluble, o ligada con enlaces tipo ? en ciertas
legumbres, verduras y frutas; en forma de galactósidos ligada con
enlaces tipo ? en polisacáridos de origen vegetal; y en forma de galac-
tocerebrósidos y gangliósidos en algunas vísceras de animales. 

La fuente más importante de galactosa es la lactosa de la leche, la cual
es hidrolizada en el intestino por una ?-galactosidasa (lactasa) locali-
zada en el “borde en cepillo” de la mucosa intestinal. 

El 80% de la galactosa ingerida se utiliza como fuente energética en
la vía de la glucólisis, y el 20% para la síntesis de glicoproteínas y gli-
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colípidos que resultan fundamentales para la acción de muchas prote-
ínas y hormonas y para la estabilidad de las membranas celulares1.
(Fig. 1) Sus niveles sanguíneos dependen fundamentalmente de la
ingesta, de la saturación de los enzimas hepáticos y de la capacidad de
excreción renal 1,2,3. 

Figura 1.- Metabolismo de la Galactosa

ETIOLOGÍA
Se debe a la mutación de un gen de carácter autosómico recesivo4,5.

PATOGENIA
El período neonatal es el más susceptible al daño que produce la
galactosa en los tejidos y algunas manifestaciones de la enfermedad
(cataratas, bajo peso) pueden, incluso,  tener inicio intrauterino. 

La morbilidad y mortalidad neonatal guardan relación con el momen-
to de la eliminación de la galactosa de la dieta; pero no parece existir
buena correlación entre el momento del inicio del tratamiento y las
manifestaciones tardías, neurológicas, esqueléticas y gonadales de la
enfermeda2,3,4,5,6,7.

DIAGNÓSTICO

I. Diagnóstico de Sospecha
En ausencia de un examen sistemático neonatal, el diagnóstico de un
error congénito del metabolismo de la galactosa debe sospecharse en
todo paciente que presenta manifestaciones clínicas y bioquímicas
compatibles con la existencia de la enfermedad6,7. La intensidad
dependerá del enzima implicado, de la mutación génica responsable, y
de la actividad residual de cada paciente.

En todos los casos va a dar lugar a un síndrome metabólico de “into-
xicación” del organismo por acúmulo de los productos no metaboliza-
dos y que resultan especialmente tóxicos para el cristalino, el hígado
y el riñón2,3,4,5,6.

Los individuos afectos de una deficiencia de GALT presentan la clíni-
ca de “galactosemia clásica”. Manifestaciones tóxicas generales, en
forma de rechazo del alimento vómitos, falta de medro y depresión
neurológica; que aparecen tras un intervalo libre después del naci-
miento, y sólo después de la ingesta de galactosa procedente de la
leche de la madre o de una fórmula con lactosa. Catarata nuclear “en
gota de aceite” que puede tener un inicio intrauterino, en casos
excepcionales. Fracaso hepático grave, con ictericia, hepatoespleno-
megalia, ascitis y diátesis hemorrágica. Tubulopatía proximal con aci-
dosis, glucosuria, aminoaciduria y albuminuria. Déficit inmunitario

con tendencia a sepsis por E. Coli.

Uno de los aspectos menos conocidos de la galactosemia es el motivo
por el cual manifestaciones tardías de la enfermedad pueden presen-
tarse a pesar del tratamiento dietético adecuado. Afectación del
Sistema Nervioso Central en forma de declive progresivo del IQ, dis-
praxia verbal, temblores cerebelosos y movimientos extrapiramidales.
Disfunción ovárica con hipogonadismo hipergonadotrópico. Retraso
del crecimiento prepuberal. Osteoporosis10,11.

La identificación de galactosa en orina; junto a niveles aumentados
de galactosa en plasma, de galactitol en sangre y orina, y de
Galactosa-1-P eritrocitaria, son específicos de un bloqueo en cual-
quiera de las vías metabólicas del catabolismo de la galactosa, que
mientras no se demuestre lo contrario está producido por un déficit
enzimático congénito.

La galactosuria debe identificarse con la reacción de Clinitest para
cuerpos reductores. Su presencia exige la ingesta de galactosa en las
horas previas a su determinación. Una dieta sin galactosa de sólo 8 -
12 horas de duración puede hacerla desaparecer de la orina. 

II. Diagnóstico de certeza

Enzimático
La confirmación del déficit enzimático puede realizarse en hematíes,
fibroblastos cultivados o en biopsia hepática. 

En la práctica habitual lo más asequible y menos invasivo en la deter-
minación enzimática en hematíes procedentes de una muestra de san-
gre heparinizada, que puede enviarse, al laboratorio especializado, a
temperatura ambiente, en un tiempo máximo de 24 horas. 

Si se han practicado transfusiones sanguíneas, debe posponerse la
determinación 3-4 meses. En todos los casos es imprescindible enviar
sangre de un individuo control (indicando su edad), que debe haber
sido extraída y manipulada en paralelo a la del paciente.

Para la actividad galactosa-1-fosfato uridil transferasa puede enviar-
se sangre total o bien eritrocitos congelados a menos 20º C, previo
lavado con suero fisiológico. En ellos, la actividad es estable durante
varios meses.

Molecular

Para los estudios moleculares se precisan 2 - 5 ml de sangre con EDTA,
pero la búsqueda selectiva de una mutación concreta (por ejemplo la
frecuente Q188R para el gen GALT) puede realizarse a partir de sangre
seca sin heparina impregnada en papel de filtro.

Diagnóstico prenatal

El diagnóstico prenatal de homocigotos es posible mediante cuantifi-
cación de galactitol en líquido amniótico; valorando la actividad enzi-
mática en vellosidades coriónicas o amniocitos cultivados; o por aná-
lisis mutacional en aquellos casos en los que se conoce el genotipo
del caso índice.

Diagnóstico sistemático del recién nacido
El estudio de a galactosemia no está incluido de forma general en todos
los programas de screening, p.ej. En Galicia sí está incluida, pero en
Andalucía no. Los motivos que se han alegado son la dificultad técnica
y el hecho de que, siempre que se instaure el tratamiento antes del
segundo mes de vida, no parece existir correlación entre el inicio del
tratamiento y la aparición de complicaciones tardías de la enfermedad4.

No obstante, dado que el diagnóstico y el tratamiento precoz están en
relación directa con la prevención de la morbilidad y mortalidad de la
enfermedad durante la época neonatal, cada vez se está extendiendo
más la investigación sistemática neonatal de la galactosemia y la
implantación progresiva del “screening ampliado” mediante espectro-
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metría de masas en tandem, que permite la medición, de galactosa
total (galactosa y galactosa-1-fosfato) y de la de la actividad GALT12. 

TRATAMIENTO
Deficiciencia de GALT

Ante la menor sospecha debe eliminarse la galactosa de la dieta, pre-
via extracción de las muestras, incluso antes de confirmar el diagnós-
tico. El tratamiento debe mantenerse de por vida. 

La principal fuente de galactosa de la dieta es la lactosa procedente
casi exclusivamente de la leche de mamíferos y de los derivados lác-
teos, pero hay que considerar también, la presencia de lactosa en los
excipientes medicamentosos, en los alimentos manufacturados y en
múltiples productos manufacturados. 

En el recién nacido y lactante debe suprimirse la lactancia materna y
utilizar una leche exenta de lactosa. Lo ideal, es administrar una fór-
mula sin lactosa cuyas proteínas procedan de la soja, ya que las fór-
mulas sin lactosa, pero con hidrolizados de proteínas, suelen tener tra-
zas de lactosa.

Las vacunas pueden seguir conteniendo lactosa en la caseína y en 
la seroalbúmina.

A partir del año de vida se puede pasar de una fórmula infantil de soja
a un preparado líquido de soja, pero si el niño no tiene buen apetito es
mejor continuar con una fórmula de soja.

Al diversificar la alimentación es más complejo mantener una dieta
absolutamente libre de galactosa. 

Existe galactosa en ciertas legumbres, verduras y frutas; y algunas vís-
ceras de animales (cerebro, riñón, hígado, páncreas o bazo).

En España, la lactosa es un excipiente de declaración obligatoria siem-
pre que la dosis máxima diaria exceda de 5 gramos. En cambio, la
galactosa se debe declarar siempre a cualquier dosis.

Es prácticamente imposible, por otro lado, conocer la cantidad de galac-
tosa libre o ligada de la mayoría de los productos comestibles manufac-
turados de un modo artesanal, y debe desconfiarse de cualquier receta
no preparada en casa y con productos básicos bien conocidos. Los
manufacturados de un modo industrial tampoco son fiables debido a
que las normas legales que regulan el etiquetado permiten que puedan
pasar desapercibidas cantidades indeterminadas de galactosa (lactosa). 

Confección de la dieta diaria

Con el fin de añadir la menor cantidad posible de galactosa a la síntesis
endógena propia, es preciso valorar todas las fuentes de galactosa exó-
gena que el paciente recibe en la confección práctica de la dieta diaria.

Los protocolos de soporte nutricional para la galactosemia13, dividen
los alimentos en tres grupos: los de libre utilización porque práctica-
mente no poseen galactosa en su composición (5 mg/100 gr); los que
deben ser usados con moderación y con controles analíticos seriados
(5-20 mg/100 gr); y los prohibidos porque son muy ricos en galacto-
sa (20 mg/dl).

Actualmente existe acuerdo prácticamente unánime para eliminar la
leche y derivados de la dieta de por vida. No existe el mismo consen-
so sobre el uso de productos naturales (legumbres, frutas y vísceras) en
la dieta de la galactosemia. Parece que el aporte efectivo de galacto-
sa procedente de estos alimentos es menor que la producción endóge-
na diaria de galactosa del propio paciente, por lo que evitar el abuso
de estos alimentos, sin excluirlo por completo de la dieta es una con-
ducta prudente por el momento4.

Los quesos (Emmentaler, Gruyère, Tilster) confeccionados mediante un
proceso de fermentación natural que “consume la lactosa” son segu-
ros, en teoría, para la dieta de los individuos afectos. No obstante si no
se tiene seguridad absoluta de este procesado natural no deben ser
utilizados ya que no compensa correr el riesgo que conllevaría el con-

sumo de estos alimentos. Sólo deben ser utilizados con las debidas
garantías de origen.

Suplemento de  Calcio

Es habitual que, después de la época de la lactancia, sea necesario uti-
lizar un suplemento de Ca por vía oralxiv. La dosis depende de la inges-
ta dietética en cada caso, y a ser posible se usará Carbonato cálcico (1
gramo proporciona 400 mg de calcio elemental) o Pidolato cálcico (250
ml proporcionan 25 mg de Ca) por su menor efecto quelante. No debe
utilizarse lactobionato de calcio porque es una fuente significativa de

galactosa. Mientras dure el tratamiento es preciso monitorizar el Ca en
orina con el fin de detectar hipercalciuria por sobredosificación.

Tabla 1. Requerimientos de calcio

Tratamiento hormonal
En las mujeres con déficit GALT e hipergonadismo hipergonadotropo es
necesario iniciar la terapia con etinilestradiol a partir de los 13 años
de vida, si las gonadotropinas son altas y el estriol bajo.
Posteriormente,  a los tres años de evolución se instaura  tratamiento
de contracepción oral con etinilestradiol y progesterona4-xv.

Control del tratamiento
Para el seguimiento del tratamiento dietético se utilizan los niveles de
Galactosa-1-P eritrocitarios, y galactitol plasmático. Al iniciar la dieta
Gal-1-P, y galactitol descienden rápidamente hasta los 2-3 meses de
vida. El descenso posterior es mucho más lento y sólo llegan a norma-
lizarse completamente aquí.

Se considera un buen control metabólico cuando los niveles de
Galactosa-1-P en eritrocitos es < 0,6 µmol/L y de galactitol plasmáti-
co 38 µmol/L. 

Para su determinación se requieren un mínimo de 2-3 ml de sangre
heparinizada. 

Tratamiento dietético de la mujer embarazada
El embarazo puede ocurrir en una madre galactosémica (madre homo-
zigota con feto heterozigoto) o en una madre que ha tenido previa-
mente un niño con galactosemia (madre heterozigota con posible feto
homozigoto). En el primer caso debe mantenerse la dieta exenta en
lactosa, ya que a pesar de que la galactosa-1-fosfato no atraviesa la
placenta, si lo hacen la galactosa y el galactitol, y este último podría
dañar el cristalino del feto. En el segundo caso aunque la madre siga
una dieta sin lactosa, se acumula galactosa–1-fosfato y galactitol en
el líquido amniótico provenientes de la síntesis endógena que realiza
el feto, pero es prudente evitar la lactosa durante el embarazo con el
fin de limitar en lo posible las fuentes de galactosa del feto 4,15. 
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Tabla I. Ingestas dietéticas recomendadas de calcio

(National Academy of Sciences, 1997)

1 mg/día

0 – 6 meses 210

6 – 12 meses 270

1 – 3 años 500

4 – 8 años 800

9 – 18 años 1300
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CASO CLÍNICO 3: ICTERÍCIA NEONATAL 
PROLONGADA

Nº Programa: 67
Autor: Félix Sánchez-Valverde
Hospital Virgen del Camino, Pamplona (Navarra).

HISTORIA ACTUAL
Lactante de 2 meses que es enviado para estudio por presentar icteri-
cia. No coluria ni acolia ni irritabilidad.

Bilirrubina total: 4,45 mg/dl ( directa:3,69 mg/dl ) 

ANTECEDENTES FAMILIARES 
Padre Consanguinidad (primos). Madre Consanguinidad (primos)

Colestasis en embarazo. 

ANTECEDENTES PERSONALES 
Periodo perinatal: Gestación mal tolerada. Complicada por colestasis,
con prurito intenso que necesito tratamiento. Duración de la gestación:
37 semanas. Tipo de parto: eutócico. Peso: 2470 g. Talla: 47 cm. P. cefá-
lico: 31 cm. No precisó reanimación. Hallazgos  clínicos al nacimiento:
mucocele en ojo izquierdo. Ligera ictericia al momento del alta (3º día)

Alimentación: Lactancia mixta.

Otros antecedentes: Sin alergias conocidas, ni otros antecedentes 
de interés.

EXPLORACIÓN FÍSICA 
Peso: 4,950 Kg. Percentil: 25. Talla: 57 cm. Percentil: 50. Tª rectal: 37 ºC.

Buen estado general. Bien nutrido e hidratado. Estado de consciencia
normal. Ictericia cutáneo-mucosa. 

Cabeza y cuello: Faringe/Amígdalas: normal. Oído/Otoscopia: normal. 

Tórax: Normal. Auscultación pulmonar: normal. Auscultación cardiaca:
normal.

Abdomen: Inspección normal. Hepatomegalia de 1 cm.

Esplenomegalia (polo de bazo). 

Genitales: Normales. 

Exploración neurológica: Normal. Signos meníngeos: negativos. 

LABORATORIO
HEMATOLOGÍA Hematíes: 3.200.000 /mm3. Hematocrito: 29,6 %.
Hemoglobina: 10,3 g/dl. Leucocitos: 20000 /mm3. Fórmula: (N14, L68,
M14). Plaquetas: 453 000/mm3. VSG: 27 mm/h. T.Protrombina: 10,2
seg. Act.Protrombina: 139 %. INR: 0,77. APTT: 27 seg. Ratio: 0,99. 

BIOQUÍMICA Glucosa: 87 mg/dl. Urea: 22 mg/dl. Creatinina: 0,3 mg/dl.
Urato: 3,4 mg/dl. Na: 139 mmol/L. K: 6,4 mmol/L. Calcio: 10,6 mg/dl.
Fósforo: 6,8 mg/dl. Magnesio: 2,2 mmol/L. Colesterol: 216 mg/dl. LDL:
134 mg/dl. HDL: 25 mg/dl. Proteínas totales: 6,4 g/dl. BT: 5 mg/dl. BD:
4,9 mg/dl. GOT-ASAT: 268 UI. GPT-ALAT: 291 UI. GGT: 34 UI. F.alcali-
na: 1329 UI. 

Proteinograma. PT: 6,2 g/dl. Albúmina: 4,45 %. Alfa-1: 2,9 %. Alfa-2:
7,7 %. Beta: 11,7 %. Gamma: 6 %. TSH: 7,8 mUI/L. T4 L: 1,6 ng/dl. 

ORINA Normal. 

SEROLOGÍA Proteína C: <0,3 mg/dl. Alfa fetoproteína 14070ng/ml

Acido biliar 70 micromol/L. 

MICROBIOLOGIA. Toxoplasma: Negativo. Hepatitis A: Negativo.
Hepatitis B: Negativo. Hepatitis C: Negativo. Rubéola, Citomegalovirus
y herpes simple: inmune. 

Radiología  simple de abdomen: normal

Radiología simple de torax: normal.

Ecografía abdominal: dentro de límites normales.

Nos encontramos ante una ictericia o colestasis del lactante, y ante
esta situación  tenemos que plantearnos los diagnósticos diferenciales
y posibilidades que vienen a continuación.
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Hepatitis neonatal Obstrucción biliar Síndromes colestáticos
genéticos

-Idiopática
-Viral

-Citomegalovirus
-Rubéola
-Reovirus tipo 3
-Herpes virus: simple 1

y 2, zóster, herpes virus
humano tipo 6
-Adenovirus
-Enterovirus
-Parvovirus B19
-Coxackie
-ECHO virus
-Virus de la  inmunodefi-
ciencia humana (VIH)
Hepatitis B
-Hepatitis C
-Otras hepatitis virales
-Bacteriana y parasitaria
-Sepsis bacteriana. -
Infección urinaria (gram-
negativa)
--Sífilis
- L i s t e r i o s i s -
Toxoplasmosis
-Tuberculosis
-Malaria

-Colangiopatías
-Atresia biliar   extrahe-
pática
-Quiste de colédoco
-Colangitis esclerosante
neonatal
-Perforación espontánea
de la vía biliar
-Estenosis biliar
-Fibrosis hepática con-
génita
-Enfermedad de Caroli
-Anomalías de la unión
biliopancreática
-Otros
-Síndrome de bilis espe-
sa/tapón mucoso
-Colelitiasis
-Tumores/masas (intrín-
secas/extrínsecas

-Escasez de conductos
intrahepáticos sindrómi-
ca (síndrome de Alagille)
-Escasez de conductos
intrahepáticos no sin-
drómica
-Colestasis intrahepática
familiar progresiva (CFIP)
-CIFP 1: Defecto de
ATPasa P (alteración del
transporte
de aminofosfolípido)
-CIFP 2: Defecto de
SGPG (alteración del
transporte del ácido
biliar)
-CIFP 3: defecto MDR3
(alteración del transpor-
te  fosfatidilcolina)
-Colestasis hereditaria
con linfedema (síndrome
de Aagenaes)
-Colestasis familiar de
los indios de
Norteamérica
-Colestasis de los esqui-
males
-Colestasis recurrente
benigna
-Síndrome de Dubin-
Johnson neonatal (defi-
ciencia de MRP2)
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Tabla I. Diagnostico diferencial de COLESTASIS EN EL LACTANTE*

Tabla I. Diagnostico diferencial de COLESTASIS EN EL LACTANTE
(Continuación)

*Modificada de “J. Manzanares López-Manzanares y E. Medina Benítez
Colestasis en el recién nacido y lactante. Orientación diagnóstica An
Pediatr 2003;58(2):162-7
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Enfermedades metabólicas Endocrinopatías Miscelánea

-Déficit de a1-antitripsina
-Trastornos del metabolismo de
los aminoácidos
-Tirosinemia

-Hipermetioninemia
-Deficiencia de mevalonatoci-
nasa
Trastornos del ciclo de la urea
-Deficiencia de arginasa
-Trastornos del metabolismo
lipídico
-Enfermedad de Niemann-Pick
A y C
-Enfermedad de Gaucher
-Enfermedad de Wolman
-Trastornos del metabolismo de
los hidratos de carbono
-Galactosemia
-Fructosemia
-Glucogenosis tipo IV
-Trastornos de la síntesis de áci-
dos biliares
-Déficit de 3-bOH-D5-C27-
esteroides deshidrogenasa/iso-
merasa
-Déficit de D4-3-oxosteroide
5b-reductasa
-Deficiencia de oxysterol 7a-
hidroxilasa
-Déficit enzima clivadora de
24,25 dihidroxicolanoico

-Trastornos peroxisomales
-Síndrome de Zellweger
-Enfermedad de Refsum neo-

natal
-Otras enzimopatías
-Enfermedades mitocondriales
(cadena respiratoria)
-Fibrosis quística
-Enfermedad por depósito de
hierro neonatal

-Hipopituitarismo
(displasia septoópti-
ca)
-Hipotiroidismo
Tóxicos
-Nutrición parente-
ral
-Fármacos
-Metales

-Shock/hipoperfusión
-Histiocitosis X
-Obstrucción intesti-
nal
-Linfohist iocitosis
eritrofagocítica
-Lupus eritematoso
neonatal
-Cirrosis infantil de la
India
-Oxigenación con
membrana extracor-
pórea (ECMO)
-Trisomías autosómi-
cas
-Síndrome de Down
-Trisomías 18, 22
-Enfermedad venoo-
clusiva
-Enfermedad del
injerto contra el
huésped
-Síndrome de Prune-
Belly



ESTRUCTURA Y RITMO DE LA MADURACIÓN DEL SUEÑO
NORMAL EN LA INFANCIA

Nº Programa: 68
Autora: María Teresa Canet Sanz
Hospital Virgen de los Lirios, Alcoy (Alicante)

Introducción. Importancia del sueño
El sueño es una función vital. En comparación con otras funciones,
podríamos decir que tiene al menos la misma importancia que comer,
ya que un organismo privado de sueño puede sobrevivir aproximada-
mente el mismo tiempo que sin alimentos. El sueño es esencial para
todas las edades para mantener una buena salud tanto física como
psicológica, pero hay momentos en la vida en los que el sueño se con-
vierte en una necesidad especial, particularmente durante los prime-
ros años de vida y en la pubertad, debido al papel que éste tiene en la
madurez cerebral. El sueño inadecuado en los niños, ya sea debido a la
fragmentación, el déficit o la falta de calidad es causa de  problemas
en la salud, en comportamiento y académicos tales como la obesidad,
un mayor riesgo de sufrir accidentes, está relacionado con el  déficit
de atención, irritabilidad e inestabilidad emocional, poca resistencia a
la frustración y dificultades en general, pudiendo conducir incluso a
comportamientos agresivos y delictivos. 

En general, aún nos falta mucho para saber  para qué sirve el sueño.
La mayoría de sus funciones las sabemos a través de la observación de
los efectos que la pérdida de éste produce. Casi todos los  datos actua-
les sobre el papel del sueño se basan en los efectos agudos de la pér-
dida de sueño, pero recientemente hemos sabido que la privación del
sueño durante los primeros años de vida puede tener consecuencias a
largo plazo Touchette y cols han observado que una corta duración del
sueño en los primeros 3 años de vida se asocia con hiperactividad,
impulsividad y bajo rendimiento escolar a los 6 años de edad. Estos
efectos ocurren aunque desde los tres a seis estos niños sí hayan dor-
mido una cantidad adecuada. 

El estudio del sueño desde que el niño  nace, bien a término o pretér-
mino va a ser un marcador de la madurez progresiva del niño. Los
patrones de EEG y sus relaciones con otras señales fisiológicas sirven
de modelo para conocer la organización normal del cerebro y su
maduración. La interpretación de varios patrones EEG de sueño tam-
bién ayuda a seguir la continuidad de las funciones del cerebro desde
la vida intrauterina a la extrauterina. El reconocimiento de la ontoge-
nia de los patrones de comportamiento electroencefalográfico propor-
ciona una visión del desarrollo de la plasticidad neuronal. La ontogé-
nesis del sueño de recién nacidos y la observación de la evolución
esperada de los patrones de maduración cerebral posnatal hasta la
infancia, permitirá detectar alteraciones de procesos neuronales gené-
ticamente programadas en un marco de estrés y/ o condiciones pato-
lógicas y encontrar fenotipos en los que se pueda estudiar a largo
plazo la influencia genética con la ambiental. Estrategias en el regis-
tro e interpretación de las señales en última instancia, pueden mejo-
rar nuestras habilidades de diagnóstico para identificar a niños con
necesidades especiales y para seguir la atención neuro-rehabilitadora
del feto de alto riesgo, recién nacido y lactante y prevenir alteraciones
en la infancia o ulteriores.

Técnicas para valorar el sueño
Una variedad de técnicas se utilizan para evaluar el sueño en los niños,
incluida la observación directa, los cuestionarios de los padres, el con-
trol de la motilidad, actigrafía, videosomnografía y polisomnografía.
Estos métodos difieren con respecto a los costos, el nivel de intrusión,
la facilidad de uso, y la naturaleza de los datos que proporcionan. La
polisomnografía es ampliamente considerada como el estándar de oro
para la medición de los componentes del sueño en mayores y niños, ya
que permite la diferenciación de los diferentes estados de sueño
mediante la medición conjunta de la actividad cerebral, el tono muscu-
lar y activación autonómica. A pesar de sus ventajas, es cara, propor-
ciona información sobre el sueño de un individuo en un número limita-
do de días y registra el sueño en un ambiente artificial. Para superar
algunas de estas limitaciones, varios investigadores han comenzado
realizar registros polisomnográficos en el hogar de los niños.

La actigrafía permite mediante un pequeño dispositivo que contiene
un acelerómetro, colocado en la muñeca saber si un sujeto se está
moviendo o no asociándose los períodos de actividad a vigilia y los de
no movimiento a sueño. No evalúa de forma directa el sueño  ni su
arquitectura. A diferencia de las medidas documentadas por los
padres, como cuestionarios o diarios de sueño, la actigrafía no se basa
en el comportamiento observable, pudiendo estimar en algunos casos
con más precisión que los padres la vigilia o el sueño.  Así el niño
puede  estar en un estado de vigilia tranquila registrada como tal en
el actígrafo y sus padres catalogar ésta como sueño.  Los niños mayo-
res o adolescentes pueden permanecer despiertos sin que lo sepan los
padres por lo que el tiempo de sueño informado por los padres puede
ser superior al real. A pesar de las ventajas de la actigrafía, la utiliza-
ción de esta técnica puede producir datos engañosos si el sujeto es
sometido a movimiento, por ejemplo, cuando los bebés y niños peque-
ños duermen en sillas que se balancean, asientos de coche, o coche-
citos de paseo. Del mismo modo, si un niño o adolescente se encuen-
tra muy quieto mientras está despierto, será clasificado erróneamente
como en un período de sueño. Por estas razones, los investigadores
que utilizan la actigrafía aconsejan a los padres o adolescentes cum-
plimentar también un registro o diario de sueño.

Ecografía tridimensional
La ecografía tridimensional visualiza los movimientos que realiza el

feto más claramente que la ecografía tradicional y permite observar la
apertura y cierre de los ojos y movimientos rítmicos del cuerpo al
mismo tiempo que registra la frecuencia cardiaca del feto siendo úti-
les dichas observaciones para valorar la edad o desarrollo gestacional.

Estructura del sueño en base a la polisomnografía-EEG de sueño
Los registros electroencefalográficos y poligráficos de recién nacidos y
niños se han realizado desde hace más de medio siglo y supusieron un
importante avance que permitió obtener información sobre el desarro-
llo del sistema nervios central (SNC).  Dentro de los primeros estudios
del sueño en niños encontramos trabajos que describieron patrones
electroencefalográficas y comportamientos fisiológicos del prematuro y
se realizaron mucho antes de la creación de las unidades de cuidados
intensivos neonatal (UCIN). En un principio, dada la elevada tasa de
mortalidad neonatal, en particular, en el niño prematuro, el neurofisió-
logo clínico tenía un papel limitado en el cuidado del recién nacido
enfermo. Después, la creación de las UCIN junto a unos cuidados médi-
cos más sofisticados, entre los que figuran los avances tecnológicos en
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neurofisiología, se consiguió reducir la morbi mortalidad neonatal. Los
estudios neurofisiológicos realizados a pie de incubadora combinados
con las evaluaciones de examen clínico y las técnicas de neuroimagen
se realizan con el doble propósito de proporcionar un diagnóstico y pro-
nóstico respecto a los recién nacidos de forma inmediata y a largo
plazo. Tras conseguir que la mortalidad y morbilidad neonatal disminu-
yera, la atención se ha centrado en la mejora neurológica del recién
nacido de alto riesgo tanto durante el periodo agudo como durante la
convalecencia en los días y semanas posteriores al nacimiento. 

Mediante la interpretación de las variables cerebrales y no cerebrales
registradas en un estudio de sueño un neurofisiólogo podrá saber el
estado de madurez cerebral del niño teniendo siempre en cuenta las
siguientes consideraciones generales:

Tiene que tener habilidad para interpretar los hallazgos según las
características propias de la edad gestacional antes de interpretarlas
como encefalopatía.

Hablaremos de edad postmenstrual (EPM en ingles: PMA) calculada
por la edad gestacional estimada (EGA, semanas de gestación) más el
número de semanas de vida postnatal. El neurofisiólogo debe estimar
la maduración eléctrica de una forma aproximada en el pretermito en
+/- dos semanas y en una semana en el nacido a término. Y es capaz
de hacerlo tanto en niños sanos como enfermos, e incluso sin signos
clínicos aportados por una exploración, datos de ecografía fetal u otra
información obstétrica referente a la edad gestacional. La información
neurofisiológica puede ser útil en situaciones problemáticas en las que
la edad gestacional no  puede valorarse por otros métodos, por ejem-
plo en niños con restricción de crecimiento intrauterino, niños con
falta de información exacta respecto a una correcta maduración  fetal,
niños bajo medicamentos que impiden valorar el tono postural o nive-
les de arousals, o en muy inmaduros para exhibir tono postural y refle-
jos primitivos (por ejemplo <30 semanas PMA).

Patrones de maduración electroencefalográfica en el neonato
Discontinuidad EEG

Definición: segmentos alternantes de actividad e inactividad EEG. Es
habitual en pretérminos <30 semanas. La duración del segmento inter
brotes en un pretermito sano sigue la regla “30-20”: durará  30 segun-
dos en pretérminos <30 semanas, si es menos de 20 segundos la edad
PMA estará por encima de 30 semanas, al mismo tiempo que va
aumentado el tiempo de los segmentos con actividad EEG. En <30
semanas la actividad predomina en el vértex, y las regiones centrales y
occipitales. Se observa una atenuación bitemporal y refleja un subde-
sarrollo de las regiones frontal y temporal en este grado de inmadured.

Sincronía/asincronía

Se denomina que observa asincronía cuando encontramos actividad
EEG similar en regiones homólogas del cerebro pero separadas en 1.5
segundos en el tiempo. Es un hallazgo fisiológico en el pretermito a
partir de las 30 semanas y persiste hasta la semana 36 PMA. La asin-
cronía en un niño de 30-32 semanas puede ser del 50% del ciclo de
sueño, sin embargo a partir de la semana 36 desciende rápidamente
siendo nula en la edad post menstrual a término.

Patrón Delta Brush

Son una mezcla de ritmos rápidos y lentos a modo de complejos-k like
en los que sobre una base de ondas delta se superponen brotes de ondas
de bajo voltaje rápidas. En < de 28 semanas predominan en las zonas
centrales y de la línea media, siendo muy raro encontrarlos en las zonas
occipitales. A partir de la semana 28 aumentan en las zonas temporales
y occipitales y pueden ser unas veces simétricos y otras asimétricos. En
un PMA a término se observan de vez en cuando durante el no-REM
(sueño quieto o transicional). Una atenuación o expresión persistente en
una región o hemisferio puede reflejar un desarrollo cortical atípico. Es
la actividad que más predomina en el tercer trimestre de gestación. 

Ritmos occipital theta-alfa

Actividades alfa monorrítmicas y theta localizadas en las regiones occipi-
tales indican que el neonato es <28 semanas PMA. Es la actividad asocia-
da a niños prematuros en extremo. Se denomina actividad STOP: “sponta-
neous theta activity in the occipital regions in the premature neonate”.

Ritmo Theta Temporal

Denominadas históricamente “dientes de sierra”. Son brotes de activi-
dad a 4.5-6 Hz en las regiones temporales medias. Están presentes
entre la 28 y 32 semanas, siendo raro encontrarlas antes de la sema-
na 28 y disminuyendo rápidamente su presencia después de la 32.

Patrones Onda Delta

Si se registra en las zonas centrales o de la línea media indica que es
<28 semanas. Si ocurren en las zonas temporales u occipitales será
>28 semanas. Entre la semana 30 a 34 predomina esta actividad en las
zonas temporales y occipitales pudiendo duran más de 30 segundos.

Actividad theta-alfa en la Línea Media.

Esta actividad ocurre tanto en pretérminos como en a término, parti-
cularmente en el sueño quieto o transicional. Consiste en ondas en el
rango theta-alfa, de baja amplitud y contornos agudos, similares a
spindles aunque los definitivos spindles no aparecen en las zonas
medias hasta los 2-4 meses. La morfología aguda de estos ritmos no
debe confundirse un estado patológico ni encefalopatía.

Maduración de comportamientos fisiológicos no cerebrales en
neonatos.
Las transiciones del sueño en pretérminos <36 semanas no son tan fáci-
les de identificar como en el nacido a término. La reorganización del
sueño ocurre alrededor de las 36 semanas PMA. Si bien pueden detectar-
se ya a las 26 semanas PMA cambios rudimentarios o subdesarrollados. 

Las variables fisiológicas específicas que usamos para identificar las
transiciones en la maduración del neonato y su comportamiento son:

Movimientos rápidos de los ojos

Representan una de las principales características para identificar el
sueño activo en los pretérminos. Las actividades REM no son aleatorias y
se presentan dentro de períodos predecibles a pesar de la inmadurez
cerebral. Usando a ecografía fetal, he han podido percibir movimientos de
los ojos durante el sueño activo tan pronto como  a las 30 semanas. Los
neonatos de 24 semanas EPM  tienen una frecuencia fija y recíproca de
movimientos rápidos de los ojos con una discontinuidad del EEG a inter-
valos aproximados de una hora. A medida que los trazados EEG son más
continuos hay más REM, lo cual va ligado a una mayor madurez cerebral. 

Patrones de Motilidad

Son diferentes en el pretérmino y nacido a término. La media de los
movimientos fetales disminuyen desde un 17% en la semana 24 PMA a
cerca del 7% en el a término. El acoplamiento de la frecuencia cardiaca
a los movimientos fetales aumenta a medida que avanza la edad gesta-
cional. Movimientos mioclónicos o del cuerpo entero predominan en el
pretermito, mientras que cortos y de pequeños segmentos del cuerpo
pueden verse en nacidos a término. Los movimientos faciales y de la
cabeza se asocian sólo al sueño activo, entre las semanas 30 a 36 PMA.

Variables cardiorrespiratorias

Respiraciones periódicas y pausas respiratorias son eventos fisiológi-
cos en el pretérmino. Se ha estudiado la variabilidad cardiorrespirato-
ria mediante análisis espectral y ésta disminuye a medida que aumen-
ta la edad post menstrual. Sin embargo el análisis conjunto de las
variables EEG y no cerebral aporta mayor información en la predicción
del estado madurativo. Dentro de todas las variables registradas para
el estudio del sueño, se ha visto que en pretérminos menores de 36
semanas EPM, los movimientos rápidos de los ojos son la variable que
varía más predeciblemente con los cambios EEG, mucho mejor que los
cambios cardiorrespiratorios, de motilidad o temperatura. 
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Valoración de la organización del sueño en el nacido a término.
Ritmicidad del sueño.
El recién nacido a término duerme durante períodos cortos de sueño
varias veces al día Es lo que se denomina ritmo ultradiano. En recién naci-
dos cada período es de unos 30-70 minutos de duración y en niños más
mayores de 70-90 minutos. En cada período de sueño podemos observar
tres tipos de sueño; el activo, el quieto y el indeterminado o transicional,
diferenciables entre sí por la actividad EEE y el diferente comportamien-
to de las variables fisiológicas registradas en la polisomnografía. En el
sueño activo, se observan movimientos rápidos de los ojos, aumento de
la variabilidad de la frecuencia cardiorrespiratoria, disminución del tono
muscular,  una actividad EEG continua constituida por frecuencia mixta
de bajo voltaje y abundantes movimientos corporales. El sueño quieto se
asocia a todo lo contrario; a ausencia de movimientos rápidos de los ojos,
pocos movimientos corporales, mayor tono muscular, menor variabilidad
cardiorrespiratoria y una activad EEE continua de elevado voltaje o patro-
nes EEG discontinuos. Estos patrones de sueño no se observan hasta la
semana 36 EPM, y no duran más allá de la 46-48 semanas. Se sucede uno
al otro, configurando un ciclo en el que podemos registrar dos episodios
de cada tipo de sueño y varios del indeterminado. El sueño suele iniciar-
se con el sueño activo en más del 50% de los niños, y dura un 25-30%
de todo un ciclo. A continuación registramos un periodo corto de sueño
quieto de un 3-5% de duración en el que predominan las ondas delta y
a éste le sigue otro tipo de sueño quieto con trazado alternante de un
25% de duración, pasando de nuevo a otro periodo de sueño activo de
menor duración que el primero (10-15%). El resto de tiempo del ciclo está
constituido por varios periodos de sueño transicional. La duración de los
periodos de vigilia varía a lo largo de las 24 horas,  encontrando los más
largos entre las 17 y 20 horas.

A parte de estos ciclos que se repiten varias veces durante un día y por
ello se denominan ultradianos, el recién nacido también desarrolla
otro ciclo de sueño-vigilia que dura aproximadamente 24 horas deno-
minado ritmo circadiano. La organización del sueño también se influ-
ye por aspectos medioambientales como el día y la noche. El recién
nacido distribuye la vigilia de forma diferente entre el día y la noche,
el porcentaje del sueño quieto es mayor en el sueño del día que en el
de la noche. Otros aspectos ambientales que influyen en la expresión
EEG del sueño es la posición, disminuyendo los arousals cuando el niño
es colocado en posición prona (boca abajo).

Así pues podemos decir que dos procesos biorritmitos definen la organi-
zación temporal del sueño en el neonato: un ritmo circadiano débil y
otro más fuerte, de ritmos REM-noREM ultradianos. Ambos procesos se
consolidan con la edad. Los relojes “biológicos internos” se van organi-
zando mejor alrededor de señales ambientales, como el ciclo luz/oscuri-
dad, la temperatura, el ruido y las interacciones sociales. Un neonato
normal alterna el sueño con la vigilia cada 3-4 horas, tanto durante el
día como durante la noche. Esto clásicamente ha sido referido como el
ciclo básico de actividad/reposo “the basic rest/activity cycle: CARB).

Otras variables fisiológicas que siguen un ciclo circadiano son la tem-
peratura corporal y la frecuencia cardiaca, observándose en un 50% a
las 29-35 semanas EPM. 

Dentro del primer o segundo mes de vida  de un recién nacido a térmi-
no la reorganización del sueño/vigilia comienza particularmente con una
gran influencia diurna de las señales/normas ambientales. Los fuertes
ritmos ultradianos de 3-4 horas de duración corresponden a las interac-
ciones nutritivas, tales como la alimentación. A medida que aumenta la
edad los ciclos ultradianos se hacen más largos, de mayor duración. El
ritmo circadiano de la vigilia aparece aproximadamente en el día 45,
cuando aumentan los niveles de melatonina al anochecer. El ritmo cir-
cadiano del sueño empieza un poco más tarde, después del día 56.

Cada vez hay más evidencia de que el ritmo circadiano está presente ya
en el feto humano tan temprano como en la semana 30 de gestación.
El “reloj biológico” oscila en el feto humano debido aparentemente a
señales maternas y lo ayuda a prepararse para la vida extrauterina. 

Maduración desde el feto a la infancia
Las razones para que haya una continuidad hasta la semana 46 en la
expresión del sueño igual a las de la vida intrauterina una vez el niño
ha nacido (vida extrauterina) se desconocen. Semejante continuidad
puede reflejar la necesidad de una homeostasis para el estado del
sueño en el paso de la vida intrauterina a la extrauterina necesitándo-
se tras el parto un mes de desarrollo del cerebro para que emerjan los
patrones del sueño del niño.

El desarrollo implica la interconexión de múltiples redes neuronales
que van madurando durante la vida fetal. Ya a partir de la semana 10
de gestación el feto realiza movimientos espontáneos que se pueden
visualizar mediante ecografía. La ecografía tridimensional visualiza los
movimientos que realiza el feto más claramente que la ecografía tri-
dimensional y permite observar la apertura y cierre de los ojos y movi-
mientos rítmicos del cuerpo al mismo tiempo que registra la frecuen-
cia cardiaca del feto siendo útiles dichas observaciones para valorar la
edad o desarrollo gestacional. El feto realiza un ritmo cíclico de acti-
vidad motora a las 20-28 semanas de gestación y este consiste en un
patrón de actividad-reposo con periodos de reposo de minutos a horas
de duración en los que no se observan movimientos respiratorios.
Niños con prematuridad tan extrema como 24 semanas muestran una
expresión cíclica rudimentaria  cuando medimos la actividad cerebral
mostrando épocas de EEG discontinuas y de periodos REM. Estos ciclos
son de 40-60 minutos de duración y el sueño quieto ocupará un 53%
en la semana 30 de gestación y aumentará a un 60% en la edad a tér-
mino. Estas interrelaciones o ciclos fisiológicos persisten en las 4-6
semanas de vida postnatal y posteriormente el niño alcanza los ritmos
de un adulto entre el primer y segundo año de vida. 

Se han observado diferencias en el feto y nacidos pretérminos de la
misma edad post menstrual. Los pretérminos realizan más tiempo de
vigilia que el feto. El recién nacido prematuro, a diferencia del feto,
debe aprender a adaptarse a intensos estímulos sensoriales en el entor-
no de la UCIN, lo que promueve que despierte a menudo y en total está
despierto  durante más tiempo en un período de 24 h. Tal respuesta
adaptativa, por consiguiente, podría de colocar al niño en mayor riesgo
de enfermedades a través de agotamiento de las reservas de energía
con posibles consecuencias negativas para el crecimiento y la salud.

Las características específicas en relación con la organización del
sueño ocurren después de las 46-48 semanas EPM. Se alarga en gene-
ral el ciclo de sueño, se reorganizan la arquitectura del sueño, en la que
disminuye de forma gradual el porcentaje de sueño REM, mientras que
el sueño NREM se vuelve más abundante. El inicio de sueño pasa a ser
con sueño noREM en lugar de REM.  El sueño delta de alto voltaje sigue
siendo el principal en esta etapa. Hay una reducción de despertares,
movimientos del cuerpo y de los movimientos rápidos de los ojos.

Durante los tres meses de vida ocurre una rápida maduración de las
actividades eléctricas, desaparece el trazado alternante, surgen los
husos de sueño (spindles) y la actividad delta similar a la de los adul-
tos. Aumenta hasta los dos meses la cantidad de ritmos theta dentro
de los estadios 1 y 2 noREM de los criterios de estadía je del sueño de
Rechtschaffen y Kales. A partir de los nueve meses de edad disminuye
la cantidad de theta en los estudios de sueño nocturnos, lo cual se ha
interpretado como un cambio en le proceso regulador del sueño refle-
jado como una disipación a la propensión del sueño durante la infan-
cia. Hay un continuo descenso en el tiempo total de sueño, sueño REM
e indeterminado, al mismo tiempo que aumenta el tiempo de vigilia y
el sueño noREM, en particular los estadios 1 y 2.

Un estudio en el que se valora el sueño durante seis periodos de 24
horas en los 12-24 meses tras nacer, observó los cambios citados y
aportó conocimiento sobre los efectos del día y noche en la ontogéne-
sis del sueño. Con la edad las modificaciones son más precisas y pro-
nunciadas durante el día, especialmente respecto al sueño REM.
Durante la noche aumenta la eficiencia durante el sueño REM después
de los 12 meses de edad y disminuye el número de despertares. Se
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alcanza una elevada estabilidad en la cantidad de sueño lento en los
dos primeros años de vida. Hasta los 12 meses la proporción
sueño2/REM es igual a uno y los cambios en el sueño ocurren más
pronto en la parte diurna del día dentro del ciclo de 24 horas.

Estos estudios arrojan una elevada evidencia de que  un bien desarro-
llado ritmo circadiano precede después de los tres meses a la madura-
ción de la organización del sueño nocturno. Las regiones cerebrales
responsables del ritmo circadiano preceden a otras regiones que son
las responsables de la generación del estadio 2 del sueño y de la dis-
minución del REM. El noveno mes supone una edad importante dentro
de la maduración del sueño. Durante la noche, se reduce de forma
importante el sueño REM y aumenta el 2 noREM. Rápidas aceleracio-
nes en la mielinización, arborización dendrítica y sinaptogénesis ocu-
rren a los nueve meses, resultado en un aumento de interacciones
neuronales entre el tronco encéfalo y las estructuras del tálamo.

Una buena comprensión de la ontogenia del sueño en el  niño ofrece
ideas para tener en cuenta e interrogar siempre a cerca del sueño con
la finalidad para predecir patrones de comportamiento y neurodesa-
rrollo que aparecerán en la infancia.  Es muy importante desarrollar
estrategias de forma muy temprana ya en el primer año de vida para
promover y mejorar el inicio de sueño nocturno y su mantenimiento
durante la noche ya que tiene efectos muy beneficiosos en el niño y
cuidadores tanto a corto como a largo plazo. La identificación tempra-
na de problemas del sueño en niños con necesidades especiales  como
niños con espectro autista u otras alteraciones del desarrollo es impor-
tante para introducir estrategias.

El sueño en el período preescolar (1 a 5 años)
El examen de los estudios del sueño en niños pequeños y niños en edad
preescolar apuntan a una disminución de la cantidad total de sueño al
día durante los primeros 3 años, con la mayores cambios en la duración
del sueño y el momento que ocurren después del  segundo cumpleaños.

Mediante actigrafía sabemos que a los 12 meses de edad, inician el
sueño alrededor de las 8:00 PM, mientras que de los 18 meses a 5 años
de edad, lo hacen una hora u hora y media más tarde (9:00-9:30). La
hora de despertarse es relativamente constante en los primeros 5
años y se sitúa a las 7:00 AM. La eficiencia del sueño nocturno, defi-
nida como el porcentaje de tiempo gastado en la cama durmiendo
mejora a partir de 12 meses a 24 meses de edad y luego permanece
constante hasta la edad de 5(20). La duración total del sueño pasa de
14,2 horas a los 6 meses a 13,2 horas a los dos años, en una población
de Zurich, aunque en otro estudio de no se encontró diferencias a estas
edades.  Casi todos los niños toman al menos una siesta a los 2 años
de edad, entre los 3 y 5 años la hacen por lo menos tres días a la sema-
na un 56% y a los seis años sólo queda un 10% que la hace.

Varios factores influyen en el hábito de la siesta entre ellos están los
horarios de las guarderías y escuela, las preferencias culturales, las
expectativas de desarrollo de los padres y las rutinas de la familia.
También se han observado diferencias raciales así por ejemplo los
padres de niños afroamericanos reducen de forma más gradual la
siesta en el niño en edad preescolar que los padres de niños blancos.
Hay una relación entre los hábitos de dormir de los niños durante el
día y la duración del sueño nocturno. Los niños que hacen siesta tie-
nen un una duración del sueño nocturno más corta, sin embargo el
total de sueño al día es igual en el que hacen siesta y no. 

Los despertares nocturnos son un fenómeno común en el niño en edad
preescolar y  se supone que se deben a una alteración de los ritmos
ultradianos del sueño. Un 10% de los niños lo hacen por lo menos una
vez cada noche, y el 50% por lo menos 1 noche por semana.

Una variedad de factores influyen en los despertares nocturnos, y la
capacidad de los niños a volver a dormir sin ayuda de los padres juega
un papel importante determinante para que persista y se conviertan
en un problema.

El sueño en la niñez intermedia (6 a 12 años)
Polisomnográficamente el tiempo total de sueño (TST), el porcentaje de
sueño de ondas lentas (SWS), y la latencia del sueño REM disminuyen
significativamente, mientras que el porcentaje de la fase 2 y el sueño
REM aumenta durante la infancia y la adolescencia. El efecto para el
sueño REM es pequeño pero para el resto es moderado, disminuyendo
el sueño de ondas lentas y aumentando el 2 no-REM un 7% cada 5
años a partir de las edades de 5 a 15.

El sueño en estas edades ha sido el menos estudiado y aunque de
forma general se puede decir que la cantidad de sueño va disminuyen-
do progresivamente con la edad, hay datos procedentes de varios paí-
ses que revelan que la pérdida de sueño en esta etapa de la vida, es
más importante de la que correspondería para su edad.  

Los niños españoles a esta edad duermen en la actualidad una media
de 9 horas y media. Esa cantidad es la misma que duermen los niños
de Roma (Italia), Jinan (China), y Shimonoseki (Japón). Pero hay niños
que duermen menos como son los de Arabia Saudita y Corea que duer-
men 46 minutos y 80 minutos menos respectivamente que los niños
españoles de su edad y otros que duermen más como los de otros paí-
ses europeos: Suiza, Bélgica y Escocia (32) o de EE.UU. como Nueva
Inglaterra y Ohio, que duermen 10 horas.

El tiempo total de sueño del fin de semana y entre semana en los niños
españoles más mayores (11-12 años) fue diferente, siendo unos veinte
minutos mayor los fines de semana, pudiendo indicar la existencia un
retraso de fase ya en edades prepuberales y refleje una falta de sueño
en los días escolares y una recuperación parcial durante los fines de
semana.  Niños de otros países como Corea, Islandia o Roma duermen
entre 40 a 120 minutos más los fines de semana que entre semana y
en Roma se ha detectado ya en niños de 8-9 años. 

Las niñas más mayores tienen una latencia de sueño más prolongada
entre semana lo cual hace que su tiempo total de sueño sea menor y
duermen más los fines de semana mostrando también lo que podría lla-
marse un retraso de fase. La causa de este retraso de  fase no se debe
en las niñas españolas a un despertar más temprano durante los días
escolares ya que no se ha registrado que así ocurra y puede ser refleja la
presencia de cambios anteriores en la homeostasis de la adolescencia.

El sueño en adolescentes (12 a 18 años)
En esta etapa sigue progresando la reducción total de sueño a medida
que se crece. Esta reducción sigue ocurriendo, durante los días escolares
a expensas de un retraso la hora de acostarse ya que la hora de levan-
tarse es más o menos fija y está impuesta por los horarios escolares. Se
acuestan más tarde en parte debido a factores ambientales como las
exigencias de la escuela, actividades extracurriculares, disminución de
la influencia de los padres en la hora de dormir, el empleo, o la realiza-
ción  de actividades de ocio (por ejemplo, ver la televisión, uso de móvil
o videoconsolas) y por otra parte debido a los cambios que la pubertad
ejerce en los procesos biológicos que regulan el sueño y la vigilia. 

Este retraso en la latencia del sueño hace que entre semana el adoles-
cente duerma una cantidad insuficiente y que los fines de semana
tienda a levantarse más tarde exhibiendo lo que se conoce como retra-
so de fase en el ciclo circadiano. Los padres pueden contribuir al tra-
tamiento de estos trastornos del sueño aumentando el tiempo de
sueño durante los días escolares y despertando a sus hijos antes el fin
de semana, deben así mismo garantizar un adecuado nivel de activi-
dad física y establecer unos límites en el tiempo de visualización la
televisión, uso de videoconsolas, ordenador o móviles por la noche.
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Introducción
Las alteraciones del sueño en la edad pediátrica incluyen un extenso
grupo de procesos de etiología y significado muy diferentes. Se ha
señalado que entre un 25-46% de la población infantil pueden presen-
tar algún trastorno del sueño (1). Constituyen una queja habitual por
parte de los padres y las preocupaciones se relacionan generalmente
con forcejeo o resistencia a la hora de acostarse o por despertares noc-
turnos como hechos aislados o asociados. Por otro lado, la preocupa-
ción puede centrarse en algunas manifestaciones o síntomas de
importancia y consideración diferentes y que a pesar de obedecer en
muchos casos a trastornos benignos o incluso manifestaciones fisioló-
gicas cuya única intervención pasa por su reconocimiento y por gene-
rar confianza y tranquilidad a la familia así como por fomentar las
medidas generales de higiene del sueño, en otros supone un proceso
patológico con entidad propia y eventual gravedad que puede llegar a

suponer una amenaza para la vida. En ocasiones no son problemas
propios del sueño sino que ocurren durante el mismo y su reconoci-
miento representa un reto profesional en las consultas de Neurología
Infantil, obligando al diagnóstico diferencial entre trastornos del
sueño y crisis base epileptógena. 

La anamnesis constituye la herramienta principal en el proceso diag-
nóstico de los diferentes trastornos del sueño y en muchas ocasiones
de su correcta obtención se desprende un diagnóstico inequívoco. Para
algunas entidades, no obstante, es preciso recurrir a estudios de sueño
específicos, cuya realización recae en centros con Unidades especiali-
zadas en trastornos del sueño y que dispongan de vídeo-EEG, test de
latencias múltiples y polisomnografía.

Recientemente se ha publicado una versión española validada del
Pediatric Sleep Questionnaire, lo que aporta un instrumento de gran
utilidad para el estudio epidemiológico y cribado clínico de los diferen-
tes trastornos del sueño (1). 

En la Clasificación Internacional de los Trastornos del Sueño Revisada
(2) se abordan y detallan de forma exhaustiva los diferentes procesos
que integran la patología del sueño.

En el presente artículo y manteniendo como eje dicha clasificación en
sus epígrafes principales (Tabla I) (3), se revisan algunos de los trastor-
nos de mayor entidad en la edad pediátrica y se seleccionan de forma
especial aquellos que  pudieran entrar en la consideración diagnóstica
diferencial con la epilepsia.

Narcolepsia
Corresponde a un trastorno crónico que afecta aproximadamente al
0.03-0.05% de la población (4) y suele iniciarse entre los 10-20 años
de edad. Suele presentarse como un hipersomnolencia diurna la cual
constituye el signo predominante y a veces único antes de la adoles-
cencia de un proceso que en su expresión completa (tétrada narcolép-
tica) asocia además cataplejía, parálisis del sueño y alucinaciones hip-
nagógicas (4-7). Estos síntomas ocurren rara vez juntos en la edad
pediátrica. La hipersomnolencia cursa con excesiva somnolencia diur-
na y ataques repentinos de sueño, de 15-20 minutos de duración  que
pueden repetirse hasta 3-5 veces durante el día. La mitad de los
pacientes pueden ser despertados y recobrar un estado normal de vigi-
lia durante los episodios. Puede asociarse a alteraciones conductuales
o dificultades en el aprendizaje y suele preceder en años a los otros
síntomas. La cataplejía, -segundo síntoma más frecuente-, consiste en
una atonía brusca y breve con preservación del estado de conciencia,
desencadenada habitualmente por emociones o excitación intensas. La
parálisis del sueño y las alucinaciones hipnagógicas definen a un esta-
do de hipotonía e incapacidad para el movimiento voluntario total o
parcial del cuerpo y a percepciones anormales o distorsiones auditivas,
visuales o propioceptivas inquietantes, respectivamente,  que tienen
lugar en las transiciones sueño-vigilia (4-7). En la narcolepsia, el orden
y longitud de los periodos de sueño NREM y REM están alterados y
tiene lugar un acortamiento en la latencia habitual de sueño con
comienzo del mismo en fase REM (4-8).

En su etiología se ha implicado una deficiencia de células hipotalámi-
cas secretoras de orexina/hipocretina (9,10). Se han señalado varios
locus génicos (17q21, 4p y 21q) lo que confiere al proceso una gran
heterogeneidad genética; por otro lado, la asociación en el 98% de los
casos a los haplotipos HLA-DR2 o DQw1 apunta a una clara relación
entre los genes implicados y el sistema HLA (11). 

Aunque pueda presentarse de forma aislada durante cierto tiempo, la
hipersomnolencia diurna no puede considerarse sinónimo de narcolepsia
y su proceso diagnóstico debe de incluir un test de latencias múltiples de
sueño. Por otro lado, se deberán de excluir procesos como epilepsia,
coma, hipoglucemia, hipotiroidismo, hipersomnia idiopática, síndrome de
Pickwick y síndrome de Kleine-Levin (3). El tratamiento incluye medidas
generales de higiene del sueño como una cuidadosa programación del
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sueño nocturno, la evitación de siestas prolongadas y la adopción de
pequeñas siestas programadas estratégicamente a lo largo del día. Se
han usado múltiples fármacos para la hipersomnolencia (cafeína, metil-
fenidato, anfetaminas, pemolina, propranolol, gamma hidroxibutirato,
clonidina, tirosina, modafinilo y selegilina) y la cataplejía (imipramina,
clomipramina, inhibidores de la recaptación de serotonina, oxibamato
sódico) con resultados variables. En el momento actual existen eviden-
cias muy favorables para el uso de modafinilo y oxibamato sódico (12).

Apnea obstructiva del sueño
El síndrome de apnea obstructiva durante el sueño (SAOS) alude a la
ausencia total de flujo aéreo nasobucal, durante, al menos, 2 ciclos
respiratorios, asociada a esfuerzo toracoabdominal (3). Debuta habi-
tualmente tras los 2 años de edad y la causa más habitual es la hiper-
trofia adenoidea y amigdalar pero existe toda una serie de procesos
que confieren un riesgo elevado para su presentación (tabla 2) 

El síntoma más característico es el ronquido y la mera presencia de
este es un elemento orientativo relevante en los algoritmos diagnósti-
cos de los trastornos del sueño (13). La constelación de síntomas, no
obstante, puede ser muy amplia  y exige para su identificación un ele-
vado índice de sospecha, pues además de bradicardia, cianosis y exce-
sivo sueño diurno o dificultades para levantarse por la mañana, los
casos más sintomáticos pueden incluir retraso de crecimiento, trastor-
nos del aprendizaje, cambios en la personalidad o en  el estado de
ánimo, irritabilidad, retraso psicomotor e hipertensión pulmonar (14). 

Además de los datos de anamnesis y exploración física detallados, el
estudio más específico mediante polisomnografía puede aportar infor-
mación útil sobre la intensidad y repercusión de las apneas y en la dife-
renciación con el ronquido primario. El tratamiento quirúrgico es bastan-
te efectivo. En la hipertrofia amigdalar y adenoidea, la simple extirpación
suele obviar el problema en más del 90 % de los casos. En ocasiones
puede ser necesaria la cirugía reconstructiva. El tratamiento con venti-
lación nocturna a presión positiva continua por vía nasal (CPAP) está
indicado en las enfermedades neuromusculares, malformaciones crane-
ofaciales no subsidiarias de tratamiento quirúrgico, y en los casos donde
la adenoamigdalectomía no ha tenido éxito. La traqueostomía es un tra-
tamiento excepcional, indicado en casos muy graves en los que no puede
practicarse tratamiento quirúrgico y haya fracasado la CPAP (3, 14-16).

Movimientos periódicos de las piernas
Son frecuentes durante toda la infancia y afectan a una o ambas
piernas. Se presentan de forma repetitiva durante el sueño NREM,
duran de 0,5 a 5 seg y ocurren en series de  tres o más separados
entre sí por intervalos de 5 a 90 seg. Pueden ser numerosos a lo largo
de la noche e inducir despertares nocturnos. En ocasiones se asocian
a la fibromialgia juvenil. Consisten en una dorsiflexión del pie, con
extensión del dedo gordo y a veces van acompañados de triple fle-
xión del miembro (3). Se dispone de criterios diagnósticos para la
edad pediátrica (tabla 3) (17, 18).

Síndrome de las piernas inquietas
Se caracteriza por una sensación de incomodidad en las piernas durante
el reposo, cuando el niño está sentado o acostado, experimentando sen-
sación profunda y desagradable de hormigueo que provoca la necesidad
irresistible de mantener las piernas en movimiento. A veces se produce
también dolor, frialdad y debilidad de las piernas, lo que impide conciliar
el sueño y ocasiona intensa fatiga. Los movimientos de las piernas son
más frecuentes en la primera mitad de la noche y durante la vigilia. Su
etiología se desconoce, sugiriéndose una alteración en el funcionamien-
to de las neuronas motoras o la reducción de la actividad dopaminérgi-
ca del SNC, posiblemente por interacción con opiáceos endógenos (3,
18). Por otro lado, existen evidencias a favor de una importante agrega-
ción familiar, extraídas de estudios de gemelos (19), invocándose un
patrón de herencia autosómico dominante o recesivo pseudodominante.

En dos estudios de genoma recientes se ha identificado una variante
del BTBD9 en el cromosoma 6p con implicaciones en el síndrome de
las piernas inquietas (18,19). La presencia de un alelo duplica el ries-
go para el trastorno y la presencia de dos alelos lo multiplica por 4
(20). De forma interesante los niveles séricos de ferritina se encuen-
tran disminuidos en un 13% en relación con cada alelo. Así, con esta
variación genética el riesgo para síndrome de piernas inquietas atri-
buible a la población es aproximadamente el 50%. 

El síndrome de las piernas inquietas y los movimientos periódicos de
las piernas no son procesos independientes. Po el contrario, la relación
entre ambos existe y es compleja. La mayoría de los individuos con sín-
drome de piernas inquietas tienen movimientos periódicos y éstos se
consideran un criterio de soporte diagnóstico tanto en niños como en
adultos. La alta prevalencia de la variante BTBD9 en el síndrome de
piernas inquietas que asocia movimientos periódicos de las piernas
sugiere que este constituye un fenotipo diferente al que no asocia
movimientos periódicos. De esta forma, el diagnóstico de movimientos
periódicos de las piernas en un niño pequeño debe de estimular la bús-
queda de un síndrome de piernas inquietas asociado y que no se ha
considerado previamente por limitaciones expresivas del niño (18).

Se ha señalado una mayor prevalencia de alteraciones cardiovascula-
res y consecuencias neurocognitivas adversas en ausencia de trata-
miento apropiado (21).

En niños con evidencia de depósitos de hierro bajos (niveles bajos de
ferritina y/o hierro séricos) puede obtenerse mejoría con tratamiento
con hierro A pesar de que no existe aprobación para su uso pediátrico,
existen evidencias de respuesta favorable con agentes dopaminérgicos
en ambas entidades. En este sentido, se ha señalado eficacia con levo-
dopa, ropinirol, pramipexol y pergolide. Otros fármacos como benzo-
diacepinas, gabapentina, agonistas adrenérgicos pueden ser de utili-
dad pero loos estudios en población pediátrica con escasos. Las medi-
das de higiene general de sueño no deben de ser desestimadas y pue-
den contribuir al reconocimiento de posibles factores desencadenan-
tes o agravantes (17, 21-23).

Despertares confusionales
Esta entidad puede ser confundida con el terror nocturno. Consisten en
despertares durante el sueño lento profundo, que acontecen en la pri-
mera parte del sueño. El niño se despierta desorientado y confuso, con
acciones inadecuadas, asustado y gritando, sin apenas componente
vegetativo. Su duración es corta y remite de forma espontánea, no
existiendo recuerdo del episodio. A diferencia de los terrores noctur-
nos, en que los síntomas se presentan de forma brusca y súbita, en los
despertares confusionales el curso sigue un patrón más gradual.
Afecta al 25 % de los niños, generalmente antes de los 5 años de edad,
y no suele requerir tratamiento. A edades más tardías pueden actuar
como factores precipitantes la privación de sueño, los trastornos del
ritmo circadiano, el tratamiento con fármacos psicotrópicos, las hiper-
somnias idiopáticas, las crisis de apnea de sueño, la hipertermia, la
actividad física excesiva y los estados de ansiedad (3, 11).

Sonambulismo
Se define como una deambulación nocturna inconsciente, recidivante,
no estereotipada, que no deja ningún recuerdo y que no es imputable
a una lesión orgánica. Aparece habitualmente entre los 4 y 14 años,
siendo más frecuente en los varones. Aproximadamente el 15 % de
todos los niños tienen algún episodio de sonambulismo; cuando exis-
ten antecedentes familiares la incidencia puede aumentar hasta el 50
% (3, 11, 23). En la mayoría de los casos se repite durante años, con
frecuencia constante, en las primeras horas de la noche y en fase III o
IV NREM, antes de la organización del primer período REM (3, 24). Se
pueden distinguir tres formas clínicas:

1. Sonambulismo simple. Aparece siempre en la primera mitad de la
noche, en la fase IV, de sueño lento profundo (3, 24). La mayoría de las
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veces el acceso es único y dura algunos minutos. El niño deambula algún
tiempo por su habitación o por la casa antes de volver a acostarse. Los
episodios son contados y desaparecen de forma espontánea al cabo de
algunos meses, o a lo sumo cuando se llega a la adolescencia. Esta forma
clínica parece ser bastante frecuente, pudiendo observarse en el 15 % de
los niños entre los 6 y los 12 años. Si se tiene en cuenta lo esporádico y
la brevedad de la crisis, así como su evolución espontánea hacia la cura-
ción, no suele ser necesario ningún tipo de tratamiento (25).

2. Sonambulismo con riesgo. Esta forma clínica es mucho menos fre-
cuente y no es más que una extensión del sonambulismo simple. Se
define por uno o varios de los siguientes criterios: frecuencia de los
accesos superior a 2 o 3 por semana, antecedentes familiares de
sonambulismo, realización de actividades peligrosas durante los acce-
sos, duración superior a algunos minutos, perturbación del entorno
social y, aunque infrecuente, posibilidad de fallecimiento (3, 24).

3. Sonambulismo terror. Es una forma clínica rara, que se expresa con
accesos espectaculares de sonambulismo en los que un terror nocturno
precede al inicio de las crisis. Puede terminar en cuanto el niño se levan-
ta de la cama, o bien se prolonga durante toda la deambulación, duran-
te la que el niño muestra signos de terror “grita, llora, tiene el rostro lleno
de espanto, con los ojos muy abiertos y sudoración profusa”. Los accesos
de sonambulismo pueden repetirse varias veces durante una misma
noche. Son frecuentes los antecedentes familiares de sonambulismo y se
asocia a un alto grado de ansiedad, carácter neurótico e inhibiciones
importantes. Esta forma de sonambulismo puede observarse desde los 3
años de edad y su evolución es larga, pudiendo persistir hasta la edad
adulta (3, 24). El sonambulismo con riesgo y el sonambulismo terror
requieren atención médica y terapéutica, puesto que los pequeños con-
sejos que se pueden dar a los padres tienen escasos efectos: evitar las
cenas abundantes, hablar al sonámbulo durante el acceso y darle de
forma suave pero firme las órdenes necesarias para que se vuelva a acos-
tar; detener y despertar al sonámbulo si está realizando una actividad
peligrosa, etc. Si los padres rechazan cualquier tratamiento, se deben
colocar dispositivos de protección en las ventanas y en los lugares donde
se encuentren objetos peligrosos (3). La amineptina es eficaz en el trata-
miento del sonambulismo con riesgo, a razón de 50 a 150 mg según la
sensibilidad del niño, administrada por la noche al acostarse de forma
seguida, durante 1 mes, con posterior interrupción progresiva en el plazo
de 2 semanas. Si no hay respuesta terapéutica, o esta es incompleta, o
cuando se trata de sonambulismo terror, la asociación a la amineptina de
una benzodiacepina, en especial el clobazam, en dosis de 5 a 20 mg por
la noche al acostarse, permite una curación total y definitiva en casi el
50 % de los casos y produce una importante mejoría en los restantes,
con una disminución en la frecuencia e intensidad de los accesos.

Terrores nocturnos
Son fenómenos asociados a las transiciones entre los estadíos NREM y
REM del sueño, en especial en las primeras horas de la noche. Se mani-
fiestan sobre todo entre los 18 meses y los 5 años de edad y tienden a
ir disminuyendo de forma gradual, pudiendo persistir en la mitad de los
casos a los 8 años y en un tercio en la adolescencia (3, 11). En las fases
III y IV de sueño NREM se produce un alertamiento parcial tras el cual
el niño se incorpora en la cama o sale de ésta mientras grita o llora con
expresión de terror. No responde a los requerimientos ni intentos de
calmarlo o contactar con él, mantiene los ojos muy abiertos y está
sudoroso, taquicárdico y polipneico, traduciendo además vivencias ate-
rradoras, de tipo alucinatorio y centradas en los objetos de la habita-
ción. Puede pronunciar palabras y hacer ademanes de autodefensa. El
episodio pocos minutos tras los que se reanuda el sueño normal. A dife-
rencia de las pesadillas no existe recuerdo posterior del episodio.  En
general su carácter benigno justifica la abstención terapéutica pero
ésta puede ser necesaria en casos con clínica muy expresiva. Se ha
señalado que el despertar anticipado por los padres, 20-30 minutos
antes del presumible inicio del episodio, puede a medio plazo variar la
transición NREM a REM y disminuir la probabilidad de presentación de

los terrores nocturnos. En situaciones específicas también puede utili-
zarse benzodiacepinas a bajas dosis antes del inicio del sueño.

Patrones de conducta repetitiva durante el sueño. 
Se conoce un grupo amplio de conductas repetitivas y rítmicas que se
desencadenan al inicio del sueño. Algunos lactantes o niños pequeños
exhiben parpadeo o sacudidas cefálicas en “no”, posturas bizarras con
extensión de tronco, movimientos masturbatorios o flexiones cervicales
recurrentes. Es más frecuente en niños mayores, en general a partir de
los 2 años de edad, en quienes se manifiestan por movimientos repetiti-
vos rítmicos de la cabeza en sentido anteroposterior o laterolateral
(head-banging), circulares (head-rolling) o de todo el cuerpo (body roc-
king). El head banging es el más frecuente pero la gama de expresión de
los movimientos es muy amplia (3, 11, 26). Así, en ocasiones los movi-
mientos pueden tener más extensión, como balanceo de todo el cuerpo
sobre la espalda o vaivén de adelante hacia atrás; la cabeza puede llegar
a golpear regularmente la cabecera de la cama, o la propia cama puede
desplazarse hasta chocar contra la pared de la habitación, produciendo
un ruido rítmico. Aparecen en la fase de adormecimiento o en sueño
NREM ligero. Su curso natural es muy variable  pueden persistir durante
muchos años. En la literatura médica se asocian con relativa frecuencia
a trastornos de conducta, aunque también se pueden observar en niños
normales. Por regla general estas ritmias son de breve duración y ceden
cuando se ha conciliado el sueño, pero pueden resultar difíciles de sopor-
tar, no sólo porque despiertan a los padres y ocasionalmente a los veci-
nos, sino, sobre todo, porque pueden llegar a ser irritantes (3, 24). En su
origen se ha sugerido una posible influencia de una carencia afectiva, un
retraso en el desarrollo psicomotor o una inmadurez global.  En general
no es necesario ningún tratamiento y en las situaciones específicas que
lo requiera éste no es sencillo. Se suele acudir al médico sólo cuando las
ritmias son ruidosas y molestan a la familia o a los vecinos. En tal caso,
el mejor método para limitar el fenómeno de resonancia será que el niño
duerma sobre un colchón en el suelo. La utilización transitoria (2-3
semanas) de 1-4 gotas –en función de la edad- de solución de levome-
promazina al 4% o de alguna benzodiacepina puede resultar eficaz. 

En los últimos años, se ha llamado la atención sobre el denominado
“Binkie-flutter” o flutter del chupete, caracterizado por un movimien-
to de temblor rápido y de muy escasa amplitud del chupete que sigue
a movimientos habituales de succión vigorosa del mismo; se acompa-
ña de movimientos de frunción de los labios y de un cese del movi-
miento corporal. Tiene lugar cuando el bebé está despierto y tranqui-
lo y se repite en secuencias que pueden incluir un patrón de “succión
vigorosa-pausa-flutter-pausa” de forma repetida en la fase que prece-
de a la conciliación del sueño (27).

Somniloquio
Es una de las parasomnias más comunes y con frecuencia se asocia al
sonambulismo. Afecta al 15 % de los niños en edad escolar. Se mani-
fiesta por la emisión de palabras aisladas o hasta frases completas con
mayor o menor coherencia y elaboración. Si existen movimientos
acompañantes éstos suelen ser escasos y no se guarda recuerdo del
episodio Existe amnesia del episodio pronunciamiento de frases o pala-
bras incoherentes e ininteligibles, que pueden tener una relación con
vivencias del día anterior. Los movimientos corporales acompañantes
son escasos y, si existen, nunca son agitados. El niño no guarda recuer-
do de ello al día siguiente. Son inocuos, pueden estar desencadenados
por situaciones de estrés y a veces versan sobre experiencias del día
anterior.  No suelen tener más repercusión que las molestias que pue-
dan ocasionar a las personas que comparten la habituación (3). 

Mioclonías hipnagógicas o mioclonías fisiológicas del sueño. 
Representan en realidad manifestaciones fisiológicas y se presentan
prácticamente en todos los individuos. Habitualmente consisten en
sacudidas aisladas y bruscas, asimétricas y distales de una extremidad,
pero pueden presentarse también a nivel axial. Puedes ser muy intensas
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y conllevar un despertar brusco con llanto y/o caída de la cama. En niños
mayores o adultos pueden percibirse como una sensación de caída 

Aparecen de forma habitual a partir de los 3 años de edad, en el
momento de paso brusco del estadio III al I NREM (3,11). Su reconoci-
miento permite dar una explicación al niño o a los padres preocupados.

Pesadillas
Se trata de ensoñaciones inquietantes que aparecen en fase REM y
que pueden ser rememoradas en vigilia. Suelen ir precedidas de fenó-
menos vegetativos menos intensos que en los terrores nocturnos. Si el
niño se despierta, reconoce lo que está ocurriendo a su alrededor y a
las personas de su entorno. Este último aspecto generalmente basta
para serenarlo y se vuelve a dormir fácilmente sin la ayuda de sus
padres. Se presentan a cualquier edad, pero su aparición es más pre-
ocupante para los padres de los niños pequeños, que no saben distin-
guir el sueño de la realidad, lo que puede inducir un rechazo a irse a
la cama para dormir (3, 11, 28).

Bruxismo
Se caracteriza por un “rechinamiento” de dientes, debido a una activi-
dad rítmica de los músculos maseteros, que se puede manifestar en
todas las fases del sueño, pero especialmente en estadio II NREM. A
veces es muy intenso y audible a distancia. El niño despierta con dolor
facial a nivel de maseteros. Puede provocar a la larga un desgaste
importante de los dientes y en particular de los molares. Aunque habi-
tual en niños con retraso global del desarrollo o discapacidad intelec-
tual grave, puede estar presente en niños normales como evento breve
y pasajero. Su frecuencia llega a alcanzar el 15% y puede ser de carác-
ter familiar (3,28). 

Mioclonías neonatales benignas del sueño
Constituyen un proceso de fácil reconocimiento clínico y su importan-
cia radica en la posible confusión con crisis de base epileptógena. Se
inician en el período neonatal, a veces ya el primer día de vida y se pre-
sentan en forma de sacudidas repetitivas, a veces con un patrón agru-
pado rítmico o arrítmico con una frecuencia de batido entre 1-15 por
segundo y siguiendo una distribución focal, multifocal o generalizada.
De forma habitual se localizan a nivel distal en extremidades superio-
res pero pueden presentarse en tronco, cara y musculatura abdominal.
No ceden con maniobras de contención; se inician en general muy
próximas a las tomas y en relación con el inicio del sueño que sigue a
éstas. En ocasiones pueden ser estímulo-sensibles, de tal modo que el
balanceo de la cuna o del niño en el regazo de la madre o cuidadora
puede provocar su aparición (29).  Desaparecen siempre al despertar-
se. Su frecuencia puede aumentar en relación con ejercicio físico pre-
vio, ingesta de café o estrés. En general disminuyen en intensidad a
partir del segundo mes de vida y habitualmente desaparecen antes de
los 6 meses. El examen neurológico y el EEG crítico son normales y no
precisan tratamiento (3,11,  26, 29).
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Tabla 1. Trastornos del sueño más frecuentes en la edad pediátrica

(Tomado de la Clasificación Internacional de los Trastornos del sueño
revisada) (2)

Tabla 2.- Causas principales de apnea en la edad pediátrica (11)

Periodo neonatal e infancia
Apneas secundarias a procesos neuropatológicos agudos

Encefalopatía hipóxico-isquémica

Traumatismo espinal

Convulsiones neonatales e infantiles

Apneas secundarias a procesos neuropatológicos crónicos   

Malformaciones del SNC

Síndrome de Joubert

Malformación Chiari II

Síndrome de Dandy-Walker

Malformaciones periféricas

Parálisis de cuerdas vocales

Síndrome de Moebius

Síndrome de Pierre Robin

Hiperecplexia

Trastornos neuromusculares

Distrofias musculares congénitas

Miopatías congénitas

Atrofia muscular espinal

Hipoventilación alveolar central congénita

Enfermedades metabólicas

Hipoglucemia

Acidurias orgánicas

Hiperglicinemia no cetósica

Síndrome de Leigh y otras enfermedades mitocondriales

Alteraciones gastrointestinales

Reflujo gastroesofágico

Hernia de hiato

Niños mayores
Síndrome de Rett

Encefalopatía familiar con respiración periódica permanente

Enfermedades neuromusculares

Enfermedades del SNC

Epilepsia (crisis aisladas o estatus)

Encefalopatía mitocondrial con apnea de sueño

Síndrome de apnea obstructiva durante el sueño

Apnea obstructiva secundaria a hipertrofia amigdalar

Apnea central de causa desconocida

Obesidad (síndrome de Pickwick)

Enfermedades pulmonares, en especial bronquiolitis

Otras causas comunes con mecanismo no elucidado
Apnea de la prematuridad

Episodios aparentemente letales

Tabla 3.- Criterios diagnósticos para el trastornos de movimientos
periódicos de las piernas (PLMD)

PLMS: movimientos periódicos de las piernas durante el sueño

PLMD: Trastorno de movimientos periódicos de las piernas

Tabla 4. Criterios para el diagnóstico de síndrome de las piernas inquietas
en niños y adolescentes (2003). Síndrome de piernas inquietas definitivo
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DISOMNIAS PARASOMNIAS

Intrínsecas
Narcolepsia
Síndrome de apneas obstructivas del
sueño
Movimientos periódicos de las piernas

Extrínsecas
Trastorno ambiental
Trastorno del establecimiento de límites
Trastorno de las asociaciones al inicio
del sueño
Trastornos del ritmo circadiano
Retraso en la fase de inicio del sueño

Del despertar
Despertares confusionales
Sonambulismo
Terrores nocturnos

De la transición sueño-vigilia
Movimientos rítmicos del sueño
Somniloquios
Mioclonías del sueño

Asociadas al sueño REM
Pesadillas

Otras
Bruxismo
Enuresis
Ronquido primario
Muerte súbita del lactante
Mioclonías neonatales benignas

Criterios para el diagnóstico de PMLD
La polisomnografía muestra movimientos repetitivos y muy estereotipados de
las piernas, con las siguientes características:
Duración de 0,5 a 10 segundos
Mínima amplitud de 8 microV sobre el EMG de reposo
Secuencias de 4 o más movimentos
Separación por intervalos de mas de 5 seegundos (desde el comienzo del
movimiento del miembro hasta el comienzo del movimiento del miembro) y
menos de 90 segundos (típicamente hay un intervalo de 20-40 seg).
El índice PLMS excede 5/h in los casos pediátricos y 15/h en la mayoría de los
casos de adultos
Existe una alteración clínica del sueño o quejas de fatiga diurna
Los PLMS no pueden explicarse mejor por otro trastorno del sueño, trastorno
médico o neurológico, trastorno psiquiátrico, uso de fármacos, abuso de sus-
tancias 

Criterios para el diagnóstico de Síndrome de piernas inquietas definitivo en
niños (2-12- años)
Necesarios todos los 4 criterios esenciales en el adulto
1.- Urgencia por mover las piernas
2.- Urgencia por el movimiento empieza o empeora cuando está sentado o
tumbado
3.- La urgencia por el movimiento empeora por las tardes o noche respecto al
dia o solo ocurre durante la tarde o la noche

Y
El niño usa sus propias palabras para describir el disconfort en las piernas
.-Ejemplos de expresiones según edad: daño, cosquillas, hormigueo, gusano,
arañas, electricidad, querer correr, mucha energía en la piernas

O
2 ó 3 de los siguientes criterios de apoyo
Trastorno del sueño inapropiado para la edad

. Síndrome depiernas inquietas en padre o hermano

. Estudio de sueño que documenta un índice PLM mayor o igual a 5/hora de sueño

Criterios para el diagnóstico de Síndrome de piernas inquietas definitivo en
adolescentes (12-18- años)
Son necesarios los 4 criterios de adulto

Para todos: el proceo no se explica mejor por otro trastorno del sueño, trastorno
médico o neurológica, trastono mental, uso de fármacos o abuso de sustancias
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TRASTORNOS DEL SUEÑO Y SU RELACIÓN CON LA EPILEPSIA
Y EL TRASTORNO POR DÉFICIT DE ATENCIÓN E HIPERACTIVIDAD
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Alteraciones del sueño en niños con epilepsia
Existe una interacción importante entre la epilepsia y el sueño, ya que
este último tiene influencia en el momento de iniciación, la frecuencia
y las características de las crisis, así como los hallazgos electroencefa-
lográficos. Es bien conocido clásicamente que hasta el 80% de las cri-
sis se producen sobre todo durante el sueño o al despertar del sueño
(1,2). Incluso las descargas electroencefalográficas interictales también
son mucho más prevalentes durante el sueño y más que los eventos
ictales. No todas las fases de sueño afectan por igual la probabilidad
de crisis y es sobre todo el sueño NREM el que activa las descargas EEG
patológicas y la probabilidad de crisis, mientras que el sueño REM
parece ejercer un efecto protector con escasas descargas y en todo
caso sólo focalizadas. Aunque el mecanismo por el cual las distintas
fases de sueño favorecen o protegen la aparición de actividad epilep-
tiforme es desconocido, parece que la desincronización de la fase REM
y la sincronización de la fase NREM podrían justificar esta relación.

Las crisis epilépticas en relación con su aparición durante el ciclo vigi-
lia-sueño se clasifican en crisis nocturnas, diurnas, o del despertar.
Existen algunas crisis llamadas difusas por aparecer tanto en vigilia
como en sueño. Las crisis del sueño tienen tres picos principales de
aparición: al inicio del sueño entre 10-11 PM, a media noche y otro 1-
2 horas antes del despertar (4-5 AM). Así, los distintos síndromes epi-
lépticos pueden clasificarse según su relación con el ciclo vigilia sueño
de forma que existen epilepsias puras del sueño, con muy bajo riesgo
de crisis diurnas (3), síndromes epilépticos difusos cuyo perfil se modi-
fica respecto al de vigilia y epilepsias del despertar.

EPILEPSIAS DEL SUEÑO
Estos tipos de epilepsia no sólo presentan crisis nocturnas sino que
característicamente el EEG se activa durante el sueño de forma que se
obtienen trazados con abundantes descargas interictales.

Epilepsia Primaria Generalizada
El 50% de pacientes con crisis generalizadas tónico-clónicas tienen
crisis únicamente nocturnas. Algunos autores han encontrado hallaz-
gos EEG muy diferentes entre pacientes con crisis diurnas y noctur-
nas. En estos últimos la actividad interictal más característica era
actividad síncrona bilateral en forma de ondas agudas síncronas o
puntas temporales.

Epilepsia Infantil Benigna con punta rolándicas o centro temporales
Este síndrome típicamente infantil es considerado como el más fre-
cuente de los síndromes epilépticos de susceptibilidad a crisis en la
infancia. Comienza entre 1-14 años, el 75% de casos entre 7-10 años,
predomina en varones y la prevalencia global del trastorno en niños de
1-15 años con crisis es del 15%. Típicamente estos niños tienen crisis
de predominio nocturno, de tipo focal con síntomas orofaciales predo-
minantes, hipersalivación o síntomas sensitivos unilaterales. La activi-
dad característica EEG que lo define consiste en descargas asimétricas
de puntas en regiones rolándicas durante el sueño NREM.

Síndrome de Panayiotopoulos
Se trata de un síndrome de susceptibilidad a crisis epilépticas focales,
principalmente autonómicas y status autonómicos (5). Típicamente los
niños con este síndrome presentan un cuadro autonómico nocturno
consistente en náuseas y vómitos asociado a desviación ocular unila-
teral. La conciencia y el habla están conservados como norma general,
al inicio de la crisis y durante la misma y es capaz de indicar que se
encuentra mal y se muestra pálido. Debido a ello se trata de un sín-
drome de difícil diagnóstico. Para llegar al mismo es necesario realizar
un registro durante el sueño dónde aparecen descargas multifocales
de puntas principalmente en regiones temporo-occipitales.

Estado de mal epiléptico durante el sueño lento
Este síndrome se define por las anormalidades típicas (4) durante la
fase de sueño lento consistente en la sustitución de la actividad de
sueño normal en esta fase por descargas de punta onda lenta durante
más del 80% del trazado. Presenta tres fases evolutivas:

1. Primer Estadio: previa al hallazgo de punta onda continua durante
el sueño lento: El niño puede tener una crisis que en el 50% de casos
será nocturna y en el 40% convulsiones unilaterales y muchas veces
largas (más de 30 minutos) También pueden ser focales simples, clóni-
cas, complejas, ausencias mioclónicas y tónico-clónicas generalizadas.
En esta fase el EEG muestra puntas multifocales y descargas bisíncro-
nas generalizadas de puntas o punta onda.

2. Segundo Estadio: aparición de la actividad típica de punta-onda con-
tínua durante el sueño lento. Sucede al cabo de 1-2 años de la prime-
ra crisis. Suele ir asociado a un deterioro de la actividad intelectual. Las
crisis convulsivas son habitualmente nocturnas. El declive neuropsico-
lógico se relaciona con el predominio de las descargas EEG en áreas
frontales y prefrontales dando lugar a un síndrome del lóbulo frontal.

3. Tercer Estadio: se caracteriza por la desaparición de crisis y la mejo-
ría del EEG de forma progresiva. También mejora el deterioro neurop-
sicológico pero siguen existiendo las secuelas del deterioro.

Epilepsia frontal nocturna autosómico dominante
Se trata de un síndrome genético con una penetrancia del 70%.
Típicamente se manifiesta durante el sueño casi todas las noches con
acúmulos breves de 20-50 segundos de crisis motoras hiperquinéticas
y/o distónicas con o sin manifestaciones tónicas. Estas crisis se originan
en el área suplementaria sensitivo-motora. El comienzo de las crisis es
súbito y el estado postictal es normal. A veces sólo se manifiestan como
despertares paroxísticos durante una fase NREM de sueño. Casi un 70 %
tiene auras psíquicas autonómicas, sensitivas o somatosensoriales.

EPILEPSIAS DEL DESPERTAR
Las epilepsias generalizadas primarias del despertar presentan descar-
gas de punta onda al despertar, poli-punta-onda y poli-punta según el
tipo de crisis que predomine con un predominio prefrontal medio en
los tres tipos de desórdenes epilépticos en que predominan las crisis al
despertar: crisis generalizadas tónico-clónicas, ausencias y el mioclo-
no juvenil benigno.

EPILEPSIAS DIFUSAS

Síndrome de West
Este síndrome es una encefalopatía epiléptica edad dependiente (entre
6 meses-12 meses) que resulta de múltiples y diversas causas. Se carac-
teriza por un tipo único de crisis denominado espasmo epiléptico con-
sistente en la flexión de cabeza tronco y miembros y un patrón caracte-
rístico (5) en el EEG llamado hipsarritmia. Este trazado que consiste en
una profunda desorganización de la actividad bioeléctrica cerebral con
aparición de puntas y ondas lentas de tipo delta distribuidas de forma
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generalizada. Cambia durante el sueño y produce un patrón fragmenta-
do muy llamativo. Las crisis tienen una predilección por los periodos de
somnolencia del lactante presentándose en salvas durante los mismos.

Síndrome de Lennox-Gastaut
La mayor parte de autores aceptan dentro de la definición de Lennox-
Gastaut la siguiente tríada (7):

1. Al menos dos tipos de crisis diferentes entre crisis tónicas, atónicas,
crisis de ausencias atípicas. Algunos autores consideran que las crisis
de ausencia atípicas son esenciales para el diagnóstico, mientras que
otros piensan que son las crisis tónicas. Las crisis mioclónicas no son
imprescindibles para el diagnóstico pero pueden presentarse.

2. Descargas de punta-onda lenta generalizadas. Aunque todos están
de acuerdo con ello, algunos consideran que los brotes de actividad
rápida episódica es un requerimiento esencial.

3. Alteración intelectual. Aunque estudios recientes dan ejemplos de
que esto no es un prerrequisito.

La influencia del sueño en el síndrome de Lennox es bien conocida de
forma que en las fases de sueño NREM predominan las crisis tónicas,
siendo las crisis más características de este síndrome. Pueden incluso
aparecer cientos de crisis de este tipo durante el sueño. Nunca ocurren
en el sueño REM. Además en las etapas iniciales del síndrome de
Lennox, aparecen crisis tónicas al despertar.

Alteraciones del sueño en niños con trastorno por déficit de aten-
ción e hiperactividad
El trastorno por déficit de atención e hiperactividad presenta una ele-
vada prevalencia en la población infantil, que se cifra en torno al 5-7
%. Sus síntomas producen gran discapacidad en los niños que lo pade-
cen, produciendo una alteración significativa tanto a nivel educativo
como emocional y familiar. Su carácter crónico, pues se estima que
hasta un 60-80 % de los niños pueden continuar presentando sínto-
mas en la adolescencia, hace que una intervención precoz y eficaz
evite una mala evolución en muchos casos. De hecho, la comorbilidad
en el TDAH es la norma más que la excepción, estimándose que hasta
el 51 % de los niños y el 77 % de los adultos presenta otro trastorno
asociado. Entre los más frecuentes, se citan: trastorno de ansiedad,
trastorno depresivo mayor, trastorno oposicionista desafiante, trastor-
no disocial, trastornos del aprendizaje, trastorno bipolar, síndrome de
Gilles de la Tourette, abuso de sustancias y trastornos del sueño.

Los trastornos del sueño en pacientes con trastorno por déficit de
atención e hiperactividad (TDAH) constituyen una comorbilidad fre-
cuentemente observada, hasta el punto de que las antiguas clasifica-
ciones incluían estos trastornos como rasgo diagnóstico distintivo. De
hecho, se cree que los trastornos del sueño pueden influir en la sinto-
matología del TDAH observada durante el día (8).

Los trastornos del sueño, por su frecuencia en los niños con TDAH,
deberían ser explorados de manera sistemática, ya que su tratamiento
y mejoría, influye de manera positiva en el curso de la enfermedad, y
disminuye las necesidades de fármacos psicoestimulantes.  Por otra
parte, es posible que algunos niños diagnosticados de TDAH sufran en
realidad un trastorno del sueño, como el  síndrome de apneas-hipop-
neas, el síndrome de piernas inquietas o el síndrome de movimientos
periódicos de las extremidades, y cuya sintomatología diurna sea
indistinguible de la de  un TDAH.

En el presente artículo vamos a explorar tres aspectos relacionados
con los trastornos del sueño en el TDAH: por un lado, los problemas de
sueño referidos por los padres, mediante el uso de diversos modelos de
entrevista clínica y escalas; por otro, los registros neurofisiológicos lle-
vados a cabo en estos niños; por último, los trastornos específicos del
sueño que de una manera más frecuente se asocian en este trastorno.
Para finalizar, valoraremos el efecto de la medicación usada en el
TDAH sobre el sueño, y el uso de melatonina como inductor del sueño.

Problemas referidos en estudios epidemiológicos
Las encuestas realizadas a padres muestran una prevalencia 2-3 veces
superior de problemas de sueño en niños con TDAH comparados con
controles. Los niños con TDAH presentan dificultades para irse a la
cama y conciliar el sueño, hecho referido por el 25-50 % de los padres
en una consulta habitual (9). También se describen dificultades para
despertarse por la mañana y mantener un grado de alerta adecuado
durante el día, fundamentalmente en tareas que requieran estar largo
rato sentado o realizar actividades rutinarias. Esto último, que ocurre
de manera exagerada en la narcolepsia, ha llevado a algunos autores
a plantear la hipótesis de que en el TDAH pudiera existir un cierto
grado de “narcolepsia límite”, que fuera la razón de su necesidad
imperiosa de mantenerse activos o cambiar de actividad constante-
mente. Por otro lado, no debemos de dejar de tener en cuenta que
algunos niños con narcolepsia pudieran estar erróneamente diagnos-
ticados de TDAH (10).

Entre las quejas referidas más frecuentes, destacan el insomnio, los
terrores nocturnos, el sonambulismo, las pesadillas y el ronquido (11).

Estudios neurofisiológicos
Los estudios neurofisiológicos en niños con TDAH resultan complejos,
por la necesidad de retirar la medicación, emparejar con controles
sanos y descartar comorbilidades. Además, el efecto laboratorio hace
que en ocasiones los resultados sean contradictorios. Así, mientras
algunos estudios han encontrado una disminución del sueño REM y
una disminución del sueño total en niños con TDAH, otros estudios
demuestran un incremento del sueño REM y un tiempo total de sueño
aumentado (12). Una reciente revisión sistemática, en la que se con-
trolaban factores de confusión como los criterios diagnósticos de
TDAH, los trastornos comórbidos y la medicación, no mostraba dife-
rencias significativas en la latencia del sueño y la arquitectura del
mismo en niños con TDAH versus niños sanos (13).

Trastornos específicos del sueño
El TDAH se asocia a una mayor prevalencia del síndrome de movimien-
to periódico de las extremidades (SMPE), del síndrome de piernas
inquietas (SPI) y del síndrome de apnea obstructiva del sueño (SAOS). 

El SMPE se caracteriza por los movimientos repetidos e involuntarios
de las extremidades durante el sueño, mientras que el SPI se caracte-
riza por el movimiento voluntario de las piernas en respuesta a una
sensación de disconfort, que ocurre durante la vigilia, generalmente
hacia el final de la tarde. Ambos trastornos comportan una fragmen-
tación del sueño y una mayor somnolencia diurna. Un metanálisis
reciente ha demostrado una mayor prevalencia de SMPE en niños con
TDAH respecto a controles. Aunque los mecanismos no quedan del
todo claros, parece involucrarse una deficiencia de dopamina así como
bajos niveles de ferritina.

Además de que se ha observado una relación entre el SAOS y el TDAH,
no debemos olvidar que los niños con SAOS (sin TDAH acompañante)
a menudo presentan síntomas diurnos similares a estos niños. El ron-
quido, síntoma predominante en el SAOS, también es muy frecuente
en niños con TDAH. Por eso es importante explorar el ronquido y la
hipertrofia de amígdalas y adenoides en niños con síntomas de TDAH,
pues en ocasiones corrigiendo el trastorno del sueño se puede mejorar
la sintomatología diurna. No obstante, un reciente metanálisis mues-
tra una mayor prevalencia de SAOS en niños con TDAH (14).

Efectos de la medicación sobre el sueño
Existen pocos estudios que evalúan de manera sistemática el efecto de
las medicaciones usadas en el tratamiento del TDAH sobre el sueño. La
mayoría de estudios polisomnográficos realizados para estudiar la
arquitectura del sueño retiran la medicación al menos 7 días antes del
estudio para no interferir sobre los resultados. Un estudio reciente en
el que se evaluaba el efecto de atomoxetina y metilfenidato sobre el
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sueño, con un diseño cruzado, comparando atomoxetina dos veces al
día versus metilfenidato de liberación inmediata tres veces al día, mos-
tró una mayor de la latencia del sueño con metilfenidato, aunque a su
favor obtenía una mayor disminución de los despertares nocturnos.
También los padres refirieron una mejoría en las rutinas matutinas y
nocturnas con atomoxetina respecto a metilfenidato.

Uso de melatonina como inductor del sueño
El insomnio, como hemos visto, es una de las quejas más frecuentes en
relación al sueño en pacientes con TDAH. Aunque una buen higiene del
sueño y una terapia conductual constituye la primera aproximación
terapéutica, en ocasiones esta no es suficiente. Un estudio reciente en
el que se realizaba una revisión sistemática de la literatura, sobre el
uso de melatonina para el insomnio de inicio relacionado con TDAH,
mostró que la melatonina en niños de 6 a 14 años usada en dosis entre
3 y 6 mg mostró eficacia en el inicio del sueño (0.5-2 h), la duración
(0.3-1 h) y la latencia (20 min). No se observaron efectos adversos sig-
nificativos a corto plazo. La duración del tratamiento debe ser lo más
corta posible, retirando la medicación para reevaluar la necesidad de
la misma. Hacen falta estudios que evalúen el efecto de la melatonina
en la calidad del sueño y en la mejora de parámetros cognitivos y con-
ductuales durante el día (15).
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FALLO DE MEDRO EN EL LACTANTE
La evaluación del desarrollo ponderoestatural mediante curvas de cre-
cimiento constituye un elemento esencial en el seguimiento del esta-
do de salud de los niños tanto en atención primaria como en especia-
lizada. Podemos encontrar divergencias respecto a las curvas de refe-
rencia en ambas direcciones, estas situaciones requieren una evalua-
ción cuidadosa para determinar la etiología. Aunque la alteración
nutricional más prevalente en la infancia en el momento actual es la
obesidad, el denominado “fallo de medro” es un trastorno nutricional
muy frecuente en las consultas de pediatría.

Objetivos:
1. Identificar a los pacientes con fallo de medro según la definición
más aceptada

2. Identificar las variantes normales de crecimiento

3. Conocer las causas más frecuentes de este trastorno

4. Establecer los pasos diagnósticos y terapéuticos especialmente de
la etiología más frecuente (fallo de medro no orgánico)

CASO CLÍNICO
Niña de 10 meses de edad. Embarazo normal. Parto eutócico a la 41 S
EG. PRN 3,5 kg. TRN 49 cm.

Lactancia materna exclusiva desde el nacimiento hasta los 5 meses de
edad, comienza entonces diversificación alimentaria. En el seguimiento
en la consulta presenta peso en p50 hasta los 6 meses, a los 8 meses
peso 7 kg (p15), a los 10 meses peso 6,600 kg (<p3) (Curvas OMS 2006).
La longitud se encuentra en p50 hasta los 8 meses, a los 10 meses lon-
gitud 71 cm (p15-50). El PC se mantiene en p50 desde el nacimiento.

PREGUNTA 1 ¿COMO DEFINIRÍA LA SITUACIÓN NUTRICIONAL DEL
PACIENTE?
1. Presenta fallo de medro.

2. Podría tratarse de una variante normal del crecimiento tipo decele-
ración (catch-down) de crecimiento posnatal.

3. Podría tratarse de una variante normal del crecimiento tipo retraso
constitucional del crecimiento.

4. Todas son correctas.

Comentario
Aunque no hay una definición universalmente aceptada, el término
“fallo de medro” describe la situación clínica de un niño (menor de tres
años) cuya ganancia ponderal es significativamente inferior a la espe-
rada para un niño del mismo sexo, edad y etnia. En general el creci-
miento lineal y del perímetro cefálico o no se afectan o lo hacen en un

grado menor y de forma más tardía.  Esta situación podría conducir a
un retraso en la adquisición de logros neurológicos y/o sociales. Se han
propuesto definiciones más precisas según criterios antropométricos.

1. Peso menor de percentil 3 para la edad en al menos dos determi-
naciones distintas separadas 2-3 meses.

2. Peso menor del 80% del peso ideal para la talla (Indice de
Waterlow).

3. Caída de la curva de peso de al menos dos percentiles principales
a lo largo del tiempo. 

Sin embargo los criterios antropométricos no muestran una buena
concordancia entre sí, por lo que para el diagnóstico se precisa más de
un indicador, así como la evolución de un criterio en el tiempo (2-3
meses). Estos datos han de interpretarse en relación a factores gené-
ticos y ambientales (prematuridad, CIR…) que puedan influir en el cre-
cimiento del niño.

El peso es una medida que resulta de la combinación de la talla, masa
muscular, magra y grasa por lo que es menos directa que la talla en
cuanto a la evaluación del crecimiento. Sin embargo por su sencillez es
la medida más usada. ¿Qué constituye una tasa normal de crecimien-
to? Generalmente se asume que el crecimiento normal se da cuando se
hace siguiendo el percentil, pero hay que tener en cuenta que el peso
al nacer refleja el ambiente intrauterino y tiene limitado valor pronós-
tico. Algunos niños se desvían de su percentil inicial y esta situación
puede no ser patológica. Se conoce que un 5% de los lactantes a tér-
mino desciende un percentil desde el nacimiento hasta la 6ª semana de
vida. Un 5% desde las 6 semanas al año desciende 2 percentiles e inclu-
so un 1% desciende 3. Hasta el 20% de los niños sanos puede presen-
tar periodos de falta de crecimiento de hasta 3 meses. Por otra parte los
niños con percentiles bajos desde el nacimiento (<p3) pueden ser niños
constitucionalmente delgados o con talla baja genética.

Por tanto, la primera consideración ante un lactante con posible fallo
de medro es identificar las variaciones normales de crecimiento que
pueden agruparse en cuatro grupos fundamentales:

1. Talla baja genética o familiar.

2. Prematuridad.

3. Niños con retraso constitucional de crecimiento y desarrollo.

4. Catch-down de niños nacidos con pesos superiores a su potencial
genético.
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PRN Percentiles
paternos Progreso de percentiles

Talla baja genética Bajo o normal Bajos
Percentiles bajos pero no
suelen cruzar percentiles 

Antecedentes de
prematuridad

Normal para
edad corregida

Normales

Bajos si no se corrige la
edad pero sigue la curva,
puede experimentar
catch-up

Retraso constitu-
cional

Bajo o normal Normales

Puede existir un descenso
inicial en los primeros 6
meses y luego sigue per-
centiles

Catch-down
Por encima de
lo esperado

Normales
Descenso inicial en los pri-
meros 6-12 meses, luego
sigue percentiles
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En el caso que presentamos descartamos la prematuridad. Interrogamos
sobre los padres: Padre talla 175 cm, peso 70 kg, desarrollo y estirón
puberal a los 14 años; madre 165 cm, peso 56 kg,  menarquia 13 años.
No existen pues datos de probable retraso constitucional de crecimiento
o talla baja familiar. Por tanto los posibles diagnósticos son: Fallo de
medro y “catch-down”. Este último diagnóstico solo puede hacerse con el
tiempo, cuando observamos que el peso y la talla se ajustan a su percen-
til en situación ascendente y se han excluido otras causas. Asumimos que
nuestro paciente tiene fallo de medro, pero ello no supone un diagnósti-
co concreto sino una situación clínica por lo que ha de buscarse la causa. 

PREGUNTA 2. ¿CUÁL ES LA CAUSA MÁS FRECUENTE DE FALLO
DE MEDRO EN NUESTRO MEDIO?
1. Alergia a PLV

2. Enfermedad celiaca.

3. Enfermedades crónicas: cardiopatía, neuropatía.

4. Alteraciones en la interacción progenitor-hijo y en la conducta
alimentaria.

5. Infecciones de repetición.

Comentario
Clásicamente se ha dividido el fallo de medro en orgánico y no orgáni-
co. En el primer caso hay una enfermedad orgánica de base que origi-
na el problema. Cuando la causa no obedece a una enfermedad física
sino a alteraciones psicológicas, sociales, de relación madre-hijo o por
causas no conocidas se habla fallo de medro no orgánico. Se estima que
en nuestro medio hasta en el 85-90% de los niños que consultan por
esta causa no se encuentra causa orgánica. Estas categorías no son
excluyentes y a menudo coexisten en un mismo caso, de modo que no
es infrecuente que un niño con una enfermedad crónica (cardiopatía,
enfermedad metabólica…) desarrolle una alteración de la conducta ali-
mentaria. Esta clasificación está actualmente en discusión y se propo-
ne otra basada en la fisiopatología, teniendo en cuenta que varios
mecanismos fisiopatológicos pueden estar presentes en el mismo niño.

1. Ingesta de nutrientes insuficiente

a. Falta de apetito (anorexia).

i. Enfermedad crónica o anemia.

ii. Procesos infecciosos recurrentes (respiratorios, GEA).

iii. Trastorno psicosocial: Problemas de interacción padres-hijo y de
técnica alimentaria.

1. Anorexias infantiles.

2. Trastorno alimentario postraumático (tras atragantamiento, trau-
ma orofaríngeo…).

b. Falta de comida.

i. Tipo o volumen de comida no apropiado (fórmula diluida…).

ii. Pobreza.

iii. Maltrato infantil.

c. Dificultades mecánicas de alimentación: malformaciones orofaciales…

2. Incapacidad para utilizar los nutrientes ingeridos 

a. Malabsorción o maldigestión: fibrosis quística, enfermedad celia-
ca, enteropatía PLV, colestasis.

b. Pérdida excesiva de nutrientes.

i. Vómitos: enfermedad por reflujo gastroesofágico, enfermedad SNC
o metabólica, infecciones ORL de repetición, hipertrofia adenoidea

ii. Malabsorción, diarrea: enfermedad inflamatoria intestinal, sín-
drome de intestino corto.

iii. Pérdidas renales: diabetes melitus, diabetes insípida.

c. Uso deficiente de nutrientes.

i. Trastorno genético o cromosómico.

ii. Enfermedad metabólica.

iii. Trastorno endocrino.

iv. Infección congénita.

3. Aumento de las necesidades energéticas

a. Infección o inflamación crónica.

b. Hipoxemia (cardiopatía, neumopatía).

c. Hipertiroidismo.

d. Enfermedad oncológica.

En las sociedades desarrolladas en la actualidad las causas más fre-
cuentes de fallo de medro son las psicosociales, derivadas de altera-
ciones de la relación progenitor-hijo en cuanto a la alimentación.
Chatoor ha establecido una clasificación psicoevolutiva de las mismas:

1. Trastornos de la regulación (homeostasis): Se inicia a los 0 a 3 meses
de vida con dificultad para establecer tomas regulares y tranquilas.
Son niños irritables y difíciles de apaciguar con padres ansiosos, depre-
sivos que comprenden y responden mal a las necesidades del bebé.

2. Trastornos por alteración del vínculo de inicio a los 2-8 meses:
Vínculo inseguro con padres con respuesta caóticas e interacción
padres-hijos inadecuada.

3. Anorexia infantil: es un rechazo del alimento que se inicia en el
segundo semestre con la introducción de nuevos alimentos favoreci-
da por cambios en la vida cotidiana de los niños (asistencia a guarde-
ría, presencia de nuevos cuidadores…). En ocasiones se desencadena
por un factor concreto: infección banal, erupción dentaria, adminis-
tración de vacuna…No respetar esta falta de apetito puede conducir
a rechazo del alimento, del lugar y la persona asociada a la comida,
pudiendo convertirse en un hábito, especialmente si la respuesta es
forzar la alimentación.

El pediatra de Atención Primaria es el que detecta desde el primero
momento que el niño va dejando de medrar y observa su lenta curva
de crecimiento. Lo importante es distinguir entre aquellos niños
pequeños pero normales que solo necesitarán seguimiento, desmedi-
calizar y desdramatizar la situación y niños que precisan mayor aten-
ción ante el riesgo de presentar una enfermedad orgánica o poten-
cialmente grave. Con una etiología tan compleja y variada para rea-
lizar el diagnóstico es básica la realización de una historia clínica
completa que debe incluir:

1. Valoración de la ingesta. En la mayoría de los casos es suficiente con
una encuesta general en la que se indiquen frecuencia de consumo de
alimentos, aporte diario de agua, leche, zumos de frutas, exclusión de
grupos de alimentos por preferencia del niño o los padres, forma de
preparación de los biberones. En los casos más graves o con mala evo-
lución será necesaria una evaluación más precisa mediante (recuerdo
de 24 horas, cuestionario de frecuencia de consumo o registro de 3
días consecutivos) con objeto de estimar la ingesta calórica y de
macronutrientes.

2. Evaluación del comportamiento alimentario: donde, cómo, con
quién, qué comportamientos se producen durante las comidas, obser-
vación directa si es posible.

3. Historia médica pasada y actual: presencia de vómitos, diarrea, tos,
infecciones de repetición, fatigabilidad con las tomas. Anamnesis por
aparatos detallada. Antropometría al nacimiento.

4. Historia social: Con quién convive el niño, quien lo cuida, situación
socioeconómica, estabilidad

5. Historia familiar: desarrollo ponderoestatural de los padres, historia
familiar de fallo de medro, enfermedades psiquiátricas, capacidad
intelectual
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Un examen físico riguroso nos ayudará a descartar datos de organici-
dad y evaluar la repercusión nutricional. La evaluación nutricional
debe incluir curvas de peso, talla y perímetro cefálico para edad, sexo
y enfermedades específicas si existen (ej. Síndrome de Down). En niños
con antecedentes de prematuridad se debe valorar los parámetros
antropométricos en relación a la edad corregida (peso hasta los 24
meses, talla hasta los 40 meses y PC hasta los 18 meses). Existen diver-
sos índices nutricionales para clasificar la malnutrición, uno de los más
empleados es el índice de Waterlow:

Indice de Waterlow: 

Peso real (kg)___ x 100

Peso para la talla en p50

Normal 90%-115%, riesgo leve de malnutrición 80-90%, riesgo mode-
rado de malnutrición: 70-80%, riesgo grave de malnutrición <70%.

Este índice es muy útil para clasificar grupos poblacionales, en la eva-
luación clínica de un paciente particular es valioso para cuantificar la
evolución en el tiempo. 

Debemos valorar masa y tono muscular, distribución del panículo adi-
poso, Otros datos fundamentales del examen físico son la presencia de
rasgos dismórficos, signos de maltrato, datos de enfermedad cardiaca o
respiratoria o abdomen distendido por malabsorción u organomegalia. 

CASO CLÍNICO
Los padres refieren que durante la lactancia la niña tomaba bien y
parecía quedarse satisfecha. A los 5 meses se introdujo papilla de
fruta, a los 5 meses y medio leche de continuación con cereales sin
gluten, 6 meses puré de verdura y carne, 7 meses cereales con gluten.
A los 6 meses inició guardería y tras episodio de infección respiratoria
comienza a rechazar las tomas. Esta situación preocupa mucho a los
padres y procuran que coma “de cualquier manera”. La distraen con
juegos, canciones, videos, la alimentan en distintas habitaciones. La
fuerzan a tomar y en ocasiones vomita inmediatamente a la toma. La
ofrecen biberón tras casi cada comida porque es lo único que parece
tomar y ha rechazado los otros alimentos que han intentado introdu-
cir. Los padres están muy angustiados y “temen” la hora de la comida
porque se convierte en una lucha.. Actualmente (10 meses) en un día
cualquiera toma: 

Al desayuno 100 ml de leche con 3 cacitos de cereales, a la comida
un potito o triturado de aproximadamente 200g de verdura con
carne, merienda: 1 yogur, cena: 100 ml de leche con 3 cacitos de
cereales (aproximadamente 450 kcal: 68 kcal/kg/día). La toma que
mejor hace es la comida (en la guardería). Ha presentado además
varias infecciones respiratorias y dos episodios de otitis con mayor
disminución del apetito. 

No presenta vómitos, las deposiciones son normales. Su desarrollo psi-
comotor es normal.No tos crónica ni fatigabilidad con la ingesta.

Examen físico: Peso: 6,600 kg (<p3), longitud 71 cm (p15-50). PC: 38,6
cm (p50). Indice de Waterlow: 80%. BEG, no signos dismórficos.
Coloración normal de piel y mucosas. Bien hidratada. Disminución de
panículo adiposo, y masa muscular en glúteos con pliegues redundan-
tes. Pelo algo ralo. ACP normal. Abdomen blando, depresible, no dis-
tendido, no visceromegalias. ORL normal. Neurológico normal.

PREGUNTA 3. ¿QUÉ PRUEBAS COMPLEMENTARIAS INDICARÍA?
1. Niveles de vitaminas liposolubles.

2. Test del sudor.

3. Hemograma, bioquímica básica con metabolismo del hierro.

4. Serología enfermedad celiaca.

5. 3 y 4 son correctas.

La historia clínica referida indica la existencia de una alteración en la
interacción padres-hijo en cuanto a la conducta alimentaria, pudiendo
ser clasificado como un caso de anorexia infantil. En el examen físico
se aprecian datos de malnutrición, sin ningún signo específico de enfer-
medad de base.  Las pruebas complementarias en este contexto tienen
dos objetivos principales: evaluar la repercusión nutricional y contribuir
al diagnóstico de una patología orgánica. En ausencia de síntomas o
signos clínicos indicativos de enfermedad orgánica es muy poco proba-
ble que los datos de laboratorio ayuden al diagnóstico. Para completar
la valoración nutricional es útil la realización de hemograma, bioquími-
ca general (glucosa, proteínas totales, albúmina, transaminasas, creati-
nina, ferritina, hierro, colesterol, triglicéridos, iones). En nuestro caso se
debe descartar enfermedad celiaca ya que es altamente prevalente y
con frecuencia no presenta síntomas gastrointestinales evidentes, sien-
do el fallo de medro uno de los signos principales. 

PREGUNTA 4 ¿QUÉ TRATAMIENTO INDICARÍA?
1. Reeducación de los hábitos alimentarios.

2. Estimulantes del apetito.

3. Nutrición enteral nocturna.

Dieta hipercalórica (mediante alimentos naturales, módulos nutricio-
nales…)

5. 1 y 4 son correctas

CASO CLÍNICO: Aportamos recomendaciones de comportamiento ali-
mentario tras varias sesiones con los padres, que van siendo progresi-
vamente más receptivos a las mismas. La estimación inicial de aporte
calórico para catch-up es:

Kcal/kg/día = kcal para el peso/edad (kcal/kg/día) x kg ideales para la edad

Peso actual (kg)

Peso actual: 6,600 kg (<p3), peso ideal: 8,250 kg

Kcal /kg para peso/edad: 105 kcal/kg/día

Kcal/kg/día = 105 x 8,250  = 131 kcal/kg/día   131 x 6,6 = 864 kcal/día,

6,6

Proponemos dieta hipercalórica mediante alimentos naturales y
módulos nutricionales. 

Las bases del tratamiento de la anorexia infantil son el asesoramiento
nutricional, la modificación del comportamiento alimentario y asistencia
psicosocial según los recursos disponibles en nuestro medio. La interven-
ción nutricional debe ser lo más precoz posible, ya que reduce la ansiedad
materna y el círculo vicioso ansiedad-anorexia. En cuanto a la prevención
es preciso insistir en pautas de educación nutricional en el periodo del pri-
mer año de vida en el que el niño se adapta a nuevos sabores y texturas.

Cuando no existe buena evolución o existe patología psiquiátrico-
social más grave puede ser necesaria la intervención de un equipo
multidisciplinar que incluya pediatra, enfermera, nutricionista, traba-
jador social y psicólogo/psiquiatra. 

1. Normas para la modificación del comportamiento alimentario

Sustituir el enfrentamiento y la hostilidad por la indiferencia hacia el
síntoma

- No forzar nunca el apetito del niño

- Excluir cualquier alimento rechazado con frecuencia

- Dar cantidades algo inferiores a las que habitualmente acepta el
niño e ir aumentándolas a medida que recupera el apetito

- Presentar los alimentos en un orden preestablecido y retirarlos en
cuanto son rechazados y pasar al siguiente plato, sin ser reemplaza-
do por otros alimentos. 
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- Dejar de emplear la fuerza, los trucos y los juegos para que coma.
No premiar ni castigar con cosas de comer.

- Abstenerse de hablar del tema comidas delante del niño, como si
eso no interesara a nadie.

- La separación de su entorno no es conveniente, se trata de curar al
niño en su ambiente familiar.

Se debe dar consejo nutricional a la familia sobre la cantidad, tipo y pre-
paración de los biberones o de los distintos alimentos. Para la recupera-
ción del crecimiento se necesitan aportes calóricos y proteicos mayores
del 50% de lo normal. Para estimarlas se puede utilizar la fórmula:

Kcal/kg/día = kcal para el peso/edad (kcal/kg/día) x kg ideales para la edad

Peso actual (kg)

Como es muy difícil que el niño aumente el volumen de sus comidas
hay que aumentar la densidad calórica de las mismas. Existen diversas
formas de ofrecer más calorías:

- En niños más mayores se puede enriquecer la dieta con alimentos
naturales (añadir mantequilla, margarina o aceite a vegetales, sopas,
pasta y arroz; crema de leche, caramelo líquido o leche condensada
al chocolate…)

- En el lactante

Aumentar la concentración de la fórmula: No debe ser habitual ya
que implica un aumento de la carga osmolar y posibles errores en la
preparación.

Módulos o suplementos nutricionales. Pueden ser de hidratos de
carbono (dextrinomaltosa) que proporcionan 4 kcal/g. Módulos lipí-
dicos de triglicéridos de cadena corta (MCT) y larga (LCT) que apor-
tan 8,3 y 9 kcal/g respectivamente. 

Dietas enterales para niños: para menores de un año (1kcal/ml) y
niños  entre 1 y 7-10 años de edad. (1-1,5 kcal/ml) 

- Siempre que sea posible se utilizará la alimentación oral, respetan-
do las preferencias del niño. La nutrición enteral nocturna mediante
sonda nasogástrica debe emplearse como último recurso cuando las
otras medidas han fallado. La ventaja es el aporte seguro de calorías
y proteínas pero la desventaja es la supresión del apetito y la posible
inducción de mayores problemas en el comportamiento alimentario. 

El uso rutinario de suplementos de vitaminas y minerales no aporta
beneficios, excepto cuando existen defectos específicos. El micronu-
triente que se ve afectado con más frecuencia es el hierro que puede
aportarse incrementando los alimentos ricos en hierro (carnes rojas,
legumbres…) o con la administración de sulfato ferroso. No está indica-
do el uso de estimulantes del apetito ya que existen escasos estudios
que avalen su eficacia y presentan efectos adversos nada despreciables. 
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INTRODUCCIÓN, CONCEPTO Y EPIDEMIOLOGIA
La tarea del pediatra sigue estando  encaminada, por una parte , a
favorecer el establecimiento de hábitos alimentarios sanos y un patrón
de defecación adecuado para prevenir la aparición del estreñimiento y,
por otra, si el cuadro está ya establecido, a descartar las causas orgá-
nicas e iniciar el tratamiento correcto, puesto que la prevalencia  de
este problema  es del  7,5% (oscilando  entre  un 0,3 y un 29%),  y es
motivo de consulta al pediatra en un 3-5%, y al gastroenterólogo
hasta en un 25% de los casos, según las fuentes consultadas.

En base a las expertas opiniones de distintas sociedades y grupos de
trabajo (Sociedades Norteamericana y Europea de Gastroenterología y
Nutrición Pediátrica, Criterios de Roma III,  Grupo de Consenso de
París) podemos definir al estreñimiento como aquel proceso que pade-
ce un niño que presenta al menos 2 de los criterios siguientes duran-
te más de dos meses:

@  Depone menos de 3 veces por semana

@  Más de un episodio de incontinencia fecal por semana

@  Defecación dolorosa

@  Conducta y posturas retentivas

@  Defecación muy voluminosa y de gran diámetro que obstruye el w.c.

@  Heces abundantes palpables en recto o abdomen

La encopresis  o incontinencia fecal , definida  como el escape invo-
luntario de heces en niños mayores de 4 años, es una complicación
frecuente de la retención fecal, y puede ser una forma de presentación
o de evolutividad del estreñimiento.

La prevalencia del estreñimiento se reparte por igual entre ambos
sexos y  se constata una mayor frecuencia en niños de muy bajo peso
o con sobrepeso,  o con malos hábitos higiénicos o alimentarios, y en
pacientes con graves hándicaps neurológicos. Sin embargo, la inconti-
nencia fecal es más frecuente en varones (9:1).

Es frecuente encontrarse en la familia del paciente con otros casos de
estreñimiento , y este hecho puede deberse a factores genéticos y
sobre todo  ambientales comunes (socio alimentarios), como ocurre en
un alto porcentual de familias con pobre ingesta de fibra, o excesiva
ingesta de lácteos.

ETIOPATOGENIA
El 95% de los estreñidos no presentan alteraciones orgánicas que lo
justifiquen, por lo  que se clasifican como estreñimiento funcional. El
resto está ligado a causas orgánicas que requieren tratamientos médi-
cos o quirúrgicos específicos (alergia a proteínas lácteas, celiaquía,
fibrosis quística, hipotiroidismo, hipercalcemia, diabetes mellitus, ano-
rexia nerviosa, displasia neuronal intestinal, Enfermedad de
Hirschsprung,  espina bífida, esclerosis múltiple, esclerodermia, etc.)

Se describen dos mecanismos fundamentales en su producción: atonía
o hipomotilidad  cólica, y aumento de la resistencia anal a la evacua-
ción.  Este último más arraigado en el niño originado por la exacerba-
ción de un proceso fisiológico ligado a los mecanismos de adquisición
de la continencia fecal que se inicia a los 18 meses y se desarrolla
hasta los 28 meses.

Aunque en la mayoría de los casos no existe un factor desencadenan-
te,  elementos como, cambios en la dieta habitual, retirada del pañal,
enfermedad intercurrente, predisposición familiar, influencia de los
padres, el no evacuar en el tiempo ni en el lugar adecuado, son meca-
nismos que pueden conllevar a la retención con endurecimiento de las
heces y defecación difícil y dolorosa, alterando el mecanismo fisioló-
gico de la defecación que se inicia con la sensación de deseo produci-
do por la distensión de la pared rectal y el estímulo nervioso propio-
ceptivo de los plexos mientéricos que relajan el esfínter anal interno,
con la colaboración de la relajación voluntaria del esfínter anal exter-
no,  la motilidad del colon constituida por contracciones lentas de
abrazo y propulsión del bolo fecal y contracciones de masa en sentido
oro-anal, el incremento de la presión intraabdominal, el descenso del
suelo pélvico y la relajación del músculo puborectal.

Cualquiera que sea la causa, las heces retenidas se endurecen por la
reabsorción de agua,  dificultando su expulsión dolorosa y provocando
fisuras o prolapsos. Ello puede dar lugar a un bloqueo voluntario cre-
ando así un círculo vicioso que mantiene la situación: retención de
heces -- temor a la defecación --distensión rectal con tendencia a
fecalomas – incontinencia o rebosamiento.

CLÍNICA
La presentación clínica varía con la edad. El lactante amamantado
puede presentar fisiológicamente períodos largos sin evacuar, mejo-
rando con la diversificación alimentaria.

En los niños de mayor edad, el motivo de consulta más frecuente
suele ser por la disminución de la emisión de heces,  voluminosas o
no, acompañadas de dolor al defecar y ocasionalmente con estrías
anales sangrantes, que los padres  suelen magnificar o minimizar. Es
típica la aversión del paciente a sentarse en el orinal o w.c. y a adop-
tar posturas retentivas con contracturas musculares y apoyo de la
región anal. Una buena anamnesis puede relacionar con estreñimien-
to  la existencia de irritabilidad, anorexia mantenida, halitosis feca-
loidea,  vómitos, distensión abdominal  y/o flatulencia y/o dolor abdo-
minal recidivante y/o  incontinencia o encopresis , y/o enuresis o
infecciones urinarias de repetición.

DIAGNÓSTICO
El estreñimiento es tan sólo un síntoma, por lo que puede encontrarse
en un grupo heterogéneo de pacientes. Lo más importante en un pri-
mer momento es descartar la presencia de alguna alteración anatómi-
ca o enfermedad orgánica.

Una buena historia clínica y una detallada exploración física suelen ser
suficientes para establecer el diagnóstico probable de estreñimiento
funcional, por lo que las pruebas complementarias se reservarán para
los casos dudosos o con mala evolución.

Anamnesis. En el interrogatorio a los familiares y al niño se deben
incluir entre otras cuestiones:

@ Antecedentes familiares de estreñimiento funcional u orgánico.
Ambiente y estructura familiar.

@ Antecedentes perinatales: anomalías congénitas anatómicas
(malformaciones anorrectales,  atresia o estenosis anal, ano ectópico,
tumores) y nerviosas (mielomeningocele, tumores) o adquiridas
(parálisis cerebral,  neuropatías).

Meconiorrexis superior a 48 horas.

@ Antecedentes personales: personalidad y carácter, relaciones con
hermanos y amigos, rendimiento y actitud escolar, régimen de vida y
dietéticos (agua y fibra),  patología asociada (alteraciones muscula-
res: miopatías, esclerodermia; o metabólicas: hipotiroidismo, diabe-
tes; y otras: celiaquía, fibrosis quística).
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@  Edad de comienzo y relación con cambios dietéticos o escolares
o de residencia,  problemas sociofamiliares,  hábitos de defecación,
retirada de pañales,  alteraciones del sueño…

@  Características de las heces:

Tipo de heces con ayuda de la escala de Bristol para niños (Figura 1)
tipificando de 1 a 7: acintadas, caprinas, racimo de uvas, mazorca de
maíz, salchicha, nuggets de pollo, avena y salsa.

Frecuencia.

Consistencia, tamaño y color (sangre).

@  Síntomas acompañantes: anorexia, halitosis, vómitos, dolor abdo-
minal, tenesmo rectal,…

@  Encuesta dietética valorando el volumen de ingesta de agua y  el
contenido y textura de la fibra: zumos, frutas, cereales, verduras,
legumbres, alimentos integrales…

@  Medicación recibida: opiáceos, anticolinérgicos, antiácidos, into-
xicación por plomo, mal uso crónico de laxantes).

Exploración física: tras realizar una valoración general que incluya el
estado nutricional (alterados en el estreñimiento orgánico como en el
megacolon agangliónico), la inspección, percusión o palpación se cen-
trarán en el abdomen y en la región perianal, para descubrir:

Distensíón, dolor, matidez, meteorismo o escaso peristaltismo abdominal.

Palpación de masas fecaloideas o escíbalos.

Malformaciones, fisuras,  prolapso o lesiones dérmicas perianales.

Restos de heces en márgenes exteriores del ano o en ropa interior
(encopresis).

Anomalías lumbosacras: raquis, espina bífida, fistulas.

Posturas retentivas.

Tacto rectal para detectar estenosis  o dilatación anorrectal, tono
esfinteriano, contenido de la ampolla rectal y características de las
heces retenidas.

Pruebas complementarias
Una historia clínica y exploración física minuciosas son suficientes, en
general, para establecer si el estreñimiento es funcional u orgánico, sin
necesidad de realizar pruebas complementarias. Si se sospecha causa
orgánica, se practicarán determinaciones analíticas orientadas (gluce-
mia-glucosuria, calcemia, hormonas tiroideas, anticuerpos anti-trans-
glutaminasa, electrolitos en sudor, urinocultino), estudios radiológicos,
manometría anorrectal y/o biopsia intestinal.

El estudio radiológico simple no está indicado en el estreñimiento no
complicado, pero puede ser  útil para detectar anomalías de la columna
lumbosacra o para demostrar retención fecal, dilatación o estenosis rec-
tal cuando no se pueda realizar tacto rectal. El enema  opaco con con-
traste permite sospechar anomalías anatómicas o un segmento intesti-
nal agangliónico en la enfermedad de Hirschsprung con una sensibili-
dad y especificidad del 75 y 67%, respectivamente. En algunas ocasio-
nes puede interesar estudiar la dinámica de la defecación mediante el
defecograma con contraste, o el tránsito colónico con marcadores
radiopacos. La resonancia nuclear es útil en patologías medulares.

La manometría anorrectal permite demostrar la presencia del reflejo
inhibitorio rectal que descartaría la enfermedad de Hirschsprung, o
identificar el aumento del umbral de  sensibilidad  o la disminución
de la contractilidad rectal y la disinergia del suelo pélvico en el acto
defecatorio. La manometría colónica, en manos expertas, puede faci-
litar el diagnóstico de la causa miopática o neuropática.

La anomalía o ausencia de reflejo anal inhibitorio, invita a realizar
enema de bario y biopsia rectal con tinción de acetilcolinesterasa
para demostrar aganglionismo intestinal. 

La evaluación psicológica no debe omitirse.

TRATAMIENTO
Un buen tratamiento debe comenzar por ganarse la confianza del niño
y de los padres, explicándoles con esquemas o dibujos sencillos el
mecanismo de la defecación, desdramatizando y desmitificando la
situación, pero  advirtiéndoles del curso irregular y prolongado del tra-
tamiento a seguir, para conseguir la adhesión al mismo y evitar el des-
ánimo, las acusaciones y los sentimientos de culpa.

El estreñimiento ocasional y de los lactantes pequeños, debe ser tra-
tado para evitar su continuidad, con medidas educacionales y conse-
jos dietéticos sobre la adición de fibra y agua y modificaciones de la
fórmula láctea con mayor contenido de betapalmitatos. Es fundamen-
tal eliminar los factores desencadenantes  (dietas incorrectas, fisuras,
etc.) y pueden beneficiarse del empleo de lubricantes (parafina) o
laxantes osmóticos (lactulosa o sorbitol).

El tratamiento del estreñimiento funcional crónico debe incluir los
siguientes pasos: 

1. Desimpactación (de 3 a 5 días): El objetivo es mantener el recto vacío
para incrementar la sensibilidad rectal probablemente perdida. Se debe
fomentar en este corto período ingesta abundante de líquidos y escasa
fibra. Hay que aplicar tratamiento local de las lesiones perianales
(infecciones, fisuras) con antisépticos y/o cremas antinflamatorias.

Se puede utilizar la vía rectal, oral o combinada oral/rectal:

Rectal: enemas de limpieza hipertónicos de fosfato (3-5 ml/Kg peso)
durante 2-3 días, continuando con enemas de suero fisiológico
(menos efectivos) o de aceite de parafina, o sustituyéndolos por
microenemas o supositorios de glicerina, especialmente en menores
de 2 años, cuando hay menos impactación.

Oral: Polietilenglicol (MovicolR,  OmesalR) solución con o sin electro-
litos a dosis de 5-10 ml/Kg en un intervalo de 12 horas. Como alter-
nativa general, se pueden utilizar laxantes osmóticos tipo lactulosa o
lactitol, y en mayores de 2 años aceite de parafina en dosis de 1-3
ml/Kg/día en horario diurno.

2. Mantenimiento: conseguir defecaciones diarias de heces blandas y
prevenir nuevos episodios de impactación.

Aplicar abundantes líquidos y dieta rica en fibra, recomendar hábito de
defecación diario post-ingesta y acompañar  de uno o dos laxantes
entre los siguientes:

-Polietilenglicol oral en solución (> 2 años): 7-14 gr en 60-120 ml de
agua /día.

- Lactulosa: 0,25-0.4 gr/Kg/día

- Lactitiol: 0.25 mg/Kg/día

- Aceite de parafina: 1-3 ml/Kg/día

- Otros (Tabla I)

Con los niños no respondedores a las terapias habituales durante 1 a
3 meses, se deben emplear terapias individualizadas “de rescate”,
con laxantes estimulantes (senósidos, bisacodilo, …) o incluso técni-
cas manométricas de biofeedback en pacientes con disfunción del
suelo pélvico.

Antes de derivar a un paciente desde atención primaria a un servicio
especializado, por: fracaso terapéutico, manejo complejo o enferme-
dad orgánica, es importante hacer un seguimiento cercano de la evo-
lución clínica del tratamiento bien instaurado a los 15, 30, 90 días,
según el algoritmo de la TABLA II.
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TABLA I. Otros medicamentos laxantes
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MACANISMO FARMACO NOMBRE COMERCIAL DOSIS

LUBRICANTES
Aceite mineral
HODERNALR EMULIQUENR 1-3 ml/Kg/día

Microenemas gli-
cerina

PAIDOLAXR, VEROLAXR, ADU-
LAXR

1-2 / día

OSMOTICOS

PEG

Lactulosa

Lactitol

Sales magnesia

Enemas fosfato

Enema citrato Na+

MOVICOLR, OMESALR

DUPHALACR, BELMALACR, 

GATINAR

EMPORTALR, OPONAFR

EUPEPTINAR

CASENR 80, 120, 240 cc

MICRALAX

1-3 sobres/d

0.2-0.4 gr/K/d

0.2-0.4 g/K/d

1-4 cucharadit

3 ml/Kg/dosis

1 / día

ESTIMULANTES

Senósidos
Bisacodilo
Picosulfato Na+

PUNTUALR, AGIOLAXR

DULCOLAXO R

EVACUOLR

7-15 mg/dosis
1-3 grageas/d
2-6 gotas/día

FIBRA

Harina cereal
Plántago
Salvado+pectina
Soja+celulosa 
Oligofructosa
Goma guar
FOS

BLEVIT PLUS SUPERFIBRAR

AGIOLAXR,CENATR,PLANTABENR

FIBRA LEOR

STIMULANCE MULTIFIBRAR

VEGENAT-MED FIBRAR

RESOURCE BENEFIBERR

CASEN FIBRAR

5-15 gr /día
0.5-1 sobre/d
0.5-1 sobre/d
10-20 gr/día
10 gr/día
4-12 gr/día
1-3 sobres/d
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GUIA DE ACTUACION EN ANAFILAXIA

Nº Programa: 219
Autores: Santiago Nevot Falcó (1), Catalina Gomez Galan (2).
(1) Departamento de Pediatria, (2) Servicio de Alergia.
Althaia. Hospital Sant Joan de Déu de Manresa.

La anafilaxia es la reacción alérgica más grave que puede ocurrir llegan-
do a ser mortal en algunos casos. Se trata de una emergencia médica
que todos los profesionales sanitarios deberían conocer, y por supuesto,
todos los médicos que se ocupan de la atención sanitaria pediátrica.

Recientemente se ha publicado un artículo en el cual se pone de
manifiesto los fallos existentes  en el conocimiento sobre la anafila-
xia y que repercuten de forma negativa en la identificación y mane-
jo de estos pacientesi.  El primero es el conocimiento insuficiente
que tienen los médicos de atención primaria y los pediatras para
reconocer e identificar correctamente los signos y síntomas de la
anafilaxiaii, iii, iv. En segundo lugar, pone de relieve el uso inadecua-
do de la adrenalina en el tratamiento de cuadros anafilácticos, bien
porque se utiliza infrecuentemente2, v, vi, vii, viii,  ix, x, xi o porque
se retrasa su administraciónxii, xiii, xiv, xv, xvi. En tercer lugar, se ha
objetivado un desconocimiento de los dispositivos de adrenalina
autoinyectable y la falta de prescripción de éstos en casos en que
estarían indicados3, 6, xvii, xviii, xix. Finalmente, se evidencia que los
pacientes no son derivados de forma adecuada para evaluación aler-
gológica2, 6, xx, xxi, xxii. 

En este escenario, se hace imprescindible disponer de guías de actua-
ción clínica para mejorar el reconocimiento clínico y el tratamiento,
tanto de la crisis aguda como a largo plazo, de los pacientes con ana-
filaxia. Con este objetivo, se inició el proyecto GALAXIA: Guía de
Actuación en anafilaxia. En la elaboración de este documento de con-
senso han participado alergólogos, pediatras y médicos de urgencias
representado diversas sociedades médicas.

Esta Guía de Actuación en Anafilaxia  se caracteriza por:

- Estar orientado al diagnóstico y tratamiento del episodio agudo por
profesionales sanitarios.

- Aporta orientación respecto a la actitud al alta.

- Está pensada para ser utilizada y difundida por alergólogos y otros
especialistas.

- Hace referencia a pacientes adultos y pediátricos.

Los puntos clave de la misma son los siguientes:

Hasta la fecha no existía una guía consensuada sobre la actuación en
anafilaxia en España. 

La prevalencia de anafilaxia está aumentando en España.

La anafilaxia es una reacción alérgica grave de instauración rápida y
potencialmente mortal.

La anafilaxia suele manifestarse con síntomas cutáneos como urtica-
ria y angioedema, junto con la afectación de otros sistemas como el
respiratorio, cardiovascular o digestivo.

- La adrenalina intramuscular es el tratamiento de elección en la
anafilaxia en cualquier ámbito y se debe administrar precozmente.

- La triptasa sérica es un marcador útil en el diagnóstico de la anafilaxia.

- Todo paciente con riesgo de sufrir una anafilaxia debería llevar con-
sigo adrenalina auto-inyectable.

- El paciente que haya padecido una anafilaxia debe ser remitido al
alergólogo para estudio.

La anafilaxia se define según la EAACI como una reacción de hipersen-
sibilidad generalizada o sistémica, grave y que amenaza la vida.
Conceptualmente, y dado el objetivo eminentemente práctico de esta
guía se ha considerado que la anafilaxia es una reacción alérgica grave
de instauración rápida y potencialmente mortal.

La prevalencia, que se sitúa  entre 3,2 y 30 por 100.000 personas-año,
con una mortalidad entre 0,05 y 2% del total de las reacciones24, , .

Se recogen los criterios diagnósticos, algoritmos de tratamiento, y se
dan pautas de actuación para aplicar al altar a los pacientes después
de una reacción anafiláctica, que incluyen recomendaciones de trata-
miento y la remisión al especialista para el manejo a largo plazo.

Actualmente está disponible en versión impresa y online en la web
www.seaic.org.
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CONDUCTA A SEGUIR DEL PEDIATRA FRENTE A LA MUERTE
SÚBITA DE UN LACTANTE

Nº Programa: 220
Autores: Dra. Mª Isabel Izquierdo Macián*. Dra. Pilar Molina
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Blasco***,Dra. Ester Zorio Grima**** Grupo de Trabajo
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Médicos Forenses IMLV. ****Médico Cardiólogo. H.U. la Fe. Valencia.

La MSI se define como la muerte repentina de un lactante o niño
pequeño, inesperada por la historia previa.

El Síndrome de la Muerte Súbita del Lactante (SMSL)  se define como
la Muerte súbita de un niño de menos de un año de edad, que ocurre
aparentemente durante el sueño y que permanece sin explicación des-
pués de la realización de una minuciosa investigación postmortem,
que incluye la práctica de la autopsia, examen del lugar del falleci-
miento y revisión de la historia clínica” (1)

Las dos características fundamentales de esta definición son:

- Muerte inesperada

- Muerte inexplicada tras la autopsia.

La autopsia tiene una importancia extraordinaria desde el punto de vista:

- Jurídico-legal, para descartar muerte violenta (malos tratos, sofo-
cación, intoxicación). (2).

- Investigación, para conocer adecuadamente los sustratos morfoló-
gicos que subyacen en estas muertes e intentar explicar los meca-
nismos fisiopatogénicos que hagan posible clasificar las muertes por
los hallazgos anatomo-patológicos o bien esclarecer las causas. (3)

- Clínico-preventivo para diagnosticar patologías que pueden preve-
nirse en  embarazos siguientes, como enfermedades congénitas o
alteraciones metabólicas hereditarias y  el diagnóstico correcto de los
casos de SMSL, para que hermanos sucesivos puedan beneficiarse de
medidas preventivas (estudio clínico y/o inclusión en programas de
monitorización domiciliaria)(4-5)

- Administrativo, facilitando la actuación del facultativo para la
certificación de defunción y evitar implicaciones jurídico- penales. 

A pesar de las numerosas investigaciones que se realizan en torno a la
patogenia del SMSL, los mecanismos fisiopatológicos que conducen a
este cuadro siguen sin estar bien definidos. Ninguna de las hipótesis
planteadas proporciona explicaciones concluyentes para todos los
casos. Se han implicado factores genéticos, infecciosos, ambientales
y/o evolutivos, cuya manifestación final sería el cuadro clínico y ana-
tomopatológico conocido como SMSL. 

“El SMSL supone, por razones obvias, una enorme preocupación mun-
dial y en los últimos decenios del siglo XX se han sentado las bases y
se han puesto en marcha estudios epidemiológicos, clínicos, neurofi-
sológicos, anatomopatológicos, etc. que están permitiendo un mejor
conocimiento del SMSL y de los factores relacionados con el mismo. El
diagnóstico de SMSL debe ser muy preciso y en este sentido se debe
extremar el rigor al plantear unos protocolos necrópsicos muy exigen-
tes y a la necesidad de hacer un diagnóstico diferencial amplio y
correcto con los cuadros de muertes imprevistas que pueden presentar
características similares en el SMSL. Los avances en el conocimiento
del SMSL han permitido precisar que, medidas tan elementales como
poner a los niños a dormir boca arriba; evitar el tabaquismo por parte
de los padres durante el embarazo y tras el nacimiento; evitar los col-
chones blandos, el sobrecalentamiento, evitar dormir en la misma
cama con el lactante y promocionar la lactancia materna así como el

uso del chupete, son normas que aplicadas de forma sistemática cons-
tituyen la mejor profilaxis del SMSL” (5)

La realidad es, que aunque en nuestro país se ha progresado mucho
en el estudio y prevención de este tipo de muertes, quedan aún capí-
tulos importantes pendientes(6-7):
1.- Mayor implicación de las instituciones oficiales en lo que, debe
considerarse un problema de Salud Pública, a nivel autonómico y
nacional. Hasta el año 2000 no se puso en marcha una campaña de
prevención “ponle a dormir boca arriba”, y cuando se hizo fue gracias
al tesón de un grupo de pediatras con la colaboración estratégica de
la AEP y a subvenciones de empresas privadas.

2.- Los pediatras y médicos españoles deben estar informados sobre la
realidad del SMSL y de cómo contribuir a su conocimiento y preven-
ción, negándose a firmar un certificado de defunción de un lactante
sano que fallece de forma inesperada sin que se le haya realizado el
obligado estudio necrópsico.

3.- Por su propia definición, este tipo de muertes debe ser objeto de
una investigación médico- forense, ya que se trata de muertes sospe-
chosas de criminalidad en las que debe descartarse la posibilidad de
una muerte violenta, según se recoge en el articulo 340 de la Ley de
Enjuiciamiento Criminal: debería designarse en cada Comunidad
Autónoma un equipo formado por el número de forenses especializa-
dos, pero que sean siempre los mismos, de forma que aporten un mejor
conocimiento de esta patología, realizándose en todos los casos una
encuesta epidemiológica reglada. 

4.- En todas las diligencias y en las relaciones con los padres deberían
intervenir policías especialmente entrenados, sensibilizados y prepara-
dos para estos casos.

5.- Clasificar caso por caso por un equipo de profesionales, elaborando un
informe completo que se facilitará y explicará personalmente a la familia.

En un intento de dar solución a la problemática referida, recientemen-
te se ha creado un Grupo de Trabajo Multidisciplinar para el Estudio del
Síndrome de la Muerte Súbita del Lactante en la Comunidad Valenciana
formado por Pediatras, Forenses, Patólogos, Psicólogos y Cardiólogos
que, adaptando los protocolos estandarizados nacionales e internacio-
nales, realizará el seguimiento de cada caso, con reuniones periódicas
de los responsables de cada provincia,  procederá al cierre de Casos,
dará información personalizada a la familia y según protocolo de actua-
ción se ofrecerá apoyo Psicológico lo más precozmente posible. (9-14)

Los objetivos del Grupo de Trabajo Multidisciplinar son:

1 Determinar la incidencia de Muerte Súbita del Lactante y Síndrome
de Muerte Súbita del Lactante en la Comunidad Valenciana.

2 Creación de un Registro regional de SMSL.

3 Implicación de las Instituciones Sanitarias Autonómicas en el reco-
nocimiento del SMSL como un problema de Salud Pública.

4 Elaborar un protocolo de actuación ante una muerte súbita en un
lactante, que integre y coordine a todos los profesionales e institu-
ciones implicadas en el tema.

5 Desarrollar un protocolo de autopsia y consensuar criterios diagnós-
ticos anatomopatológicos.

6 Clasificar las Muertes Súbitas del Lactante según los antecedentes
clínicos, circunstancias y examen del lugar de la muerte y hallazgos
anatomopatológicos.

7 Obtener un perfil epidemiológico de las víctimas en la Comunidad
Valenciana.

8 Colaborar a través del estudio histopatológico en la orientación y
esclarecimiento de la etiopatogenia de la Muerte Súbita del Lactante.
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9 Colaborar desde el punto de vista cardiológico en la orientación y
esclarecimiento de la etiopatogenia de la Muerte Súbita del
Lactante, en particular en aquellos casos índice en los que en la
autopsia no se encuentran lesiones que expliquen la muerte.  Se
estudiará la presencia de cardiopatías con base genética causantes
de muerte súbita, en particular, las canalopatías más letales (síndro-
me de QT largo, síndrome de QT corto y síndrome de Brugada, todas
ellas con corazón normal) (15-16)

10 Optimizar la atención sanitaria a las familias identificadas con car-
diopatía potencialmente letal. Sus integrantes serán debidamente
estudiados y se completarán los estudios de estratificación de riesgo
necesarios para iniciar los tratamientos y controles oportunos.

11 Información y asesoramiento a las familias afectadas por una
Muerte Súbita del Lactante ante la posibilidad de una nueva gestación.

12 Clarificar un correcto asesoramiento médico-legal para todos los
facultativos, en previsión de demandas o actuaciones judiciales contra
los mismos, que pueden derivarse ante toda muerte súbita e inespera-
da de un lactante.

13 Facilitar y colaborar en el desarrollo y funcionamiento en España de
un «Plan Nacional de Estudio y Prevención de la Muerte Súbita Infantil».

Este proyecto surge y se inspira en la Propuesta del desarrollo en
España de un «Plan nacional de estudio y prevención de la muerte
súbita infantil». Aprobado por el «Grupo de Trabajo» para el Estudio y
Prevención del SMSL de la AEP (GEPMSL de la AEP), en el que se cita
textualmente(4-5):

“Sería recomendable que en cada Comunidad Autónoma funcionara su
propio «Grupo» regional, interrelacionado con el Grupo Nacional. Las
funciones del «Grupo », deberían ser: 

- Divulgar las características del SMSL entre la profesión médica en
general y las especialidades pediátricas en particular para que dis-
pongan de una información actualizada que les permita una  adecua-
da actuación ante los posibles casos de muerte inesperada de lactan-
tes que tengan que asistir o asesorar.

- Coordinar y tabular los datos epidemiológicos y anatomo-patológi-
cos de todos los lactantes fallecidos inesperadamente en su región
tras la realización de una necropsia por patólogos y/o forenses.

- Ofrecer a servicios hospitalarios pediátricos los protocolos de estudio
clínico para seleccionar a la población de riesgo entre los lactantes sin-
tomáticos o bien que conozcan los centros dotados con el utillaje de
técnicas complementarias para completar o realizar su estudio.

- Tabular la información de todos los lactantes, incluidos en un pro-
grama de monitorización domiciliaria, para interpretar los pros y con-
tras surgidos durante el periodo que dure la monitorización e incluso
después de la desmonitorización.

- Fomentar la creación de una asociación regional, integrada por
familias afectadas y/o personas o entidades colaboradoras.

- Colaborar en el desarrollo y aplicación en España de un «Plan
Nacional de Estudio y Prevención de la Muerte Súbita Infantil»

Es fundamental conseguir la coordinación de las administraciones
sanitaria y judicial para adoptar una conducta unificada en los trá-
mites implicados ante el fallecimiento repentino e inesperado de un
lactante, para poder realizar su estudio necrópsico obligado, a prac-
ticar en un «centro comarcal de referencia» por forense y/o patólo-
go, según protocolo anatomopatológico establecido, remitiendo el
material al «centro oficial regional» en el que patólogos experimen-
tados y con medios adecuados puedan efectuar un estudio minucio-
so que orientará la causa del fallecimiento, permitirá una informa-
ción adecuada a la familia y redundará en una mejor prevención para
evitar futuras víctimas”.

1. CONDUCTA A SEGUIR ANTE UNA MUERTE SÚBITA INFANTIL
La conducta ante una MSI que es traída a un servicio de urgencias de
un hospital, aviso  a un médico de urgencias domiciliario o al médico
de cabecera, debe ser (5):

I - Informar a la familia de que la AUTOPSIA es imprescindible, la
autopsia debe hacerse según protocolo, designado en Cada
Comunidad Autónoma un equipo formado por el número de forenses
necesarios con especial dedicación a esta patología para así poder
aportar mayores conocimientos sobre la misma.

II - Realización de la encuesta epidemiológica en cada caso.

III- El médico clínico debe obtener y anotar una serie de datos que
facilitará al médico forense:

a.- Datos personales del niño fallecido:

- Nombre y apellidos. Fecha de nacimiento, edad actual

- Dirección, teléfono, población

- Hora en que estaba vivo y hora en que fue hallado muerto

- Antecedentes familiares: MSI / enfermedades hereditarias

- Antecedentes personales: pretérmino

- Antecedentes patológicos: apnea/cianosis/hipotonía/vomitador/
GEC/  Fiebre

- Antecedente de ingresos hospitalarios

- Alimentación: materna, artificial, mixta

- Si tomaba alguna medicación: nombre y dosis.

b.- Circunstancias del fallecimiento:

- Lugar: domicilio propio, familiar, guardería

- Sitio: cuna, cochecito cama de los padres, vehículo, etc..

- Posición el la que fue encontrado: supino, prono, lateral.

- Había restos de alimentos en el sitio donde fue hallado

- Estaba cubierto por ropa de cuna.

- Temperatura: calor, frío

- Color: pálido, cianótico, livideces

- Intento de reanimación. Tipo: masaje cardiaco, boca a boca,
zarandeo

- Duración de la reanimación.

c.- Datos del Hospital en caso de traslado:

- Nombre del hospital, dirección y teléfono

- Nº de Historia clínica

- Nombre del Jefe de Guardia

- Hora de llegada al hospital

- Resumen de la exploración física

- Tipo de reanimación efectuada y duración

- Seguir una sistemática de recogida de muestras para proceder a
estudios  metabólicos. Tabla I.

IV - Parte al Juzgado correspondiente, para que el juez lo notifique
al forense, el cual realizará la autopsia en el propio hospital ,
siguiendo la normativa de recogida del Instituto Nacional de
Toxicología, o bien ordenará el traslado del cadáver al Instituto
Anatómico –Forense.

V - En todas las diligencias y en las relaciones con los padres deben
intervenir policías especialmente entrenados, sensibilizados y prepa-
rados para estos casos, así como la visita al lugar en que sucedió ela-
borando un informe de sus hallazgos.
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VI - Facilitar el nombre, apellidos y dirección del niño fallecido, al res-
ponsable regional del GEPMSL de la AEP para que pueda efectuar el
envío de muestras al instituto bioquímico correspondiente y comple-
tar los datos del protocolo de estudio multidisciplinar: epidemiológi-
co, clínico, anátomo-patológico y médico-legal que permitirá en su
día cerrar y clasificar cada caso.

VII - Establecer asistencia Psicológica profesional a los padres desde
el primer momento.

VIII - Cerrar cada caso por un equipo de profesionales en donde parti-
cipen el Forense correspondiente, Patólogos, Pediatra, Especialista ( en
caso que exista patología específica: cardiólogo, unidad metabólica…)
y elaborar un informe que se enviará a la familia. Algún miembro del
equipo deberá encargarse de explicar los hallazgos a los padres.

IX - Dirigir a los padres a una unidad de embarazo de riesgo y a la
vez consultar en un Centro donde se realice el seguimiento de niños
de riesgo de SMSL. Fig 1.

2.- EXAMEN DEL LUGAR DE LOS HECHOS
En las situaciones en que se requiera será realizado por policías entre-
nados y por forenses 

3.- ENTREVISTA EPIDEMIOLÓGICA
La realizarán el pediatra coordinador ó el Forense que recibe cada caso 

4.- AUTOPSIA MEDICO-FORENSE
Las autopsias se realizaran en el Instituto de Medicina Legal (IML) por
un equipo formado médicos forenses y patólogos pertenecientes al
Servicio de Patología, los cuales se encargarán del estudio fotográfico,
radiológico, macroscópico y toma de muestras.

5.- ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS GENERALES:
Los análisis toxicológicos, bioquímicos, metabólicos y microbiológicos
se llevarán a cabo en el Laboratorio de Toxicología del IMLV y en los
Laboratorios de Análisis Clínicos hospitalarios concertados si no es
posible realizarlos en el propio IML.

6.- ENTREVISTA CARDIOLÓGICA
El despistaje cardiológico del niño fallecido constará de anamnesis,
exploración física, electrocardiograma y ecocardiograma. Se conside-
rará positivo (o sospechoso de la presencia de una canalopatía como
causante de la muerte del caso índice) si:

- En la anamnesis existe historia personal de presíncopes, síncopes,
palpitaciones o muerte súbita reanimada y/o muerte súbita familiar

- En el electrocardiograma se detectan datos electrocardiográficos
sugestivos o diagnósticos de alguna de las tres canalopatías de inte-
rés, como son fibrilación auricular, bradicardia severa, trastornos de
la repolarización ventricular y/o de la conducción auriculoventricular.

Este estudio cardiológico se realizará en la Consulta Externa de
Cardiología del Hospital La Fe de Valencia, lugar donde se ubica la
Unidad Valoración de Riesgo de Muerte Súbita.

7.- ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS CARDIOLÓGICOS
En los casos con estudio cardiológico de los padres positivo,

- Los estudios genéticos para la confirmación de las canalopatías más
letales (síndrome de QT largo, síndrome de QT corto y síndrome de
Brugada) como causa de ese caso de SMSL se realizará a partir de
muestras biológicas (sangre, a ser posible) del fallecido en las insta-
laciones de la Unidad de Bioquímica del Centro de Investigación y en
el Servicio de Genética del Hospital  La Fe de Valencia. 

- Los familiares que se diagnostiquen de una canalopatía serán debi-

damente estudiados para estratificar el riesgo de muerte súbita, se
valorará la necesidad de iniciar tratamientos específicos y se planifi-
carán los controles posteriores en el Servicio de Cardiología del
Hospital La Fe de Valencia, siendo derivados a sus hospitales de refe-
rencia en los casos oportunos. 

8.- ESTUDIO HISTOPATOLÓGICO
Se realizará en el Laboratorio de Histopatología del Instituto de
Medicina Legal de Valencia (IMLV) por un facultativo superior, espe-
cialista en Anatomía Patológica bajo la supervisión de dos especialis-
tas en Anatomía Patológica del Servicio de Histopatología del Instituto
Nacional de Toxicología y Ciencias Forenses (INTCF), pertenecientes al
GEPSML y expertos en la materia. 

De esta forma se emitirán diagnósticos consensuados Siguiendo la 

- Clasificación por categorías de  San Diego.(9-10)

- En el estudio del sistema nervioso autónomo y del sistema de con-
ducción cardíaco se seguirán las recomendaciones y el protocolo
establecido por el Instituto de Patología “Lino Rossi” de la
Universidad de Milán (Centro de Investigación para el Estudio y
Prevención de la Muerte Inesperada Perinatal y el SMSL).

9.- CENTRO DE SEGUIMIENTO PACIENTES DE RIESGO DE SMSL:
PROGRAMA DE MONITORIZACIÓN DOMICILIARIA (P.M.D.)
El seguimiento de pacientes de riesgo y la información y asesoramiento
de las familias afectadas por una Muerte Súbita infantil ante la posibi-
lidad de una nueva gestación se realizara por pediatras cualificados en
cada una de las provincias de las distintas Comunidades Autónomas.

10. PROGRAMAS DE APOYO PSICOLÓGICO 
El seguimiento Psicológico a las familias afectadas se realizará por un
Psicólogo y un Neuropediatra altamente especializados en Salud Mental.

El Grupo de Trabajo Multidisciplinar para el Estudio de la Muerte Súbita
del Lactante de la Comunidad Valenciana, se halla constituido por:

- Médicos Forenses adscritos a los Servicios de Patología de los
Institutos de Medicina Legal de las tres Provincias de la Comunidad,
con experiencia manifiesta en este tipo de autopsias.

- Un Facultativo Superior, Especialista en Anatomía Patológica pertene-
ciente al Servicio de Patología del IMLV y Profesora Asociada de
Histología del Departamento de Patología de la Universidad de Valencia.

- Dos Facultativos, Especialistas en Anatomía Patológica del Servicio de
Histopatología del Departamento de Madrid del Instituto Nacional de
Toxicología y Ciencias Forenses (INTCF), con experiencia en Histopatología
Forense y en el estudio del SMSL1, pertenecientes al GEPSML,

- Tres Pediatras que coordinaran la parte clínica en los tres grupos
provinciales, En el H.U. La Fe de Valencia, en el H. La Plana de
Villarreal (Castellón) Y en el H. General de Alicante con experiencia
en el SMSL, encargados del seguimiento de pacientes de riesgo y con-
trol del Programa de Monitorización Domiciliaria.  Uno de ellos, per-
teneciente al GEPSML, 

- Tres cardiólogos vinculados al Servicio de Cardiología del Hospital
La Fe de Valencia.

- Un Psicólogo y un Neuropediatra coordinadores del Grupo ASMI
(Asociación para la Salud mental Infantil desde la Gestación) 

- Dos Facultativos Superiores y un Becario adscritos al Centro de
Investigación del Hospital La Fe de Valencia.

- Un Genetista adscrito a la Unidad de Servicio de Genética del
Hospital La Fe de Valencia.
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Tabla I. Sistemática de recogida de muestras en caso de MSI que acude
a un hospital para proceder a estudios metabólicos

Fig 1. Algoritmo de actuación ante un caso de SMSL
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1.1 Inmediatamente obtener muestras en tubos de ensayo de:

- Humor vítreo: 2-3 cc- incidir por
ángulo externo
- Orina: sondar o punción suprpúbica:
2-3 cc
- Líquido cefalorraquídeo: 5 cc
- Sangre: impregnar papel de filtro
(diagnóstico precoz en periodo neona-
tal),  dejar secar a Tª ambiente, guardar
en bolsita de celofán y luego en tubo
de ensayo.

CONGELAR en NEVERA A -18/20º

GUARDAR en CONGELADOR  de
NEVERA

1.2 Recoger muestras antes de las 3 horas postmortem:

- Biopsia de hígado
- Biopsia de músculo

Guardar envueltas en papel de alu-
minio y congelar a -80ºC en conge-
lador especial

2. Avisar al representante  regional del GEPMSL para el envío de muestras al
Instituto de Bioquímica  Clínica (IBC) correspondiente en nieve carbónica.

3. En la Necropsia debe obtenerse, preferentemente en las tres horas pos-
tmortem:

- Líquido pericárdico
- Humor vítreo y orina, si no se ha
recogido previamente

- Biopsia de hígado
- Biopsia de músculo

Proceder igual que el los apartados
1.1 y 2

Estas dos muestras congelarlas a -80ºC hasta que el IBC tenga los resultados
de las dos primeras muestras. Si alguna fuera patológica, se avisaría al repre-
sentante regional para que las envíe en caja adecuada, con nieve carbónica



TRATAMIENTO INTEGRAL DEL PACIENTE CON FISURA PALATINA

Nº Programa: 221
Autora: M. D. Delgado Muñoz 
Cirujano Pediátrico y miembro de la Unidad Funcional del Fisurado
del Hospital Materno-Infantil “12 de Octubre, Madrid

EPIDEMIOLOGIA
La hendidura labiopalatina es una de las malformaciones congénitas
mas frecuentes (15% de éstas), afectando a 1/700-1000 de los recién
nacidos vivos. Se debe a un déficit de fusión de los procesos embrio-
narios que ocurre entre la 6ª y la 10ª semana de gestación, ya sea  total
o parcial a nivel del labio superior, paladar o ambos

Existen distintos tipos de malformación:

-la fisura labial aislada, mas frecuente en niños, puede ser unilateral
90% o  bilateral 9%, completa (afectando nariz) o incompleta.

- la fisura palatina  aislada, mas frecuente  en niñas, puede afectar el
paladar blando,  duro a  ambos.

- fisuras combinadas labio palatinas: 85%  de las fisuras labiales
bilaterales y el 70% de las unilaterales 

Su etiología es multifactorial siendo el factor genético  de gran importan-
cia (la posibilidad de que unos padres no afectados con un hijo con fisura
tenga un segundo hijo afecto es del 2-4 %  y esta proporción aumenta a
7-9% en el tercero; asimismo, si uno de los padres y un hijo lo padecen
las posibilidades de que exista de nuevo la malformaciones  se dispara a
un 15%). Otros factores involucrados en el desarrollo de las fisura labio
palatinas son las infecciones durante la gestación (rubéola, CMV), exposi-
ción a radiaciones, alcohol, barbitúricos, anticonvulsivantes, corticoides,…

La fisura labio palatina puede formar parte de las malformaciones
encontradas en síndromes como Pierre Robin, Down, Trisomía 17-18 o X.

OBJETIVOS DE TRATAMIENTO  EN EL PACIENTE FISURADO
El objetivo al tratar  al paciente fisurado abarca distintas vertientes:

- Adecuada alimentación en los primeros meses de vida.

- Fonación adecuada (mediante el cierre del paladar para permitir
una deglución adecuada y una fonación inteligible y posterior valo-
ración de la insuficiencia faríngea si existe)

- Reconstrucción facial para favorecer la integración del niño a su
medio social: el labio fisurado es mas corto e hipoplásico que el del lado
sano por lo que se pretende conseguir una altura adecuada, restauran-
do la anatomía del músculo orbicular y crear una línea mucocutánea sin
escalones y una nariz en la que se corrija la desviación de la columne-
la, que está desviada hacia el lado sano y la hipoplasia del ala nasal.

- Evitar la mala oclusión dental, permitir la salida y anclaje de la den-
tición definitiva mediante el cierre de la arcada alveolar.

- Resolver la hipoacusia trasmisiva por acumulación de moco en OM
debido al mal funcionamiento de la trompa de Eustaquio mediante el
uso de drenajes timpánicos.

Todo esto nos lleva a la necesidad de que estos pacientes se  traten en
el contexto de equipos multidisciplinares que engloben pediatras, ciru-
janos, logopedas y ortodoncistas coordinados entre sí en las distintas
etapas del crecimiento del niño.

CALENDARIO DE TRATAMIENTO
Si bien hay una gran diversidad de técnicas quirúrgicas para abordar la
fisura labio palatina sí existe, por el contrario, una unanimidad a la hora
de seguir una secuencia temporal en la realización de las intervenciones.

A continuación se expone el calendario de tratamiento que en la
mayoría de los equipos multidisciplinares llevan a cabo:

- Diagnóstico prenatal: la malformación se puede visualizar median-
te ecografía 2 y 3D a partir de las 12 sem y con mayor fiabilidad a
partir de la 20 sem; Se pueden diagnosticar  hasta el 100 % de las
fisura primarias en manos expertas, siendo más difícil de ver la fisu-
ra de paladar blando ( 22 %). Asimismo, se pueden detecta las ano-
malías asociadas en el caso de que hubiera.

- Asesoramiento prenatal: los padres afectados pueden realizar
una consulta con los cirujanos especialistas en la que se les ayuda
a entender la malformación y  disminuir la ansiedad (mostrándoles
fotos y resultados de otros pacientes intervenidos), planificar el plan
de actuación multidisciplinar  y encontrar un lugar de apoyo (aso-
ciación de padres, otras familias afectadas,..). 

- 0-1 mes: se realiza el despitaje de otras malformaciones asocia-
das, se hace hincapié en la alimentación del recién nacido y se plan-
tea la necesidad de ortopedia prequirúrgica en los casos de fisura
labiopalatina bilateral o unilateral severa. Se pone en conocimiento
la asociación de padres de niños fisurados.

- 2m: se procede a la colocación del dispositivo ortopédico: Latham
(DMA/ECPR), obturador palatino de Hotz, molde nasoalveolar 
de Greyson,…

- 3m: queilorrafia y rinoplastia primaria según las distintas técni-
cas descritas.

- 12-18m: cierre del paladar y drenajes timpánicos si precisa.

- 2-3 años: se hace hincapié en la pronunciación mediante asesora-
miento logopédico si procede.

- 5-7 años: se realiza control periódico del proceso de dentición y
los posibles retoques estéticos necesarios para que la integración
del niño al ámbito escolar sea lo más normal posible. 

Valoración de la insuficiencia velofaríngea.

- 9-12 años: para completar la anatomía ósea puede ser necesario
cubrir la fisura alveolar con  injerto óseo tomado  de la cresta ilia-
ca generalmente.

- 13-15 a: revisión cosmética,  rinoplastia secundaria, ortodoncia,
cirugía ortognática.

Es importante el  seguimiento de estos niños hasta que completen el
desarrollo para vigilar el crecimiento armónico facial.

CONTROVERSIAS EN EL TRATAMIENTO
1. La existencia de diferentes TÉCNICAS QUIRÚRGICAS es sinónimo
de que ninguna es la  ideal. Hay que resaltar la necesidad de que se
realice por manos expertas con un nº mínimo de pacientes al año no
inferior a 40-50 pacientes o 20 casos nuevos.

2. Uso de ORTOPEDIA QUIRÚRGICA: en nuestro equipo optamos por
ella en los casos bilaterales ya que permite la alineación guiada de la
premaxila entre los segmentos alveolares en los unilaterales comple-
tos mediante el dispositivo ideado por Latham con o sin molde naso-
alveolar de Greyson. El uso de la ortopedia quirúrgica permite una
mejor alineación de los segmentos facilitando la cirugía y disminu-
yendo la necesidad de tratamientos ortodóncicos posteriores. No
existe, según la bibliografía, diferencias significativas en cuanto a la
creación de una mayor hipoplasia maxilar ya que ésta está ligada a
la complejidad del caso. Otro hecho muy discutido es la financiación
de dicha ortesis por parte de la sanidad pública.

3. LACTANCIA MATERNA. No es fácil alimentar al pecho a estos
pacientes, en el servicio de Neonatología de nuestro hospital existe
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un equipo de asesoramiento en cuanto a posición y hábitos de lac-
tancia  que ayudan a las madres a conseguir dicho objetivo. Cuando,
debido a la malformación, no es factible se valora la posibilidad de
colocación de un obturador palatino que facilite la succión o se faci-
lita el acceso a distintas tetinas que faciliten la alimentación.

4. INSUFICIENCIA VELOFARÍNGEA: valoración mediante laringoscopia
y decisión de la técnica de corrección.
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La nutrición es la especialidad pediátrica por excelencia, por lo que es
fundamental tanto para población sana como en la enferma, y así a lo
largo de toda la edad pediátrica (desde los recién nacidos pretérmino
y a término hasta al finalizar el crecimiento).  Existen además situa-
ciones en las que puede haber unas necesidades nutricionales especia-
les, tales como en adolescentes embarazadas o en deportistas, cuyos
requerimientos específicos no se habían tenido en cuenta hasta hace
unos pocos años. Y en la actualidad se sabe que la nutrición pediátri-
ca es importante para prevenir en mayor o menor medida enfermeda-
des que manifestarán su sintomatología en el periodo de adulto.

Junto a estos hechos, ya aceptados por la comunidad médica existe
una enorme proliferación de recomendaciones sobre alimentación,
dietética y nutrición. Estas recomendaciones están realizadas con cier-
ta frecuencia por personas sin conocimientos en pediatría, y a veces
sin una base científica.

Por este doble motivo, por un lado la necesidad de actualizar periódi-
camente los conocimientos crecientes en nutrición pediátrica, y por
otro la enorme proliferación de textos, tiendas especializadas y
comentarios de supuestos expertos, se hace necesario que las socieda-
des científicas pediátricas faciliten la formación y actualización de los
pediatras en estos temas, función que debe llevar a cabo los Comités
de Nutrición (CN). De hecho existen CN en muchos países, dependien-
tes de las sociedades pediátricas de los mismos como los CN de la
Academia Americana de Pediatría, el CN de francés, inglés o canadien-
se. En otras ocasiones estos comités surgen de sociedades pediátricas
más amplias, como el de la Sociedad Europea de Gastroenterología,
Hepatología y Nutrición Pediátrica (ESPGHAN).

OBJETIVOS GENERALES 
En general, los objetivos de un CN Pediátrico son iguales entre sí, inde-
pendientemente de la sociedad científica de donde procedan. Estos
objetivos generales pueden resumirse en los siguientes puntos:

- promoción de la lactancia materna. 

- necesidades nutricionales de cada periodo de edad, con especial refe-
rencia a los “nuevos nutrientes” PUFA´S, Selenio, pre-probióticos, etc

- edad de introducción de la alimentación complementaria y sus
características.

- alimentación y dietética en población sana.

- alimentación y dietética en población enferma. Nutrición enteral.

- nutrición parenteral.

- “programación metabólica”

- riesgos asociados a una alimentación y nutrición inadecuadas
durante la infancia.

Asimismo, cada CN puede tener unos objetivos propios, dependiendo
de las características de su ámbito de influencia ya que diferentes paí-
ses pueden tener prioridades diferentes.

COMITÉ DE NUTRICIÓN DE LA ASOCIACIÓN ESPAÑOLA DE
PEDIATRÍA (CN-AEP)

1. Aspectos históricos
- En 1977 AEP creó su primer CN; presidido por el Prof. Ballabriga e
integrado inicialmente por los Drs. Moya, Bueno, Cornellá, Dalmau,
Doménech, Tojo, Tormo y Vitoria. Realizó las siguientes publicaciones:

- Recomendaciones a propósito de la intolerancia a la lactosa. An Esp
Pediatr 1998; 49:448.

- Alimentos transgénicos. An Esp Pediatr 1999; 51:617.

Indicaciones de las Fórmulas antirregurgitación. An Esp Pediatr
2000; 52:369.

- Recomendaciones sobre el uso de fórmulas para el tratamiento y
prevención de las reacciones adversas a proteínas de leche de vaca.
An Esp Pediatr 2001; 54:372.

Del 2002 al 2005 el CN estuvo presidido por el Dr. Tojo, publicando:

- Consumo de zumos de frutas y de bebidas refrescantes por niños y
adolescentes en España. Implicaciones para la salud de su mal uso y
abuso. An Pediatr 2003; 58:584.

Asimismo, el CN participó en otras publicaciones (Obesidad en niños y
adolescentes, 2004, etc.) y foros científicos (congresos de la AEP).

Desde 2006  a 2009 el CN-AEP estuvo coordinado por la Dra. Suárez,
y se realizaron las siguientes publicaciones:

- Bases para una alimentación complementaria adecuada de los lac-
tantes y los niños de corta edad. An Pediatr (Barc) 2006; 65: 481.

- Obesidad infantil. Recomendaciones del  CN-AEP. Parte I.
Prevención. Detección precoz. Papel de pediatra. An Pediatr (Barc)
2006; 65-607.

- Obesidad infantil. Recomendaciones del CN-AEP. Parte II. Diagnostico.
Comorbilidades. Tratamiento. An Pediatr (Barc) 2007; 66:294.

- Alergia a proteínas de leche de vaca: prevención primaria. Aspectos
nutricionales. An Pediatr (Barc) 2008; 68:295.

- El comedor escolar: situación actual y guía de recomendaciones. An
Pediatr (Barc) 2008; 69:72.

- Hipercolesterolemia. Abordaje terapéutico. An Pediatr (Barc) 2009;
70:498.

- Nutrición infantil y salud ósea. An Pediatr (Barc) 2010; 72:80. e1.

Además, en este periodo el CN-AEP publicó conjuntamente con la
Sociedad de Pediatría de Madrid y Castilla la Mancha el Manual
Práctico de Nutrición en Pediatría (2007), así como artículos de divul-
gación y participó en los congresos de la AEP.

2. CN- AEP: FUNCIONES
El actual CN-AEP tiene unas bases doctrinales que pueden resumirse en:

- difundir la importancia de una alimentación y nutrición adecuada
como fuente de salud, apuntando a todos los niveles de intervención
posible: niños y adolescentes, familia y comunidad.

Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

MESA REDONDA

El comité de nutrición y los nuevos problemas asistenciales.
Moderador: Jaime Dalmau Serra, Hospital Infantil La Fe, Valencia.

Jueves 3 de junio, 15:30 - 16:45

79



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

- sensibilizar a los pediatras sobre la necesidad de asumir esa función
educadora y preventiva.

- ofrecer a los pediatras para llevar a cabo la misión citada el máxi-
mo de información científica, basada en revisiones exhaustivas y sis-
temáticas, y señalar  aquellas prácticas sin suficiente base científica.

- reclamar para los pediatras el apoyo y reconocimiento por parte de
las Administraciones Sanitarias de estas actividades.

- siempre que se considere oportuno, el CN-AEP debe aportar en
cualquier foro (científico, divulgativo, etc.) los conocimientos actua-
les en Nutrición pediátrica.

3. CN- AEP OBJETIVOS
Con estas bases doctrinales, el CN-AEP tiene los siguientes objetivos:

- elaboración de informes útiles para los pediatras mayoritarios en la
AEP, es decir, de Atención Primaria. Para ello se seguirán elaborando
informes prácticos, concretos y con bibliografía muy seleccionada.

- a petición de las Sociedades de Especialidades de la AEP se elabo-
rarán informes sobre temas concretos. Estos informes dirigidos a
especialistas se elaborarán conjuntamente con un miembro de la
Sociedad Científica solicitante, y en este caso serán informes más
extensos y detallados. Estos informes se podrán solicitar vía Junta
Directiva de la AEP, o directamente al Coordinador del CN, en cuyo
caso éste lo comunicará al Presidente de la AEP.

- elaborar informes técnicos solicitados a la AEP por diferentes orga-
nizaciones (Ministerio de Sanidad, Asociaciones de enfermos, etc.).

- organización de cuatro Jornadas de Nutrición, destinadas a pedia-
tras de Atención Primaria. Se celebrarán en cuatro ciudades para des-
arrollar temas de nutrición básicos de índole muy práctica. En estas
Jornadas participan 3 miembros del CN y 3 ponentes de la zona en
que se celebren, escogidos entre los pediatras de reconocida trayec-
toria profesional en el campo de nutrición.

- el CN llevará a cabo los objetivos que le fije la Junta Directiva de la
AEP, tras su análisis conjunto.

COMENTARIO FINAL
La Junta Directiva de la AEP designó al actual coordinador del CN, el
cual designó al resto de miembros y elaboró el plan estratégico cuyas
características generales fueron aceptadas por dicha Junta Directiva.
Como cualquier otro órgano de la AEP está abierto a las sugerencias
de sus afiliados.
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Objetivos docentes
1. Conocer las recomendaciones de ingesta de calcio en adolescentes

2. Justificar las razones de dichas recomendaciones

3. Conocer la relación entre la ingesta de calcio y vitamina D y la
salud ósea

4. Conocer las consecuencias de la ingesta insuficiente de calcio y
vitamina D a largo plazo

5. Exponer las estrategias para garantizar un aporte suficiente de cal-
cio en este grupo de edad.

Índice
1. El calcio como nutriente

2. Metabolismo del calcio. Biodisponibilidad

3. Requerimientos de calcio durante la adolescencia

4. Calcio y salud ósea

5. Vitamina D en adolescentes

6. Repercusiones de una ingesta pobre en calcio

7. Aspectos prácticos para mejorar que los adolescentes consuman el
calcio que necesitan.

1. El calcio como nutriente
El calcio es el catión más abundante en el organismo, representando
alrededor del 2% del peso corporal en el adulto (1.200-1.500 g). La
mayor parte se encuentra en el tejido óseo y en los dientes (99%), mien-
tras que el 1% restante se encuentra diluido en el líquido extracelular y
en los tejidos blandos. Existe un equilibrio dinámico entre ambos com-
partimentos, recambiándose alrededor de 500 mg diariamente.

Además de su papel en la mineralización ósea, el calcio cumple numero-
sas funciones en el organismo. Es esencial para la transmisión del impulso
nervioso, la excitabilidad neuronal y la formación de los neurotransmiso-
res, para el adecuado funcionamiento del músculo cardíaco, el manteni-
miento del tono muscular y la contracción del músculo liso. También inter-
viene en la cascada de la coagulación y actúa como segundo mensajero y
participa en la regulación de los mecanismos de transporte en las mem-
branas celulares, en la secreción hormonal, en la liberación y activación de
numerosas actividades enzimáticas, en la mitosis y en la fecundación.

2. Metabolismo del calcio
¿Cómo se obtiene el calcio?: La mejor manera de obtener el calcio es
a través de los alimentos. Los alimentos más ricos en calcio son los
pescados que se comen con espinas (anchoas, sardinas, etc.) pero
sobre todo la leche y los productos lácteos, que aunque tengan menos
calcio, se absorbe mejor. El aporte de calcio de preparados para lactan-
tes oscila entre 41 y 75 mg/100ml, y entre 63 y 119 mg/100 ml en las
leches de continuación. De manera que todas aseguran un contenido
adecuado de calcio con la ingesta de 500 ml. Un vaso de leche (200
cm3) contiene 250 mg de calcio. Los yogures llevan la misma cantidad
de calcio que la leche (125 mg por cada 100 g) (tabla 1)

¿De qué depende  la absorción de calcio? El calcio consumido en la
alimentación o como suplemento se absorbe en el intestino delgado.
No todo el calcio consumido se absorbe, en general la biodisponibili-
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dad es baja: cercana al 30% en la leche (mayor si se trata de  leche
materna 58%) y al 5% en las espinacas. En cualquier caso la absorción
depende de varios factores:

1) cantidad ingerida: el cuerpo absorbe menos calcio cuando el con-
sumo aumenta. Por lo tanto es mejor tomar el calcio en dosis peque-
ñas durante el día para facilitar su absorción. No se deben tomar más
de 500 mg de calcio a la vez.

2) La vitamina D: la absorción de calcio depende de un nivel adecua-
do de vitamina D en plasma.

3) Nivel de calcio en sangre: cuando el nivel de calcio en sangre baja,
la hormona paratiroidea se activa aumentando sus niveles, favore-
ciendo la absorción intestinal y   extrayéndolo del hueso. 

4) Características de la dieta: se absorbe mejor si se administra con
lactosa, dextrinomaltosa o  hidratos de carbono de absorción lenta.
La  fibra sobretodo la contenida en las espinacas y en el cacao supo-
nen una limitación en la absorción intestinal de calcio, al igual que
los oxalatos,  y la cafeína.

Finalmente, la excreción de calcio se lleva a cabo por vía renal y a tra-
vés del tracto digestivo.

3. Requerimientos de calcio durante la adolescencia
Las necesidades de calcio varían en las diferentes etapas del desarro-
llo en relación con el ritmo de aposición de calcio en el esqueleto. Se
desconoce la cantidad mínima de calcio a partir de la cual se afecta-
ría de forma significativa la mineralización ósea, es decir, la cantidad
necesaria para obtener un adecuado pico de masa ósea. En base a los
datos científicos disponibles no se han podido establecer unas reco-
mendaciones de ingesta de calcio, por lo que hablaremos de niveles de
ingesta adecuada. Estos niveles se han establecido en Canadá y
Estados Unidos en 1997 en 1300 mg/día. Cuando se ha evaluado los
requerimientos de calcio en función de la aposición ósea se señalan
como adecuadas una ingestas de 1000-1100 mg/día entre los 9 y los
13 años, permaneciendo estable en niñas de 14 a 18 años en torno a
1000 mg/día, pero aumentando a 1200 mg/día en varones (tabla 2).

4. Calcio y salud ósea
Parece necesario alcanzar una adecuada ingesta de calcio para obte-
ner una buena acreción ósea durante las etapas prepuberal y puberal,
aunque el nivel de adecuación podría variar en función del grado de
actividad física que realicen los jóvenes en ese periodo. La ingesta de
calcio por sí sola explicaría una pequeña porción (entre 1 y  5%) de la
variabilidad en la ganancia de peso que ocurre durante la adolescen-
cia y del pico de masa ósea posterior. 

5. Vitamina D en adolescentes
La vitamina D es indispensable para que el intestino pueda absorber el cal-
cio necesario para la mineralización ósea.  De esta forma la carencia de
esta vitamina puede producir osteoporosis y, consecuentemente aumen-
tar el riesgo de fracturas. No puede entenderse el concepto de salud ósea
sin hacer relación a niveles de vitamina D. En esta línea se explican las
recomendaciones de la Academia Americana de Pediatría de 2008 sobre
la administración de 400 UI diarias de vitamina D a lo largo de toda la
infancia y la adolescencia. Puede objetarse, sin embargo, que estas reco-
mendaciones se basan en la extrapolación de resultados obtenidos en la
población adulta y, por tanto, continúan siendo motivo de investigación.

6. Repercusiones de una ingesta pobre en calcio
A priori, una carencia de calcio ocasionada por un aporte insuficiente en
la dieta podría ocasionar una insuficiente mineralización ósea. Sin
embargo, como hemos comentado con anterioridad esta afirmación no es
por completo cierta. Debe hacerse una valoración considerando la ade-
cuación del resto de nutrientes de la dieta así como la actividad física.

7. Aspectos prácticos para mejorar que los adolescentes consuman
el calcio que necesitan.
El estudio del consumo de lácteos en la transición del final de la infan-
cia a la juventud muestra un descenso en el mismo, en especial entre la
población femenina, que se traduce en una disminución en el consumo
diario de calcio. Aun a expensas de conocer las repercusiones a largo
plazo sobre la mineralización ósea de las políticas encaminadas a mejo-
rar el consumo de lácteos u otras fuentes de calcio en este grupo de
edad, los estudios de intervención –escasos, por otra parte- muestran
un efecto beneficioso sobre la salud ósea. Si a esto se añaden otras
posibles ventajas –por ejemplo la asociación entre ingestas mayores de
calcio y menor riego cardiovascular a largo plazo- explicarían los
esfuerzos de los profesionales de la salud por alcanzar las ingestas reco-
mendadas. Se apuntan a continuación algunas sugerencias prácticas:

- Escoger productos lácteos semidesnatados en vez de bebidas gase-
osas en las cafeterías y comedores escolares. No abusar de  las bebi-
das de cola, contienen fósforo,  que disminuye la absorción de calcio

- Potenciar aporte de calcio en ensaladas con legumbres, queso, brócolis…

- Elegir yogur como postre o snack.

- Elegir productos (zumos, cereales) enriquecidos con calcio.

- Dieta rica en  vitamina D, frutas y vegetales, que, entre otros aspectos
proporciona potasio y bicarbonato que mejoran la retención de calcio.

Tabla 1. Contenido en calcio de distintos alimentos (en 100 g de por-
ción comestible)

Modificado de Mataix Verdú y Mañas Almendros. Tabla de composi-
ción de alimentos españoles. 3ª ed. Universidad de Granada, 1998

Tabla 2. Raciones de alimentos necesarios para cubrir el 100% de las
recomendaciones de ingesta de calcio de 9 a 18 años.

81

Producto Calcio (mg)

Leche entera
Leche enriquecida en calcio
Yogur
Queso en porciones
Batido de cacao
Cereales de desayuno
Magdalena 
Huevo 
Yema de huevo
Hígado 
Bonito-arenque-atún
Sardina
Boquerón
Langostinos 

Conservas de pescado (sardina,
anchoas, arenque)

110-120
130-140
142
276
119
3-10
80
56
140
8-12
20-40
2-50
28
120
60-400

Alimento Cantidad Ración Nº Raciones
Leche
Yogur
Natillas
Queso en Porciones
Queso fresco
Queso curado
Helado
Lentejas
Acelgas
Pasta Italiana
Carnes
Pescados
Banquetes

1.180 ml
1015 g
1083 g
470 g
700 g
162 g
866 g
1850 g
24000 g
1000 g
13000 g
4000 g
60 g

250 ml
125 g
135 g
30 g
50 g
50 g
150 g
75 g
300 g
75 g
120 g
160 g
100 g

4 tazones
8 unidades
8 envases
15,7 quesitos
7 raciones
3 raciones
5,7 helados
26 raciones
80 raciones
14 raciones
100 raciones
25 raciones
1/2 ración

(de Alonso Franch M, Redondo del Río MP, Suárez Cortina L. An Pediatr 2010;
72: 80)
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IMPORTANCIA DE LA FERROPENIA EN EL NIÑO PEQUEÑO: 
REPERCUSIONES Y PREVENCIÓN
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Introducción
La deficiencia de hierro es el trastorno nutricional de mayor prevalen-
cia en los países desarrollados. Las causas que la motivan incluyen una
ingesta insuficiente, unos requerimientos elevados o una pérdida
excesiva. En los lactantes y niños pequeños, los altos requerimientos

debidos al crecimiento se conjugan frecuentemente con una ingesta
baja de hierro de alta biodisponibilidad, por lo que constituyen un
importante grupo de riesgo junto con los adolescentes.

En el estudio NHANES de 1999-2000 se refirió una prevalencia máxi-
ma de ferropenia con o sin anemia en chicas adolescentes (9-16%) y
niños pequeños (7%), durante el periodo de rápido crecimiento cere-
bral(1). En España, en 2002, un estudio llevado a cabo en Navarra refi-
rió una prevalencia de ferropenia del 9,6% en lactantes sanos de 12
meses, y de anemia ferropénica del 4,3%(2).

La posible asociación de la deficiencia de hierro con alteraciones del
desarrollo psicomotor ha promovido la implantación de programas
para la prevención de la ferropenia en numerosos países, aunque los
requerimientos reales no se conocen de forma precisa. El estado nutri-
cional del hierro se determina utilizando diversos marcadores, como
los niveles de hemoglobina, ferritina, protoporfirina eritrocitaria libre,
transferrina y receptor de la transferrina (tabla 1). En el lactante y niño
pequeño la interpretación de estos marcadores presenta dificultades,
debido a la influencia en sus niveles de los cambios fisiológicos pro-
pios del crecimiento y desarrollo y de los estados de infección (3).

Necesidades de hierro en lactantes y niños menores de 2 años
El recién nacido sano cuenta con depósitos de hierro suficientes para
cubrir sus necesidades durante los primeros 6 meses. Esto es debido al
paso de hierro a través de la placenta, que es más importante al final
de la gestación. A pesar del bajo contenido en hierro de la leche mater-
na y las fórmulas adaptadas no fortificadas, el lactante pequeño no
precisa un aporte extra exógeno, aunque los depósitos de hierro en
relación al peso van disminuyendo a medida que el niño crece. El lac-
tante prematuro, sin embargo, necesita suplementación debido a su
elevada tasa de crecimiento postnatal y a no haber recibido la misma
cantidad de hierro por vía placentaria.

La progresiva disminución de los depósitos motiva que a partir del
sexto mes, las fuentes exógenas de hierro cobren una gran importan-
cia en la prevención de la ferropenia. La Academia Americana de
Pediatría recomienda, a partir del 4º-6º mes, una ingesta diaria de 1
mg/Kg/día, preferentemente en forma de alimentos ricos en hierro (4).

Además de la recomendación a nivel general, existen determinados gru-
pos de riesgo, en los que está recomendada la profilaxis farmacológica
y la vigilancia de la aparición de anemia ferropénica (tabla 2)(5,6).

Efectos de la ferropenia y beneficios de su tratamiento y prevención
La repercusión clínica de un aporte bajo de hierro guarda relación no
sólo con la severidad de la restricción, sino también con el momento
del desarrollo en el que ésta se produzca y su duración (6).

Desarrollo neurológico

El contenido cerebral de hierro va aumentando a lo largo de la infan-
cia hasta alcanzar  los niveles del adulto tras la pubertad. En el tejido
cerebral, el hierro está implicado en la síntesis de ATP, la neurotrans-
misión y la formación de mielina y es esencial para la adecuada neu-
rogénesis y la diferenciación de ciertas regiones cerebrales. La ferrope-
nia parece alterar la síntesis y catabolismo de las monoaminas dopa-
mina y noradrenalina, implicadas en el control del movimiento, el
metabolismo de la serotonina, los ciclos de sueño y actividad y las fun-
ciones de memoria y aprendizaje (7).

Varios estudios han relacionado la anemia ferropénica en el lactante y
niño pequeño con alteraciones del desarrollo madurativo, aunque no
está claro el mecanismo fisiopatológico ni si estas alteraciones serían
reversibles con la corrección de la anemia. Se ha asociado la anemia
ferropénica en niños menores de 2 años con peores puntuaciones en los
tests de función cognitiva y comportamiento (fundamentalmente Bayley
Scales for Infant Development)(8), con alteraciones sobre la fisiología
auditiva y visual(9) y con trastornos de la respuesta prolactínica al estrés
(indicador periférico de la función dopaminérgica central)(10).
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En una revisión sistemática de 2005 acerca del efecto de la suplemen-
tación con hierro sobre el desarrollo psicomotor en niños, los autores
concluyeron, tras revisar 17 estudios controlados randomizados, que la
suplementación mejora ligera pero significativamente las puntuacio-
nes de desarrollo mental en los niños, especialmente en aquéllos con
anemia ferropénica previa. Este efecto se aprecia especialmente en
niños mayores de 7 años. No se encontró evidencia suficiente sobre la
mejoría del desarrollo motor (11).

Ritmo del sueño

La cantidad y calidad del sueño tiene influencia en la conducta afec-
tiva y la función cognitiva. El estudio electroencefalográfico del sueño
muestra algunos hallazgos característicos, que están alterados en los
trastornos madurativos. Los lactantes con anemia ferropénica mues-
tran alteraciones del EEG durante el sueño que podrían influir en los
procesos de memoria y plasticidad cerebral. Parece existir asociación
entre la anemia ferropénica y desajustes en el patrón del sueño, que
pueden representar interferencias con una óptima función cerebral
tanto en los periodos de sueño como de vigilia (12).

Accidente cerebral vascular

Entre los factores asociados con esta entidad en la edad pediátrica
figuran la anemia falciforme, las lesiones estructurales cardiacas, la
presencia de enfermedad crónica sistémica, las alteraciones del terri-
torio arterial cerebral, coagulopatías, traumatismos craneales e infec-
ción subaguda por el virus varicela zoster. Pero también existen en la
literatura varios casos descritos en pacientes sanos, en los que se ha
evidenciado anemia ferropénica como hallazgo concomitante. En una
serie de casos y controles publicada por Maguire et al, se encontró una
incidencia de anemia ferropénica 10 veces superior en niños previa-
mente sanos de 12-38 meses que padecieron accidente vascular cere-
bral, en comparación con los controles (13).

Crecimiento

En varios estudios se ha observado mejoría del crecimiento en niños
ferropénicos tras recibir suplementación. No obstante, en la magnitud
de este efecto pueden influir factores locales de la población en estu-
dio, como la prevalencia de diarrea, parasitosis y otras enfermedades y
las características de la dieta (14). Tal vez por ello, este beneficio no se
ha confirmado en todos los estudios realizados. Una revisión de 25
estudios publicada por Sachdev en 2006 no encontró evidencia de un
efecto positivo sobre el crecimiento, aunque las características de los
trabajos eran muy heterogéneas (15).

Estado inmunológico y susceptibilidad a infecciones

Se ha referido que, en niños con ferropenia, la suplementación con
hierro y la ingesta de leche o cereales fortificados disminuye la mor-
bilidad por infecciones. En situaciones de deficiencia de hierro, la fun-
ción inmunológica se ve afectada de distintas formas (14):

- Los leucocitos ven reducida su capacidad de neutralizar patógenos.

- Los linfocitos presentan menor capacidad de replicación estimula-
da por mitógenos.

- Existe una menor concentración de células productoras de inmuni-
dad celular.

- La respuesta cutánea a antígenos se encuentra reducida.

Termorregulación

La deficiencia de hierro induce alteraciones en la función tiroidea y en
el metabolismo de las catecolaminas y otros neurotransmisores, lo que
resulta en una respuesta termorreguladora adaptativa alterada a los
ambientes fríos.

Recomendaciones para la prevención de la deficiencia de hierro
Para evitar los efectos negativos de la deficiencia de hierro, se requie-
re un abordaje preventivo, de inicio en la etapa prenatal y que se con-
tinúe durante el periodo de lactancia y primera infancia (16).

Aunque no todos los estudios realizados acerca de la relación entre el
estado nutricional del hierro materno y el que presenta el niño al naci-
miento  han llegado a la misma conclusión, es una opinión generaliza-
da que los hijos de madres que han recibido suplementación con hierro
tienen menor incidencia de ferropenia en los meses posteriores.
Igualmente, evitar la ligadura precoz del cordón umbilical al nacimien-
to, esperando 2-3 minutos para hacerla, permite un paso de sangre
desde la placenta hacia el recién nacido que tiene influencia significati-
va sobre los depósitos de hierro observable en los meses posteriores (16). 

Ya en la etapa postnatal, las estrategias para la prevención de la ane-
mia por déficit de hierro se basan en 3 pilares: educación nutricional,
fortificación de los alimentos y suplementación medicamentosa. Ésta
última se recomienda en poblaciones con riesgo especialmente eleva-
do, como los lactantes residentes en regiones con alta prevalencia de
ferropenia. En países donde no existe un consumo generalizado de ali-
mentos infantiles fortificados en hierro, la OMS recomienda la admi-
nistración rutinaria de suplementos de hierro entre los 6 y 12 meses
de edad, prolongando la recomendación hasta los 24 meses si se trata
de áreas con una prevalencia de anemia infantil superior al 40%.

Con respecto a las intervenciones dietéticas, cuando sea necesaria una
alternativa a la leche materna después del 6º mes, debe recomendar-
se una fórmula enriquecida en hierro. La ESPGHAN ha recomendado la
inclusión de hierro en las fórmulas de continuación para lactantes (1-
1,7 mg/100 Kcal), así como el consumo de fórmulas fortificadas en
hierro como alternativa a la leche de vaca hasta los 3 años de
edad(17). A lo largo de la diversificación, y especialmente cuando se
prolonga la lactancia materna, debe asegurarse una ingesta suficiente
de alimentos que supongan una fuente óptima de hierro, como los
cereales fortificados y los alimentos ricos en hierro hem (carnes, aves
de corral, pescado) y no hem (legumbres). La leche de vaca no debe
recomendarse como fuente láctea principal hasta después del primer
año de vida(3).

Además de la ingesta de alimentos ricos en hierro, debe hacerse hin-
capié en los alimentos que pueden mejorar su absorción y utilización,
como frutas, verduras y tubérculos, que son buenas fuentes de vitami-
nas A, C y ácido fólico. Igualmente, deben conocerse los factores que
pueden dificultar la absorción del hierro (tabla 3). En este sentido, es
importante la orientación dietética, para adoptar patrones que favo-
rezcan la absorción del hierro dietético (tabla 4).

Existen diversas estrategias para la fortificación de los alimentos con
hierro. Una de ellas es añadirlo a un alimento básico que sea consumi-
do en cantidades significativas por la mayor parte de la población
diana, como algunos cereales. Otra técnica es la fortificación de con-
dimentos de amplio consumo, como la sal, el curry o el azúcar (18). Un
estudio realizado en nuestro país concluyó que la ingesta durante 4
meses de 500 ml diarios de una fórmula suplementada con hierro,
contribuyó mejor que la leche de vaca a mantener un mejor estado
nutricional del hierro en niños de 1 a 3 años (19).

No parece justificada la adición de múltiples micronutrientes no selec-
cionados a la suplementación con hierro. Los datos disponibles sugie-
ren, sin embargo, que la combinación con zinc, vitamina A, riboflavi-
na, vitamina B12, ácido fólico y ácido ascórbico podría resultar discre-
tamente beneficiosa (20).
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Tabla 1. Parámetros para evaluar el estado nutricional del hierro

Tabla 2. Grupos de riesgo para el desarrollo de ferropenia y anemia
ferropénica

Tabla 3. Alimentos o componentes que influyen en la absorción del
hierro(14)

Tabla 4. Recomendaciones para optimizar la absorción del hierro dietético
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Parámetro Información

Hemoglobina Valoración de la anemia

Ferritina Valoración del estado de los depósitos

Transferrina
Valoración de la capacidad de trans-
porte

Protoporfirina eritrocitaria libre
Información de disminución de la sín-
tesis de hemoglobina

Receptor sérico de transferrina
Información de disminución del hierro
tisular

Factores de presentación perinatal Prematuridad
Bajo peso para la edad gestacional
Gestaciones múltiples
Ferropenia materna gestacional grave
Diabetes materna
Pre-eclampsia materna
Ligadura precoz del cordón umbilical
Hemorragias uteroplacentarias
Hemorragias neonatales
Extracciones sanguíneas múltiples

Factores de presentación durante el
primer año de vida

Lactancia materna exclusiva >6 meses
Lactancia artificial con fórmula no
suplementada con hierro después del
6º mes
Introducción de leche de vaca antes
de los 12 meses
Bajo nivel socioeconómico

Factores de presentación posterior al
primer año

Dietéticos (ingesta excesiva de lácte-
os, dieta pobre en carnes, fruta y ver-
dura)
Pica
Infecciones frecuentes
Hemorragias importantes
Cardiopatías cianógenas
Farmacológicos: tratamiento prolon-
gado con AINEs o corticoides por vía
oral

Favorecedores Hierro en forma hemo (carne, aves,
pescado)
Vitamina C (frutas, patata, verduras
de hoja, coliflor)
Algunos alimentos fermentados (chu-
crut, salsa de soja)

Inhibidores Fitatos e inositol-fosfatos (salvado,
avena, arroz, cacao, guisantes, semi-
llas)
Taninos y fenoles fijadores de hierro
(café, té, cacao, infusiones, algunas
especias, espinacas)
Calcio

En el lactante, iniciar la diversificación con alimentos ricos en hierro, como
cereales fortificados y carne.
Durante la diversificación, ofrecer tomas de alimentación complementaria (no
lácteas) varias veces al día.
Incluir en las comidas ricas en hierro patata, zanahoria, frutas, zumos u otras
fuentes de vitamina C.
No consumir leche y derivados en las comidas principales que contengan alto
contenido en hierro.
Tomar diariamente 2 raciones de alimentos de origen animal: carne, aves, pes-
cado, huevos.
Reservar los alimentos que contengan inhibidores de la absorción del hierro para
las comidas con menor contenido, y asociarlos entre sí (ej. desayuno de leche con
alimentos que contienen cereales no fortificados, como pan o galletas).
Si se toman infusiones, hacerlo fuera de las comidas principales (1-2 horas
después).



DIABETES TIPO MODY

Nº Programa: 262
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El término MODY (Maturity Onset Diabetes of the Young) se empleó por
primera vez en los años sesenta, hasta entonces se consideraba que
existían dos grandes tipos de diabetes: la de comienzo en la infancia y
la de comienzo en la edad adulta, que se correspondían, a grandes ras-
gos, con la diabetes tipo 1 y tipo 2 respectivamente. Se empleó el tér-
mino MODY para designar la diabetes que presentaban algunos niños y
jóvenes, diferente a la diabetes tipo 1, y que se caracterizaba por ser
persistente y sin progresión a cetoacidosis. Actualmente sabemos que
existen un grupo heterogéneo de diabetes, diferentes de las tipo 1 y 2,
que pueden aparecer en la infancia, adolescencia o juventud, y que se
deben a mutaciones en un solo gen; a estas formas de diabetes se les
conoce como diabetes monogénicas, y son: diabetes tipo MODY, diabe-
tes neonatal, diabetes mitocondrial, formas de diabetes asociadas a
defectos del receptor de la insulina y lipodistrofias familiares. 

La diabetes tipo MODY es la forma más frecuente de diabetes mono-
génica y tiene unas características específicas tales como: 

- Comienzo durante la infancia, la adolescencia o en el adulto joven,
generalmente antes de los 25 años.

- Herencia autosómica dominante, con alta penetrancia, lo que
implica la existencia de una importante carga familiar de diabetes,
generalmente con diabetes en al menos tres generaciones sucesivas. 

- Insulinopenia por un defecto primario de la célula beta pancreática,
por lo que los marcadores de inmunidad pancreática son negativos.

- No suele existir insulinorresistencia.

- No existe más frecuencia de obesidad que en la población general.

- No suele producir cetosis.

Supone entre el 1 y el 5% de los casos de diabetes en nuestro medio.

La diabetes tipo MODY resulta de mutaciones en estado heterocigoto
en al menos 9 genes diferentes. Dos de estos genes codifican enzimas:
uno codifica la enzima proteolítica glucoquinasa (GCK), y otro la car-
boxi ester lipasa (CEL VNTR)i; los otros siete genes codifican factores
de transcripción de la célula beta.

Los factores de transcripción son proteínas intracelulares que regulan la
transcripción del gen a ARN mensajero; intervienen en el desarrollo, pro-
liferación y metabolismo de la célula beta; y sus alteraciones causan una
disfunción progresiva de dicha célula. Los factores de transcripción alte-
rados en la diabetes tipo MODY son: factores hepatonucleares (HNF), el
factor promotor de la insulina 1 (IPF-1), el NeuroD1/BETA 2, que inter-
viene en el desarrollo pancreático y en la transcripción del gen de la
insulina, el KLF11 y el PAX4. Los pacientes con mutaciones heterocigo-
tas en los factores de transcripción suelen ser normoglucémicos en los
primeros años, la hiperglucemia aparece posteriormente y de manera
progresiva, llegando a diabetes franca en la adolescencia o en la edad
adulta y, si no son correctamente tratados, pueden aparecer complica-
ciones crónicas. La relación de los distintos tipos de MODY, el gen afec-
tado en cada caso y la localización de dicho gen es la siguiente: 

- MODY 1: HNF-4?. 20q12-q13,2

- MODY 2: GCK. 7p15-p14

- MODY 3: HNF-1?. 12q24,2

- MODY 4: IPF-1. 13q12,1

- MODY 5: HNF-1?. 17cen-q21,3

- MODY 6: Neuro D1/?2. 2q32

- MODY 7: KLF11?. 2p25

- MODY 8: CEL VNTR. 9q34.3

- MODY 9: PAX4. 7q22-qter

De todas ellas, en nuestro medio la más frecuente en la infancia es la
MODY 2, mientras que en la población adulta lo es la MODY 3. Del
total de casos de MODY en Europa las tipo 1 y 3 suponen el 85 %iii. 

MODY 1
Es un tipo poco frecuente de MODY, y se debe a una mutación en hete-
rocigosis en el gen HNF-4?, que es un factor de transcripción de la
familia de los receptores nucleares de hormonas tiroideas-esteroideas
localizado en el cromosoma 20; y su mecanismo fiosiopatológico es
muy parecido al de MODY 3, pero la edad de aparición suele ser más
tardía. El gen HNF-4? es fundamental para el desarrollo de los islotes
pancreáticos, el hígado y el riñón, y regula, al menos en parte, al HNF-
1?. La mutación se asocia con una incapacidad para aumentar la secre-
ción de insulina cuando la glucemia es superior a 7 mmol/l (126 mg/dl),
por lo que, al igual que en la MODY 3, la glucemia postprandial es más
elevada que en MODY 2 y se trata de una hiperglucemia progresiva. 

Estos pacientes también tienen riesgo de complicaciones microvascu-
lares, que dependen fundamentalmente del tiempo de evolución y del
grado de control glucémico    

Dado que este gen también se expresa en el hígado, la mutación en
HNF-4? altera la biosíntesis de triglicéridos y apolipoproteínas, y se
asocia con la disminución en un 50 % de la concentración de triglicé-
ridos séricos y de un 25 % de la de apolipoproteínas AII y CIII y lipo-
proteína(a).

Estos pacientes precisan tratamiento con antidiabéticos orales, suelen
ser sensibles a las sulfonilureas, y, hasta en el 30 ó 40 % de los casos
necesitan insulina.

MODY 2
Se debe a mutaciones inactivantes en heterocigosis en el gen de la
GCK, localizado en el brazo corto del cromosoma 7. En condiciones
normales esta enzima fosforila la glucosa a glucosa 6-fosfato y actúa
como sensor de glucosa de la célula beta, pero su mutación inactivan-
te produce una alteración en esta función, lo que lleva a una elevación
del umbral de glucosa para producir insulina por parte de la célula
betaiv. El umbral normal está en torno a 5 mmol/l (90 mg/dl) y en el
defecto inactivante de la GCK se sitúa entre 6 y 7 mmol/l (108-126
mg/dl). Esto trae como consecuencia un aumento de los niveles de glu-
cemia, que es proporcionalmente mayor en ayunas que después de la
ingesta de hidratos de carbono. Se han descrito unas 200 mutaciones
diferentes, y la intensidad del cuadro clínico varía dependiendo del
tipo de mutaciónv, vi. La hiperglucemia suele estar presente desde el
nacimiento. Existen mecanismos compensatorios, como el efecto pri-
mador de la glucosa en la secreción de la insulina, que limitan la seve-
ridad de la hiperglucemia
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La inactivación de la GCK hepática lleva a una disminución en el acú-
mulo neto de glucógeno hepático y a un aumento de la gluconeogé-
nesis postprandial, lo que contribuye también a las alteraciones meta-
bólicas en esta forma de diabetes.

La mutación en heterocigosis puede producir hiperglucemia leve en
niños, diabetes gestacional (hasta el 50% de las mujeres portadoras de
la mutación presentan diabetes gestacional) y, en algunos casos, retra-
so del crecimiento intrauterino. El defecto genético del feto puede ser
el causante del bajo peso al nacimiento de estos niños cuando la madre
no porta la mutación. Si la madre tiene un MODY 2 la hiperglucemia
materna hace que se sobrepase el umbral de glucosa para la liberación
de insulina y que disminuya la insulinopenia prenatal. Esto demuestra
la influencia de la insulina prenatal en el crecimiento intrauterino12,13.

En un niño con diabetes, debemos sospechar diabetes tipo MODY 2 si
presenta las siguientes características clínicas:

- Hiperglucemia en ayunas persistente y estable durante un periodo
de meses o años.

- HbA1c en torno al límite superior de la normalidad (5.5-5.7 %).

- Pequeño incremento de la glucemia a las dos horas de una sobre-
carga oral de glucosa (típicamente < 3.5 mmol/l) (63 mg/dl), aunque
esto no se debe considerar un criterio absoluto.

- Padres no diagnosticados de diabetes o diagnosticados de diabetes
tipo 2, y uno de ellos presenta glucemia basal alterada.

La hiperglucemia suele tener un curso benigno y no progresivo, por lo
que no se asocia a las complicaciones crónicas que sí presentan otras
formas de diabetes.

En cuanto al tratamiento, suelen responder bien a la dieta y el ejerci-
cio, y no suelen precisar la administración de insulina, salvo en casos
puntuales, que suponen aproximadamente un 2 %, como durante el
embarazo. La incidencia de complicaciones crónicas es muy baja.

La mutación en homocigosis del gen de la GCK produce una forma de
diabetes neonatal permanenteix.

También se han descrito mutaciones activadoras en heterocigosis en el
gen de la GCK que causan hipoglucemia hiperinsulinémica persistente
de la infanciax-

MODY 3
Es la forma más frecuente en la edad adulta. Se debe a mutaciones en el
gen HNF-1á, localizado en el cromosoma 12. Además de en los islotes
pancreáticos este gen se expresa también en el hígado, riñón e intestino.

Inicialmente los pacientes suelen presentar niveles normales de gluce-
mia en ayunas, pero no son capaces de aumentar la secreción de insuli-
na adecuadamente cuando la glucemia supera los 8 mmol/l (144 mg/dl).
Los adolescentes o adultos jóvenes afectos suelen tener cifras de gluce-
mia basal casi normales, con respuesta diabética a la sobrecarga oral de
glucosa. Se trata de una hiperglucemia progresiva: el 78 % de los
pacientes están afectados a los 35 años, y con glucemias en ayunas
superiores a los 140 mg/dl. La hiperglucemia es más agresiva que en la
MODY 2 y, si se mantiene, conlleva alto riesgo de microangiopatía.

Además de producir hiperglucemia la MODY 3, asocia también afecta-
ción renal, reduce el umbral renal para la glucosa, fosfatos y aminoá-
cidos, por descenso de la reabsorción, lo que produce glucosuria, fos-
faturia y aminoaciduria.

Suelen precisar tratamiento con antidiabéticos orales, en concreto sulfo-
nilureas. Inicialmente se utilizan dosis bajas de sulfonilureas, aproxima-
damente un cuarto de la dosis del adulto, para evitar las hipoglucemias.
En caso de producirse hipoglucemias con glicazida pueden emplearse sul-
fonilureas de liberación lenta o dosis preingesta de nateglinidaxi.
Posteriormente pueden precisar tratamiento con insulina. El uso de sul-
fonilureas en la diabetes tipo MODY 3 tiene inicialmente ventajas respec-
to al tratamiento con insulina: mayor sensibilidad terapéutica, que suele

mantenerse en el tiempo, disminución en el número e intensidad de las
hipoglucemias y mejora en la calidad de vida percibida por el paciente12.

MODY 4
Es poco frecuente. Se debe a mutaciones en el gen IPF-1, localizado en
el cromosoma 13, que es necesario para el desarrollo del páncreas y la
expresión del gen de la insulina. Se estudió inicialmente en un lactan-
te con diabetes neonatal permanente e insuficiencia pancreática exo-
crina por agenesia pancreática. Se debía a una mutación en homoci-
gosis en el gen que codifica IPF-1. La alteración en heterocigosis pro-
duce una forma menos grave de diabetes. Con frecuencia la diabetes
aparece más tardíamente que en otros tipos de MODY.

MODY 5
Se debe a la mutación en heterocigosis del gen que codifica HNF-1?,
localizado en el cromosoma 17, y es poco frecuente. El fenotipo es
heterogéneo, e incluye:

- Diabetes mellitus, semejante a la tipo MODY 3. 

- Anomalías renales: quistes renales y displasia renal, que están pre-
sentes en la mayoría de los pacientes, y también pueden asociar
enfermedad glomeruloquística familiar y oligomeganefronia. Algunas
de las alteraciones renales pueden ser diagnosticadas intraútero y
preceden al diagnóstico de hiperglucemia.

- Anomalías genitales: útero bicorne, quistes en el epidídimo, agene-
sia de vasos deferentes y astenospermia.

- Alteraciones de la función hepática.

- Hiperuricemia.

- Afectación subclínica del páncreas exocrino por atrofia pancreática.

La diabetes tipo MODY 5 debe ser sospechada en niños afectos de dia-
betes y nefropatía no diabética.

El tratamiento médico inicial suele ser la metformina, aunque poste-
riormente, suelen precisar insulina.

MODY 6
Se debe a una mutación en el gen que codifica al factor de transcrip-
ción NeuroD1/BETA2, localizado en el cromosoma 2, que se expresa en
el páncreas, intestino y cerebro. El fenotipo puede ir desde formas
leves a severas, y es semejante al MODY 3.

MODY 7
Se debe a mutación en KLF11, un factor de transcripción con efecto nega-
tivo en el crecimiento de las células pancreáticas. Regula la actividad de
la célula beta del páncreas, y su mutación puede llevar a diabetes13.

MODY 8
En el año 2006 Reader et al1 describieron una forma de diabetes de
carácter leve asociada a disfunción pancreática exocrina, a déficit de
elastasa pancreática fecal, dolor abdominal y diarrea. En las dos fami-
lias afectas se halló una mutación en el gen que codifica la enzima
pancreátca CEL, que se expresa en las células acinares exocrinas, pero
no en las células beta, por lo que se desconoce el mecanismo por el
que se desarrolla un fallo progresivo de estas últimas. Desde el punto
de vista anatomopatológico de observa un páncreas desestructurado,
con fibrosis y metaplasia, sin que puedan reconocerse las células aci-
nares ni los islotes pancreáticos.

MODY 9
Se debe a mutación en el factor de transcripción PAX4, que es crucial
para el desarrollo de la célula beta, y su mutación se relaciona con la
aparición de diabetes1.

86



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

CONCLUSIONES
Muchos de los pacientes con diabetes tipo MODY son inicialmente
diagnosticados de manera errónea de diabetes tipo 1 o tipo 2. Según
algunas series hasta en el 10 % de los diagnósticos de diabetes melli-
tus tipo 1 son en realidad diabetes tipo MODY, y, lo mismo ocurre en
hasta el 5 % de los casos diagnosticados de diabetes mellitus tipo 2.
Es importante llegar a un diagnóstico correcto ya que esto influye en
el pronóstico de la enfermedad, permite explicar la existencia de otras
alteraciones asociadas y hace posible la instauración de un tratamien-
to adecuado. Además el diagnóstico correcto permite detectar la
enfermedad en familiares afectos y ayuda en el consejo genético2.
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La diabetes de inicio neonatal (DN) es una enfermedad poco frecuen-
te. Clásicamente se definía como una diabetes diagnosticada en los 6
primeros meses de la vida en ausencia de autoinmunidad antipancre-
ática, que precisaba tratamiento con insulina durante un mínimo de 2
semanas. Los avances en genética desarrollados en la última década
nos permiten hoy conocer la etiología de esta enfermedad en el 80%
de los pacientes, constituyendo un subtipo de diabetes monogénica. 

La “diabetes monogénica” constituye un 2-3% de la diabetes global
(10% de la diabetes infantil). Se origina por mutaciones en diferentes
genes que conllevan una disfunción de la célula ß pancreática. El
conocimiento exacto del tipo de alteración genética que padecen per-
mite dar un consejo genético adecuado, informar con mayor precisión
sobre el pronóstico de la patología e instaurar, en algunos casos, un
tratamiento específico diferente de la insulinoterapia. 

1 ETIOLOGÍA DE LA DIABETES DE INICIO NEONATAL 
Desde el punto de vista epidemiológico, la incidencia de la diabetes en
los 6 primeros meses de la vida se establece en torno a 1/400.000-
100.000 recién nacidos vivos (1,2). 

Se han implicado numerosos genes en la etiopatogenia de la DN pero
el 80% de los casos se originan por alteraciones localizadas a 3 nive-
les: genes que codifican las subunidades del canal de K+ sensible al
ATP (KATP),   alteraciones epigenéticas en el brazo largo del cromoso-
ma 6 y el propio gen de la insulina. 

Desde el punto de vista clínico en el 50-60% de los casos la diabetes
es transitoria (DNT). En éstas la primera causa son alteraciones en
genes situados en una región del brazo largo del cromosoma 6 (6q24)
y en segundo lugar a alteraciones en los canales de KATP de la célula
ß pancreática. La etiología más frecuente de diabetes permanente
diagnosticada en los primeros meses de la vida (DNP) son alteraciones
en el canal de K+ y en segundo lugar se encuentran mutaciones en el
gen de la insulina. Existe un pequeño porcentaje de pacientes con DNP
sin causa conocida hasta el momento (3).

1.1 Diabetes por alteraciones en el cromosoma 6
Hace ya una década se comprobó que algunos pacientes con diabetes

diagnosticada en los primeros días de vida tenían una doble carga
genética a nivel de la banda 24 del brazo largo de cromosoma 6 (6q24)
(4-6). En esta localización existen genes que se heredan siguiendo un
mecanismo de “imprinting materno” (4). En condiciones normales, el
gen procedente del cromosoma materno sufre una metilación que hace
que se inactive y sólo se expresa el gen procedente del alelo paterno.
En este sentido y de forma patológica algunos pacientes con DNT tie-
nen una doble carga a nivel, que se puede originar por tres mecanis-
mos (Isodisomía paterna, duplicación de la región 6q24 procedente del
padre o ausencia de metilación en el cromosoma materno) (5,6). 

Desde el punto de vista clínico, los pacientes son recién nacidos muy
pequeños para la edad gestacional, con un peso inferior al percentil 3
debido a la disminución de la insulina intraútero, especialmente en el
último trimestre de la gestación. El peso medio a término oscila en torno
a 1.800 g. Estos recién nacidos tienen un índice ponderal disminuido,
dato que refleja que la falta de insulina es fundamentalmente al final
de la gestación cuando el feto ya ha alcanzado su longitud casi final (7).
La diabetes se diagnostica típicamente en los primeros días de la vida,
generalmente durante la primera semana y en ausencia de cetoacido-
sis. Por un mecanismo que no conocemos con exactitud, se produce una
recuperación progresiva de la función de la célula ß pancreática, lo que
permite suprimir la terapia con insulina durante un periodo de tiempo
variable. Esta remisión de la diabetes se produce típicamente en el 3º o
4º mes de vida. Frecuentemente la diabetes aparece posteriormente a
partir de la segunda década de la vida (4,8). Por ello, estos pacientes tie-
nen que ser informados sobre la cronicidad de su trastorno y la necesi-
dad de que sigan de forma periódica un control endocrinológico. 

1.2 Alteraciones en los canales de KATP

Los canales de KATP son complejos hetero-octaméricos constituidos por
4 subunidades Kir6.2, codificadas por el gen KCNJ11 y 4 subunidades
SUR1, codificadas por el gen ABCC8. Están situados en las membranas
de algunos tipos celulares, que incluyen la célula ß pancreática. En
éstas, acoplan el metabolismo intracelular que finaliza con la secreción
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de insulina a la carga eléctrica de la membrana celular. Cuando la glu-
cosa se introduce en la célula y se fosforila a glucosa 6-fosfato se ini-
cia una ruta metabólica que origina un aumento del cociente ATP/ADP
intracelular. El incremento del ATP estimula el canal provocando su cie-
rre y una despolarización de la membrana celular con la consiguiente
apertura de los canales de Ca2+. El aumento de los niveles de Ca2+

intracelular favorece la trascripción de factores intranucleares que
finalizan con la síntesis y posterior liberación de insulina. 

Se han descrito mutaciones activantes en heterozigosis, que afectan
tanto al gen KCNJ11 como al gen ABCC8, que originan una disminu-
ción de la capacidad de cierre de los canales. En estas situaciones hay
una mayor proporción de canales que se mantienen abiertos y, por lo
tanto, un descenso en la secreción de insulina que origina una diabe-
tes en los primeros meses de la vida (9-11). 

Los niños con diabetes secundaria a alteraciones en el canal de KATP
se diagnostican en torno al 3er mes de vida y tienen  un peso neona-
tal en los percentiles bajos de la normalidad con un índice ponderal
adecuado, siendo por lo tanto, recién nacidos armónicos (7). En un 30-
40% de las ocasiones hay cetoacidosis al debut. A menudo las muta-
ciones que afectan a la subunidad Kir6.2 provocan una diabetes per-
manente, a diferencia de lo que ocurre en las mutaciones que afectan
a la subunidad SUR1 (12). 

En las formas transitorias por alteración del canal de KATP la remisión
de la enfermedad es tardía y se han descrito recidivas de la diabetes
en etapas posteriores de la vida. En las mutaciones que afectan a la
subunidad Kir6.2 existe una buena correlación genotipo-fenotipo (13).
Hay mutaciones que tienen una menor afectación funcional del canal
y provocan sólo una diabetes transitoria. Otras, con mayor severidad
funcional, dan lugar a una forma permanente. Por último, dado que los
canales de KATP se distribuyen por otros órganos de la economía, fun-
damentalmente músculo y neuronas, hasta un tercio de los pacientes
asocian alteraciones neurológicas con un espectro amplio de manifes-
taciones. Las mutaciones más severas ocasionan el denominado sín-
drome DEND (Development delay, Epilepsy, Neonatal Diabetes) que
conlleva diabetes neonatal permanente, retraso del desarrollo neuro-
lógico y epilepsia (14). De cara al consejo genético, en la mayoría de
pacientes con diabetes por mutación en heterozigosis en el canal de
KATP las mutaciones son de novo.

1.3 Mutaciones en el gen de la insulina 
Recientemente se han publicado mutaciones en heterozigosis en el
gen de la insulina en pacientes diagnosticados de diabetes permanen-
te en los primeros meses de la vida (15-17). Stoy y cols. mostraron la
presencia de una mutación en el gen de la insulina como causa de dia-
betes en una familia con miembros diagnosticados de diabetes entre
las 13 y 52 semanas de vida. Las mutaciones descritas están situadas
en una región crítica de la molécula de la proinsulina y pueden afec-
tar su proteólisis. 

Desde el punto de vista clínico estos pacientes se diagnostican entre el 2º
y 3er mes de vida, el peso al nacimiento es prácticamente normal y algu-
nos de ellos debutan en cetoacidosis. Como peculiaridad de este tipo de
diabetes, en muchas ocasiones al comienzo el péptido C es detectable. 

Por último, recientemente se ha publicado la posibilidad de que muta-
ciones en homozigosis del gen de la insulina sean la causa de DN en
algunos pacientes (18). Hay que sospecharlas en el caso de que existan
antecedentes familiares de consanguinidad. El fenotipo de estos niños
se asemeja al de la DN por afectación en 6q24. Son recién nacidos dis-
tróficos y el diagnóstico de la diabetes se establece en los primeros días
de la vida. En algunos de estos casos la DN puede ser transitoria. 

1.4 Causas poco frecuentes de diabetes neonatal permanente.
Existen otras alteraciones genéticas conocidas que en conjunto expli-
can un pequeño porcentaje de pacientes con diabetes permanente

desde el nacimiento. Los hallazgos de otras patologías asociadas a
nivel pancreático o extrapancreático, así como la presencia de consan-
guinidad, son signos de alerta para pensar en ellas. 

Dentro de estas posibilidades se encuentran mutaciones en homozigo-
sis en el gen de la glucokinasa (GCK), en el gen que regula el factor
promotor de insulina tipo 1 (IPF1), en el gen EIF2AK3 o en el gen
GLIS3, que causa diabetes neonatal e hipotiroidismo. 

Se han descrito pacientes en los que mutaciones que afectan al factor
de trascripción pancreático 1a (PTF1A) causan agenesia o hipoplasia
del páncreas con diabetes neonatal desde el nacimiento. Por último, la
diabetes neonatal permanente puede ser parte de enfermedades más
complejas como el síndrome de Wolcott-Rallison (enfermedad de
herencia autosómica recesiva que conlleva DNP y displasia espondilo-
epifisaria) o el síndrome IPEX (inmunodeficiencia severa y manifesta-
ciones autoinmunes en las que se incluye la DNP). 

2 TRATAMIENTO DE LA DIABETES DIAGNOSTICADA EN LA ETAPA
NEONATAL
El tratamiento inicial de una diabetes diagnosticada en los primeros
meses de la vida es la insulina. La respuesta clínica a esta terapia es
adecuada, se corrigen la hiperglucemia y la cetoacidosis cuando exis-
te, y se inicia una correcta ganancia ponderal. Las necesidades de
insulina en estos pacientes se sitúan en torno a 0,7 UI/k/día

No hay un claro consenso respecto a la modalidad de tratamiento
insulínico más adecuado, debido en parte a que la rareza de esta
enfermedad hace que la experiencia que existe sea limitada. Con el
arsenal terapéutico del que disponemos actualmente, sería recomen-
dable el tratamiento con multidosis de análogos de insulina de acción
rápida diluidos antes de las tomas o bien el uso de una bomba de infu-
sión continua de insulina. En centros con experiencia en este tipo de
terapia, posiblemente es el tratamiento de elección dado que este sis-
tema permite administrar insulina a dosis muy bajas. 

Una vez conocida la causa genética los pacientes con alteraciones en
el canal de KATP, son susceptibles de una terapia oral con sulfonilure-
as. Este hecho ha supuesto un importante avance para muchos pacien-
tes que hasta la fecha seguían un tratamiento con insulina de por vida. 

Las sulfonilureas bloquean la subunidad SUR1 del canal favoreciendo
el cierre del mismo de forma independiente a los niveles de ATP, por lo
que la mayoría de los pacientes afectos de mutaciones en KIR6.2 o en
SUR1 responden de forma eficaz a este tratamiento que les aporta una
notable mejoría en su calidad de vida. 

El fármaco que se ha empleado mayoritariamente es la glibenclamida.
Las dosis que se precisan son notablemente superiores a las que se uti-
lizan para el tratamiento de la diabetes mellitus tipo 2. 

Las sulfonilureas no tienen aprobada su indicación terapéutica en la
edad pediátrica por lo que el tratamiento debe instaurarse dentro de
un ensayo clínico siguiendo un protocolo consensuado que haya
demostrado su efectividad. Pearson y cols. (19) mostraron el éxito de
esta terapia en el 90% de los 49 pacientes con mutación en KIR6.2. El
paciente de menor edad en el cambio de terapia tenía 3 meses de vida.
Se consiguió una disminución media de 1,5 en los niveles de HbA1c a
los 3 meses del inicio de la terapia, resultado que se mantuvo duran-
te el primer año de tratamiento. No hubo efecto adversos reseñables. 

La terapia fracasó en cinco pacientes, cuatro de los cuales asociaban
algún tipo de alteración neurológica. Esto se debe a que la respuesta
al tratamiento con sufonilureas está parcialmente condicionada por el
tipo de mutación (20). Las mutaciones más frecuentemente descritas
responden, ya que con la droga se produce el cierre del canal. En otros
casos de mutaciones menos frecuentes (Q52R, I296L, L164P) la altera-
ción afecta a la cinética intrínseca del canal no siendo eficaz el trata-
miento oral. Son este subgrupo de mutaciones las que con mayor fre-
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cuencia causan alteraciones neurológicas asociadas a la diabetes neo-
natal. No obstante, existen excepciones y se han comunicado pacien-
tes con síndrome DEND (mutación G53D o V59M) en los que el trata-
miento con glibenclamida sí ha sido eficaz. En estos casos, además de
corregir la hiperglucemia, se consigue una clara mejoría de los sínto-
mas neurológicos, debido a la acción de la medicación en los canales
de KATP de las células musculares y neuronas (18, 20-23). 

Hay menor experiencia en el tratamiento con sulfonilureas en niños
con diabetes por alteraciones en el SUR1, pero en general los resulta-
dos son también favorables (24). 

La diabetes diagnosticada en los primeros meses de la vida es en el 80%
de los casos una diabetes monogénica originada por la alteración de un
gen que provoca una disfunción de la célula ? Ante un recién nacido
distrófico que debuta con una diabetes en los primeros días de vida la
primera causa que hay que buscar es una alteración del imprinting en
el cromosoma 6q24. Si existe consanguinidad de primer grado habrá
que descartar una mutación en homozigosis en el gen de la insulina.

Si la diabetes se diagnostica más allá del segundo mes y el peso se
encuentra en la parte baja de la normalidad la primera causa son
mutaciones en el canal KATP y la segunda mutaciones en heterozigo-
sis en el gen de la insulina. 

El tratamiento inicial debe hacerse con insulina y en aquellos pacien-
tes con mutación en el canal KATP, cuando se diagnostica esta etiolo-
gía hay que hacer el cambio a sulfonilureas. 
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La Fibrosis Quística (FQ) es la enfermedad letal, autosómica recesiva,
más frecuente en la población caucásica, afectando a 1 de cada 2500
recién nacidos vivos. Es una enfermedad multiorgánica, implicando,
entre otros órganos, al páncreas. 

La insuficiencia pancreática exocrina esté presente en el 90% de los
pacientes con FQ y es en estos en los que la disfunción pancreática
endocrina es frecuente y progresiva. La alteración del metabolismo
hidrocarbonato, que puede evolucionar hasta diabetes (Diabetes
Relacionada con FQ [DRFQ]), es la cormobilidad más frecuente y se aso-
cia a un incremento en la morbi-mortalidad. La alteración hidrocarbo-
nada (AH) suele manifestarse al final de la segunda década de la vida
llegando a afectar hasta el 76% de los pacientes a los 30 años. El
aumento en la expectativa de vida debido a los avances en el tratamien-
to, que en la actualidad es de unos 38 años, ha llevado a un incremen-
to en el número de adolescentes y adultos con FQ que presentan AH. 

Dos factores son necesarios para la expresión de la AH, la edad y la
presencia de insuficiencia pancreática exocrina. Ya que la mayoría de
pacientes con FQ tiene insuficiencia pancreática exocrina y no todos
desarrollan AH, se postula la existencia de otro factor etiológico que
pueda determinar el riesgo individual para desarrollarla.
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La AH suele asociarse con un deterioro clínico (disminución de la fun-
ción pulmonar y empeoramiento del estado nutritivo) por lo que es
importante el diagnóstico y tratamiento precoz. Para su despistaje se
aconseja la realización anual de una sobrecarga oral de glucosa (SOG)
a partir de la pubertad. 

Prevalencia 
La prevalencia referida de AH en FQ depende del tipo de despistaje y
de los criterios de diagnósticos. Esta va aumentando con diferencias
entre los distintos centros, ello se debe a la distinta edad de la pobla-
ción controlada y sobre todo, a lo estricto que se sea en su búsqueda
y diagnóstico. En nuestra experiencia en un estudio mediante SOG en
50 pacientes con edad media de 20,7 años encontramos: tolerancia
normal a la glucosa (TNG) en el 62%, alteración de la tolerancia a la
glucosa (ATG) en el 20%, DRFQ sin hiperglucemia en ayunas en el 10%
y DRFQ con hiperglucemia en ayunas en el 8%. Elder en población
pediátrica con FQ sin historia previa de diabetes evidenció que el 38%
presentaban ya AH: 43% ATG, 29% alteración de la glucemia en ayu-
nas (AGA), 14% ATG/AGA y 14% DRFQ. En todos ellos existía un defec-
to importante en la secreción de insulina. En USA, Moran encuentra,
en 527 pacientes seguidos desde 1992 a 2008, que la DRFQ está pre-
sente en el 2% de los niños y en el 19% de los adolescentes. En los
más jóvenes predomina la DRFQ sin hiperglucemia en ayunas, la pre-
sencia de hiperglucemia en ayunas aumenta con la edad.

Genética de la DRFQ
La FQ es una enfermedad autosómica recesiva y resulta de la mutación
en ambos alelos del gen que codifica para la proteína reguladora de la
conducción transmembrana de la FQ (CFTR) llevando a una disfunción
del canal del cloro. Se han identificado más de 1000 mutaciones. La
DRFQ suele ocurrir en pacientes FQ con mutaciones severas, la encon-
trada con más frecuencia es la DF508 (identificada en el 60-70% de los
sujetos). Estas, en general, asocian insuficiencia pancreática exocrina. 

Otras mutaciones además de las de CFTR confieren un riesgo diferen-
cial para diabetes, esta asunción se basa en que solo una parte de
pacientes con igual genotipo del gen CFRT tienen diabetes. La interac-
ción entre mutaciones genéticas del CFRT, genes modificadores y fac-
tores ambientales contribuyen a la gran variabilidad fenotípica y gra-
vedad de la enfermedad. 

Fisiopatología de la DRFQ
Aún no se conoce bien la causa de la DRFQ. Algunos autores proponen
que la diabetes no sea considerada como una complicación si no como
una manifestación paralela e independiente de la FQ. Si se considera
así, la búsqueda de su etiología debería dirigirse hacia las mutaciones
del gen CFTR, que es el gen alterado en esta enfermedad. Hay que
señalar que el islote pancreático es el tejido que expresa los niveles
más altos de CFTR, incluso mayores que los del páncreas global. 

En la DRFQ están implicados, en grado variable, el déficit en la produc-
ción de insulina y la insulino resistencia (IR). En su expresividad clíni-
ca intervienen, entre otros factores: la malnutrición, las infecciones
agudas y crónicas, el déficit de glucagón, el tratamiento esteroideo, el
incremento del gasto energético, la malabsorción, la alteración de la
función hepática y la pubertad.

Existen pocas dudas de que en la DRFQ existe, de manera predominan-
te, una alteración de la célula b que lleva a insulinopenia, posiblemen-
te secundaria a la fibrosis. Esta conduce a una atrofia acinar que se
asocia a una infiltración progresiva por células grasas. Sin embargo, el
examen histológico del páncreas en la autopsia de estos pacientes, ade-
más de demostrar una disminución de la masa de células b evidencia
un aumento o un mantenimiento de las células a productoras de glu-
cagón y de las células d productoras de somatostatina lo que no puede
ser explicado por la fibrosis. Por otro lado, se ha encontrado una dismi-
nución en el número de células b tanto en los pacientes FQ con diabe-

tes como sin ella, pero cuando existe diabetes hay una mayor variabi-
lidad en el tamaño de los islotes comparado con el páncreas de los suje-
tos FQ sin diabetes y en los controles. Estudios recientes han identifi-
cado también la presencia de sustancia amiloide en los islotes de los
pacientes con diabetes semejante al que se encuentra en la diabetes
tipo 2, aunque su implicación patogénica no está clara. Mutaciones en
el CFTR que alteran el pH intracelular pueden predisponer a la agrega-
ción intracelular de sustancia amiloide dentro de los islotes. 

La alteración pancreática es progresiva y el déficit de insulina no se hace
evidente hasta que ha disminuido de manera importante su producción.
La secreción basal de insulina está inicialmente preservada con una dis-
minución de su respuesta ante estímulos, con ausencia de la primera fase
de la secreción de insulina en la mayoría de los individuos con FQ. El pico
de respuesta está retrasado tanto ante la SOG como la intravenosa, inclu-
so mientras se mantiene la normalidad del metabolismo hidrocarbonado.
Cuando la secreción de insulina va declinando aparece la hiperglucemia
posprandial y posteriormente la hiperglucemia en ayunas. A veces la
hiperglucemia solo se manifiesta en periodos de stress. El incremento
rápido de glucosa posprandial se acompaña de una respuesta de insulina
retrasada y prolongada que puede ser causante de que el paciente pueda
presentar síntomas tanto de hipo como de hiperglucemia. 

También existe una disminución de la secreción de glucagón y de poli-
péptido pancreático. El glucagón eleva los niveles de glucosa en san-
gre, por lo que su respuesta disminuida en FQ puede explicar que aún
en presencia de acusada insulinopenia los pacientes con FQ puedan no
manifestar la diabetes. La cetoacidosis diabética es rara, posiblemen-
te debido a la persistencia de secreción endógena de insulina o por que
la secreción de glucagón también está alterada.

Todavía no está totalmente clarificada la contribución de la IR en la
AH de la FQ. Es posible que la insulinopenia siga a un  periodo de
requerimientos incrementados de insulina o que ambas circunstancias
se asocien en el tiempo en el mismo paciente.  

Las patologías asociadas a inflamación crónica, como ocurre en la FQ,
se asocian a IR que parece ser mediada por citoquinas. 

En resumen: los principales factores de riesgo asociados con el des-
arrollo de DRFQ son el incremento de la edad, el género femenino, la
existencia de insuficiencia pancreática exocrina, la homocigosidad de
la mutación DF508, las infecciones pulmonares, el tratamiento esteroi-
deo, el requerimiento de nutrición enteral o parenteral y el embarazo. 

Clínica de la DRFQ
La AH puede ser asintomática durante años y manifestarse en situa-
ciones en las que se incrementa la IR. La clínica cardinal de diabetes
es rara. Con frecuencia existen manifestaciones inespecíficas como
fallo nutricional, retraso de crecimiento y/o de la pubertad y empeo-
ramiento de la función pulmonar. Se ha demostrado un efecto adver-
so de la diabetes sobre la homeostasis proteica llevando a pérdida de
masa magra y también se ha descrito una supresión defectuosa de la
lipólisis inducida por la insulina en pacientes con FQ estable pero con
AH, hecho que puede tener un impacto negativo en la salud y estado
nutricional de estos pacientes.

En la expresividad clínica intervienen, entre otros factores, la malnutri-
ción, las infecciones, el tratamiento esteroideo, el incremento del gasto
energético, el déficit de glucagón, la malabsorción, la alteración de la
función hepática y la pubertad. Dado que muchos de estos factores fluc-
túan, la tolerancia  hidrocarbonada también puede fluctuar en el tiempo.

Criterios diagnósticos 
En general, para un diagnóstico precoz, se requiere realizar una SOG
ya que la glucemia en ayunas y la HbA1c no son suficientemente pre-
cisas. La HbA1c es normal hasta el 70% de los pacientes al diagnósti-
co de la DRFQ. Esto es, probablemente, debido a una vida media de los
hematíes más corta en los sujetos FQ. 
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La Asociación Americana de Diabetes (ADA) en 1997 incluye la DRFQ
en el grupo de otros tipos específicos de diabetes secundarios a enfer-
medades del páncreas exocrino. Para el diagnóstico de la AH en la FQ
se han adoptado los mismos criterios utilizados por la ADA para el
diagnóstico de diabetes en la población general a pesar de que
Dobson, entre otros autores, encuentran que los pacientes con FQ con
valores normales de glucemia en ayunas y a las 2 horas de una SOG
tienen niveles considerablemente más elevados a los 30, 60 y 90 minu-
tos que los sujetos sin FQ con los mismos valores basales y a las 2
horas. Estas alteraciones cuando superan los 200 mg/dl se incluyen
como Alteración Indeterminada de la Glucosa. Hay evidencia de que
los criterios utilizados para valorar la SOG cuando se aplican a los
sujetos con FQ pueden ignorar episodios de hiperglucemia, por ello, se
propone la búsqueda de otros métodos. Se considera TNG glucemia en
ayunas <100 mg/dl y a las 2 horas <140 mg/dl.  

En la FQ podemos encontrar:

Alteración de la glucemia en ayunas (AGA): 
Glucemia en ayunas entre 100 y 125 mg/dl con glucemia a las 2 horas
<140 mg/dl. Este grupo tiene poco incidencia en la FQ ya que antes de
que exista hiperglucemia en ayunas se altera la respuesta glucémica
postingesta, debido a que se mantiene durante mucho tiempo una
suficiente secreción  basal de insulina. 

Alteración de la tolerancia a la glucosa (ATG): 
Glucemia en ayunas  < 100 mg/dl y a las 2 horas entre 140 y 199 mg/dl. 

DRFQ sin hiperglucemia en ayunas:
Glucemia en ayunas <126 mg/dl y a las 2 horas ≥200 mg/dl. 

DRFQ con hiperglucemia en ayunas: 
Glucemia en ayunas ≥126 mg/dl y a las 2 horas ≥200 mg/dl. 

La separación de la DRFQ con y sin hiperglucemia en ayunas se basa en
los datos que indican que el pronóstico es diferente en estos dos grupos. 

Alteración Indeterminada de la Glucosa:
Glucemias ≥200 mg/dl a 30, 60, 90´ tras SOG con glucemia basal y 2
h. normales.

Las AH pueden ser constantes o intermitentes coincidiendo con infec-
ciones, estrés o administración de esteroides. Por todo ello, asignar una
categoría diagnóstica específica en los pacientes con FQ es complica-
do ya que la tolerancia a la glucosa y la IR son a menudo variables. 

Dada la rareza de la DRFQ en la primera década, en estos casos hay
que descartar que no se trate de una DM tipo 1 y hay que determinar
auto-anticuerpos pancreáticos.

Despistaje  de  la alteración hidrocarbonada   
Es importante identificar los pacientes a los que hay que hacer el des-
pistaje antes de que aparezcan los síntomas de diabetes, pues estos
suelen ser insidiosos. Las aproximaciones al despistaje de las AH difie-
ren entre Europa y USA. En USA utilizan la realización de glucemia al
azar o en ayunas, con ello pierden un número elevado de pacientes con
ATG o DRFQ sin hiperglucemia en ayunas. En España (como en el resto
de Europa,), desde el año 2002 en el que se realizó una Conferencia
Consenso sobre el diagnóstico y tratamiento de las AH en FQ, se rea-
liza el despistaje anual mediante la SOG en los mayores de 10 años con
insuficiencia pancreática exocrina asociada y siempre que hayan ini-
ciado la pubertad. También está indicada la realización de una SOG en
ciertas circunstancias como son: la existencia de síntomas osmóticos
inexplicables, la incapacidad de ganar o mantener peso a pesar de una
óptima nutrición, la presencia de un crecimiento deficiente o el retra-

so puberal, cuando se planifica un embarazo o si ya está embarazada
a las 10 semanas del mismo y en todo paciente que vaya a entrar en
un protocolo de investigación clínica. 

Hoy, los sistemas de monitorización continua de glucosa intersticial
(MCG) permiten evidenciar las excursiones glucémicas que antes se
perdían con los métodos de estudios convencionales y con la SOG, este
método permite plantearse una actitud terapéutica más precoz. La uti-
lidad de la MCG ha sido demostrada en niños y adolescentes con FQ.
La utilización conjunta de SOG y MCG puede ayudar al diagnóstico
precoz de DFRQ. La identificación de la AH antes de que se hayan per-
dido la mayoría de las células b puede ser beneficiosa, pues la terapia
precoz con insulina mejora la función pulmonar y reduce el número de
infecciones agudas respiratorias.

Si la SOG resulta normal o límite y se sospecha diabetes basado en sín-
tomas clínicos, la monitorización domiciliaria de glucemia capilar pre y 2
horas posprandial y a la mitad de la noche (si tiene alimentación enteral
continua) o la implantación de un MCG puede dar información adicional.

Influencia de la diabetes en la evolución de la FQ
La presencia de diabetes lleva a un incremento en la morbi-mortalidad.
La función pulmonar y el estado nutricional están íntimamente ligados
y este es peor en pacientes FQ con diabetes que en los que no la tienen.
Se postula que esto es una consecuencia de efecto catabólico del défi-
cit de insulina combinado con los efectos proinflamatorios de la hiper-
glucemia. Al contrario que la población general, los pacientes con DRFQ
no tienen riesgo de enfermedad ateroesclerótica cardiovascular y la
muerte en ellos ocurre por enfermedad inflamatoria crónica pulmonar. 

En 1988 Finkelstein observó que la supervivencia a los 30 años era
menor en los sujetos FQ con diabetes vs los que no tenían diabetes
(25% vs 60%). En el Registro Anual de la Fundación de FQ Americana
en 1998 se evidenció que la existencia de diabetes en los pacientes con
FQ incrementaba la mortalidad en seis veces. Moran et al, han eviden-
ciado que en los últimos años ha disminuido la diferencia en mortalidad
entre los pacientes con FQ con y sin DRFQ y también ha desaparecido
la diferencia de mortalidad entre sexos. Se piensa que es debido a un
diagnóstico más precoz de la diabetes y a un tratamiento más agresivo.

La insulina es importante para la síntesis grasa y proteica así como
para el metabolismo hidrocarbonado por lo que su déficit lleva aun
estado catabólico. Hasta ahora la respuesta a la SOG se ha utilizado
como criterio para la introducción del tratamiento insulínico, sin
embargo, es posible que la evidencia de la falta de la acción anabóli-
ca de la insulina en el metabolismo protéico y lipídico sea clínicamen-
te más relevante que el control glucémico como indicador de la nece-
sidad de instaurar tratamiento insulínico precoz. Se ha demostrado
que el tratamiento con insulina revierte el declinar del índice de masa
corporal (IMC) y el deterioro de la función pulmonar que precede al
diagnóstico de la diabetes. 

Tratamiento de las alteraciones hidrocarbonadas en FQ
Los pacientes con AH precisan para su tratamiento un equipo multidisci-
plinar que comprenda un equipo diabetológico especializado en la DRFQ. 

Los objetivos del tratamiento son conseguir la práctica normalización
de la glucemia y aportar tanta cantidad de insulina como sea posible
sin producir hipoglucemia para maximizar los efectos anabólicos de la
insulina. Además del manejo de la hiperglucemia y la prevención de la
hipoglucemia hay que optimizar el estado nutricional y conseguir una
buena adaptación emocional y social. 

Todavía no se ha establecido los beneficios del tratamiento insulínico
en los estadios pre-diabéticos, se necesitan más estudios para deter-
minar el tratamiento más adecuado en estas fases. En la ATG hay que
repartir la ingesta de hidratos de carbono a lo largo del día y monito-
rizar las glucemias ante enfermedad intercurrente o tratamiento este-
roideo por el riesgo de progresión a diabetes. 
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En caso de DRFQ sin hiperglucemia en ayunas hasta ahora no había
consenso en cuanto a la actitud terapéutica a tomar. Aunque la hiper-
glucemia posprandial intermitente no lleva a complicaciones metabó-
licas severas en estos pacientes, las consecuencias nutricionales del
déficit de insulina puede alterar la evolución de la enfermedad ya que
la supervivencia en FQ está íntimamente conectada con la situación
nutricional. El déficit ponderal y el catabolismo proteico se asocian
con pobre función pulmonar y muerte. 

En los pacientes con FQ sin hiperglucemia en ayunas se ha demostra-
do que el tratamiento insulínico rompe el ciclo del catabolismo protei-
co, la pérdida de peso y el declinar de la función pulmonar por la
acción anabólica de la insulina. Si presenta un DRFQ con hipergluce-
mia en ayunas hay que tratar precozmente con insulina con un régi-
men basa-bolus. Como la diabetes puede ser intermitente, muchos
pacientes sólo precisan insulina durante los períodos de enfermedad
aguda. En todos los pacientes hay que mantener los niveles de HbA1c
entre 6,5 y 7%. 

Las bases del tratamiento son:

1. Intervención dietética
La dieta de un FQ (rica en calorías con aporte normal o alto de grasas
y proteínas y de al) no debe ser modificada cuando existe una altera-
ción AH si no solo aprender a cuantificar los hidratos de carbono para
adaptar la insulina a la ingesta. A veces precisan batidos ricos en calo-
rías, grasas y proteínas y con contenido variable en carbohidratos, en
estos casos hay que adaptar la insulina a estos suplementos. El plan
nutricional debe ser flexible para acomodarse al estilo de vida del
paciente, hay que enseñarles a prevenir las hipoglucemias. En los
pacientes con DRFQ la única restricción son las bebidas con alto nivel
de azúcar (a menos de que vayan acompañadas de ingesta alimenti-
cia) y polímeros de glucosa que producen hiperglucemia.

En caso de alimentación mediante sonda nasogástrica, gastrostomía o
yeyunostomía a veces se necesita insulina extra o un tratamiento con
infusión continua de insulina para mantener la euglucemia, para ello se
requiere la monitorización frecuente de la glucemia para ajustar la dosis. 

2 Tratamiento farmacológico
El aporte de insulina, que es el tratamiento de elección en FQ, debe ser
precoz. En USA hasta ahora se restringía el uso de la insulina a los
casos de DRFQ con hiperglucemia en ayunas mientras que en Europa
este uso era más liberal. Tras el estudio CFRDT (Cystic Fibrosis Related
Diabetes Therapy Trial) se ha propuesto el tratamiento precoz con aná-
logo de insulina preprandial que permite revertir de manera segura la
pérdida de peso. En este estudio no se constató este efecto positivo de
la repaglinida. En la actualidad se aconseja la utilización de insulino-
terapia en la DRFQ con y sin hiperglucemia en ayunas. Hay datos que
apoyan que los pacientes pueden beneficiarse de la introducción de un
tratamiento precoz con insulina antes de que cumplan los criterios de
diabetes en cuanto haya constancia del efecto deletéreo de la insuli-
nopenia sobre la función pulmonar y la nutrición. 

El régimen insulínico hay que adaptarlo a los hábitos alimenticios y
régimen de vida. Lo mejor es aportar insulina de acción rápida (análo-
gos) antes de cada ingesta. Los que no tienen hiperglucemia en ayu-
nas no es necesario dar una insulina basal nocturna, en caso de nece-
sitarla en la actualidad deberemos utilizar el análogo de insulina de
acción prolongada, la insulina glargina o detemir.

Complicaciones crónicas de la DRFQ
Hay que hacer despistaje anual de las complicaciones microvascula-

res. Hasta ahora, la corta supervivencia de los pacientes no había per-
mitido conocer el riesgo de las complicaciones crónicas. Aunque las
complicaciones microvasculares son raras en los 10 primeros años de la

diabetes, existe la necesidad de un despistaje anual del la retinopatía,
hipertensión y microalbuminuria en estos pacientes al igual que en la
DM1. No han sido descritas complicaciones macrovasculares en DRFQ. 
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Introducción
El traumatismo craneoencefálico (TCE) es muy frecuente en los niños
de cualquier edad. Su gravedad se determina por la puntuación inicial
en la escala de coma de Glasgow, una escala que evalúa de manera
objetiva el nivel de conciencia y que se utiliza tanto en adultos como
en niños; en los menores de 5 años se utiliza una escala de coma de
Glasgow modificada ya que la respuesta ocular y especialmente moto-
ra y verbal se provoca y se expresa de manera diferente en niños
menores de cinco años que en adultos. Según la puntuación obtenida
en esta escala, los TCE pueden ser leves (Glasgow 14-15), moderado
(Glasgow 9-13) y grave (Glasgow 3-8). 

Los TCE leves son muy frecuentes y generan preocupación y ansiedad en
los padres y consumo de recursos sanitarios, representan más del 80%
del los TCE (1). Los TCE moderados, aunque menos frecuentes producen
alta morbilidad y los TCE graves alta mortalidad, falleciendo aproxima-
damente uno de cada cuatro de estos niños. El TCE representa la prin-
cipal causa de muerte de los niños mayores de un año en los países des-
arrollados, además produce secuelas neurológicas duraderas o definiti-
vas, trastornos motores, cognitivos, del aprendizaje y epilepsia.

Se estima que uno de cada diez niños sufrirá un TCE durante la infan-
cia. En estados Unidos el TCE causa 7000 muertos cada año, 29.000
casos de invalidez permanente, 95.000 hospitalizaciones  y más de
50.000 consultas a los servicios de urgencias, al año; su coste es supe-
rior al billón de dólares (2).

Aunque en España no existe un registro de casos de TCE, se estima que
se producen entre 80.000 y 100.000 cada año, de los que aproximada-
mente la mitad corresponden a menores de 15 años (3).

Las características y la gravedad del TCE depende en gran parte de la
edad, que condiciona el grado de desarrollo psicomotor del niño y del
tipo de trauma. Los menores de 2 años, sobre todo los varones, tienen
TCE más graves (2), en gran parte porque los mecanismos de protec-
ción cerebral no están finalizados, las suturas de los huesos craneales
no están cerradas, tampoco las fontanelas, la duramadre no se ha
replegado para compartimentar el espacio intracraneal y el encéfalo es
más vulnerable a la agresión traumática. En estos primeros dos años el
TCE provocado, no fortuito representa una forma frecuente de TCE,
siendo la más frecuente en el primer año de la vida.

Los niños sufren TCE en el lugar donde habitualmente desarrollan sus
actividades. Más de la mitad de los TCE se producen en el propio domi-
cilio. En el primer año se producen por malos tratos, sobre todo en la
forma del niño zarandeado y también por caídas desde sillas altas, el
cambiador o los brazos del cuidador. En el segundo año de vida por
caídas desde alturas, escaleras, toboganes, o desde su propia altura.
Los mayores de dos años pueden además sufrir TCE por accidentes de
juego, tráfico como pasajeros de bicicletas, motos, coche o por atro-
pellos, siendo estos últimos más frecuentes en los niños de edad esco-
lar y adolescente (2).

El objetivo del tratamiento del TCE consiste en evitar las lesiones
secundarias que produce el trauma que son las responsables de la
mayoría de las muertes y discapacidad. La lesión primaria solo puede
tratarse con medidas de prevención, porque se producen en el mismo
momento de la agresión craneal.

El pediatra de urgencias o no debe saber identificar el TCE leve y
moderado al objeto de aplicar las medidas de vigilancia que le  permi-
tan identificar precozmente la aparición de lesiones secundarias tales
como hemorragia, edema, convulsiones o disminución del nivel de
conciencia. El TCE leve y moderado será desarrollado por la Dra. Raquél
Jiménez, sobradamente conocedora de estas patologías. En ocasiones
el TCE moderado, siempre el grave, deber ser tratado en un hospital de
nivel III, en donde existe cuidados intensivos pediátricos, neurocirugía,
neuroradiología las 24 horas del día o en una unidad de politrauma
pediátrico, porque se ha demostrado que los índices de supervivencia
y mortalidad mejoran muy significativamente. Este traslado tiene que
realizarse una vez estabilizado hemodinámica, respiratoria, neurológi-
ca y metabólica el paciente y no antes. Durante el traslado se conti-
nuará con la vigilancia y el tratamiento, aspectos fundamentales para
el éxito. El traslado de estos TCE moderados o graves será expuesto por
el Dr. Eduardo Carreras, experto en transporte del niño crítico. El TCE
grave precisa ser tratado “in situ” y en todos los puntos de asistencia,
siendo obligatorio para disminuir la morbimortalidad un tratamiento
agresivo de la hipertensión intracraneal médico y/o quirúrgico que no
puede establecerse sin la existencia de una compleja neuromonitori-
zación. Esto que solo puede hacerse en la UCI pediátrica, será aborda-
do por la Dra. Ana Serrano, coordinadora de la Unidad de Politrauma
Pediátrico de un hospital de nivel III.
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Se define como traumatismo craneoencefálico (TCE) cualquier altera-
ción física o funcional producida por fuerzas mecánicas que actúan
sobre el encéfalo o alguna de sus cubiertas. Éste es un motivo frecuen-
te de consulta, tanto en atención primaria como en los servicios de
urgencias hospitalarias.

El 80-90% de los TCE son considerados leves. De éstos entre un 3-7%
tienen evidencia radiológica de lesión intracraneal (hematoma, contu-
sión y/o edema cerebral), aunque sólo entre el 0,4 y 1.5 % van a reque-
rir intervención quirúrgica. 
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En la literatura no existe un consenso sobre la clasificación del TCE, que
establece su gravedad basándose en la puntuación obtenida en la
Escala de Coma de Glasgow (ECG) en la primera exploración física tras
el traumatismo (Tabla 1). Según los diversos autores, se incluyen como
TCE leves tanto pacientes con una puntuación en la Escala de Coma de
Glasgow (ECG) de 13 a 15, como de 14 a 15 o de 15. En general, se cla-
sificarán como TCE leve si tienen una puntuación en la ECG entre 14 y
15, TCE moderado entre 9 y 13 y TCE grave si es igual o menor de 8.

Las causas de TCE varían según la edad. En los niños menores de 2 años, las
más frecuentes son las caídas y los malos tratos y, en los mayores de 2 años,
los accidentes de tráfico, las caídas en bicicleta y los accidentes deportivos.
El perfil más habitual del niño que consulta por TCE leve es el de un pacien-
te entre 1 y 3 años que ha sufrido una caída desde escasa altura en el hogar.

La mayor dificultad en la valoración de los pacientes con TCE leve se
encuentra en diferenciar aquellos pacientes con riesgo de presentar
una LIC y, por lo tanto, de sufrir complicaciones, de los que tienen bajo
riesgo, evitando procedimientos diagnósticos innecesarios. 

La TC craneal es el procedimiento diagnóstico de elección para detectar
una LIC aguda. Al tomar la decisión de realizar una TC  se debe valorar
tanto la importancia de identificar lesiones que, aunque poco frecuentes,
pueden ser importantes, como los riesgos que conlleva su realización.

La prevención del deterioro y del daño cerebral secundario en pacien-
tes con TCE leve-moderado que inicialmente parece que tienen bajo
riesgo es un elemento primordial para reducir la mortalidad por TCE.

Al intentar responder a las preguntas que suelen generar mayor con-
troversia en el manejo, diagnóstico y evolución del TCE leve en niños,
se encontrarán las claves para guiar la actitud del pediatra que se
encuentra ante esta patología.

Controversias sobre el TCE leve:

- ¿Cuáles son las consecuencias  de la exposición a la radiación emi-
tida por una TC en un niño?

- ¿Existen indicadores clínicos que puedan identificar qué niños pre-
sentan riesgo de presentar una lesión intracraneal?

- ¿Cuándo está indicado realizar una TC craneal y/o la Observación
hospitalaria? 

- ¿Debe realizarse una RX de cráneo?

- ¿Existen secuelas tras un TCE leve?

¿Cuáles son las consecuencias  de la exposición a la radiación
emitida por una TC craneal en un niño?
Los niños son más sensibles que los adultos a la radiación debido a la
rápida división celular asociada con el crecimiento y a que su mayor
expectativa de vida hace que tengan más tiempo para expresar el daño
producido por la radiación. Una TC craneal expone al niño a 200-600
veces más radiación que una radiografía de tórax. Se ha descrito en la
literatura que la exposición a la radiación en edades tempranas puede
incrementar el riesgo de desarrollar tumores en la edad adulta. Se esti-
ma que entre 1/1.000 y 1/5.000 TC pediátricos producirán un cáncer,
con un riesgo mayor cuanto menor sea la edad del niño.

La TC craneal es la prueba de elección para descartar LIC, existiendo
una gran variabilidad en su utilización en los pacientes con TCE que se
presentan en un servicio de urgencias pediátricas (desde menos de un
5% hasta casi el 50%). En los últimos años se ha producido un incre-
mento importante de su utilización en la valoración de estos pacien-
tes. Es imprescindible destacar la importancia de la utilización selecti-
va de esta prueba, lo que conlleva la necesidad de instaurar protoco-
los que guíen al clínico sobre sus indicaciones. En niños, al realizar una
TC, se deben ajustar los parámetros para que la dosis de radiación reci-
bida sea lo menor posible, ya que si se realizan según protocolos de
adultos no ajustados a la edad, la dosis de radiación puede duplicarse.

Además de considerar la dosis de radiación recibida, deberán tenerse
en cuenta riesgos adicionales generados por la necesidad de sedación
en niños pequeños o no colaboradores, lo que conlleva un riesgo de
hipoxia, apnea, disminución del nivel de conciencia y aspiración.

¿Existen indicadores clínicos que puedan identificar qué niños
presentan riesgo de presentar una lesión intracraneal?
Los pacientes con TCE leve se pueden clasificar en 3 categorías: alto
riesgo de LIC, riesgo intermedio de LIC o bajo riesgo de LIC, que guia-
rán la actitud diagnóstico-terapéutica. Para esta clasificación se ten-
drán en cuenta distintos indicadores clínicos basándose en la historia
clínica, exploración física y neurológica y el mecanismo de lesión. 

Las recomendaciones para los niños menores de 2 años difieren de las de
los mayores, ya que los niños más pequeños la evaluación clínica es más
difícil, tienen mayor riesgo de presentar fractura craneal y LIC, de sufrir
malos tratos y de presentar una LIC sin sintomatología acompañante.

Se excluyen de estas recomendaciones los pacientes politraumatizados,
con lesión cervical, diátesis hemorrágica, alteración neurológica previa,
barreras lingüísticas, intoxicación, pérdida de conciencia no visualizada
o sospecha de malos tratos, por el riesgo adicional que presentan.

1. Alto riesgo de lesión intracraneal.
Mayores de 2 años: 

- Disminución o alteración del nivel de conciencia (ECG ≤14, agita-
ción o irritabilidad marcada y persistente, somnolencia, respuesta
lenta  a la comunicación verbal y/o preguntas repetitivas).

- Focalidad neurológica.

- Palpación de fractura craneal o signos de fractura de la base de crá-
neo (hematoma periorbitario, hematoma retroauricular, hemotímpano,
otorrea o rinorrea de LCR, afectación de pares craneales I,VI, VII, VIII).

- Pérdida de conciencia superior a 1 minuto.

- Convulsión.

Menores de 2 años:  

- Disminución o alteración del nivel de conciencia (ECG ≤14, agita-
ción o irritabilidad marcada y persistente, somnolencia, respuesta
lenta a la comunicación verbal, preguntas repetitivas).

- Focalidad neurológica.

- Palpación de fractura craneal o signos de fractura de la base de crá-
neo o fontanela abombada.

- Pérdida de conciencia superior a 1 minuto.

- Convulsión.

- Vómitos persistentes (sobre todo si se mantienen varias horas des-
pués del traumatismo).

- Sospecha de malos tratos

- Menores de 3 meses con traumatismo no  banal.

2. Riesgo intermedio de lesión intracraneal.
Mayores de 2 años

- Pérdida de conciencia inferior a 1 minuto.

- Mecanismo de alta energía (accidente de tráfico con eyección del
paciente, muerte de otro pasajero o vuelco, peatón o ciclista atrope-
llado sin casco, caídas de más de 1.5 m, o cabeza golpeada por un
objeto romo y pesado con fuerza).

- Cefalea intensa.

- Vómitos persistentes.

- Amnesia postraumática.
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Menores de 2 años 

Pérdida de conciencia inferior a 1 minuto.

- Mecanismo de alta energía (accidente de tráfico con eyección del
paciente, muerte de otro pasajero o vuelco, peatón o ciclista atrope-
llados, caídas de más de 0.9 m, o cabeza golpeada por un objeto romo
y pesado con fuerza).

- Cefalohematoma occipital, parietal o temporal.

- Alteración prolongada del  comportamiento (según los padres). 

- Vómitos aislados.

3. Bajo riesgo de lesión intracraneal.
Si el paciente no presenta ninguno de los indicadores clínicos anteriores. 

¿Cuándo está indicado realizar una TC craneal y/o la observación
hospitalaria?
En pacientes de alto riesgo está indicado realizar una TC craneal.

En los pacientes con riesgo intermedio se recomienda observación
durante un período mínimo de 4-6 horas o la realización de una TC cra-
neal. La decisión final sobre la actitud a tomar se apoyará además en
los siguientes factores: experiencia del médico, presencia de signos o
síntomas aislados o múltiples, persistencia o progresión de la sintoma-
tología, preferencia paterna. Se considerará con mayor firmeza realizar
una TC cuanto mayor sea el número o intensidad de los signos o sínto-
mas, menor sea la edad del niño, y mayor sea la fuerza del impacto.

En pacientes de bajo riesgo no es necesaria la realización de pruebas
radiológicas y pueden ser dados de alta si existen garantías de obser-
vación en domicilio por adultos responsables.

¿Debe realizarse una RX de cráneo? 
La radiografía de cráneo sirve para diagnosticar y clasificar las fracturas
craneales, pero no para identificar si existe LIC. Entre un 2-20% de los
pacientes que consultan por TCE presentan una fractura craneal, siendo
más frecuente en los niños menores de 2 años. La presencia de una frac-
tura craneal multiplica por 20 el riesgo de presentar una LIC, aunque
alrededor de la mitad de los niños con LIC no presentan fractura craneal. 

La mayoría de las fracturas se asocian a un hematoma de cuero cabe-
lludo, sobre todo en los menores de 2 años, siendo los hematomas de
mayor tamaño y los de localización no frontal los de mayor riesgo. Por
ello, una de las escasas indicaciones aceptadas para realizar una RX de
cráneo es la presencia de un cefalohematoma significativo no frontal
en un niño entre 3 y 24 meses que está asintomático. Si se detecta una
fractura habrá que realizar una TC craneal. 

Otras indicaciones para realizar una radiografía de cráneo son: sospecha
de malos tratos (como parte de la serie ósea), localización de una válvula
de derivación ventrículo-peritoneal o la presencia de un cuerpo extraño. 

A la hora de solicitar una RX de cráneo se debe considerar si se cuen-
ta con personal adecuado para interpretarla, ya que su valoración
puede ser difícil, y requiere experiencia para poder reconocer la apa-
riencia de las suturas craneales normales, improntas vasculares y otras
variaciones  de la normalidad. 

Los pacientes en los que se sospecha una LIC deben ser evaluados
mediante TC y no con radiología.

¿Existen secuelas tras un TCE leve?
El pronóstico tras un TCE leve sin lesión intracraneal es, en general,
bueno, y la mayor parte de los pacientes presentan una recuperación
completa dentro de las primeras 24-48 horas tras el traumatismo. Sin
embargo, debe conocerse la existencia de una serie de secuelas a corto
y largo plazo.

Síndrome post-conmoción cerebral. Se define una concusión o con-
moción cerebral, como cualquier alteración en la función cerebral tras
un TCE, que puede ir acompañada o no de pérdida de conciencia. El
síndrome post-conmoción cerebral incluye una serie de síntomas que el
paciente desarrolla minutos a horas después del impacto: alteraciones
de la memoria, atención o concentración, cefalea, vértigo, mareo,  labi-
lidad afectiva/emocional (depresión, irritabilidad, ansiedad), insomnio.
En los niños puede manifestarse como un empeoramiento en su rendi-
miento escolar. Generalmente, los síntomas desaparecen en los 3  pri-
meros meses y casi todos están asintomáticos a los 12 meses. En su
patogénesis se han descrito tanto factores psicológicos como alteracio-
nes estructurales o bioquímicas del cerebro. El tratamiento se basa en
el reposo tanto físico como cognitivo hasta la desaparición de los sín-
tomas, limitando sobre todo las actividades deportivas y las que requie-
ren mayor concentración y atención como videojuegos, trabajo escolar,
etc. Los pacientes con síntomas persistentes en los que no se realizó TC
craneal durante la valoración inicial deberían ser evaluados mediante
una prueba de neuroimagen para excluir otras causas. 

Síndrome del segundo impacto. Se basa en el hecho de que en los
momentos posteriores a una conmoción cerebral, las células del cere-
bro que no han sido irreversiblemente dañadas se encuentran en un
estado de vulnerabilidad, por lo que serían extremadamente sensibles
a mínimos cambios en el flujo cerebral y/o incrementos de la presión
intracraneal o hipoxia, por lo que traumatismos repetidos aumentarí-
an la posibilidad de secuelas a largo plazo. Raramente, podría desarro-
llarse un edema cerebral difuso después de una segunda conmoción,
en un paciente todavía sintomático por una conmoción previa.

Basándose en estas posibles secuelas se recomienda que cualquier niño
que haya perdido la conciencia o que presente signos de conmoción
cerebral después de un traumatismo craneal no practique deporte
hasta permanecer asintomático al menos durante una semana. Existen
varias guías sobre cuándo se debe producir la reincorporación a las
actividades deportivas después de una conmoción cerebral (Tabla II).
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Tabla I.  Escala de coma de  Glasgow y su modificación para menores
de 5 años.

Tabla II. Resumen de las recomendaciones para la reincorporación a las
actividades deportivas tras una conmoción cerebral (Academia

Americana de Neurología, Neurology 1997;48:581).

ASISTENCIA INICIAL Y TRANSPORTE DEL TRAUMATISMO
CRANEOENCEFÁLICO GRAVE

Nº Programa: 266
Autor: Eduardo Carreras
Hospital de Sant Pau. Universidad  Autónoma de Barcelona

INTRODUCCIÓN
El mayor porcentaje de mortalidad en el trauma infantil se produce
entre los primeros minutos y las primeras horas de producirse el acci-
dente. El 30 % de las muertes que se producen en este lapso de tiem-
po son debidas a hipoxia y/o hipovolemia. Ambas son situaciones que,
aunque no siempre evitables, sí que pueden ser minimizadas con una
asistencia rápida y profesionalizada. De ahí la enorme importancia que
tiene una primera asistencia y posterior transporte medicalizado de
calidad. El objetivo de esta asistencia será el de reanimar, diagnosticar,
tratar  y  estabilizar. Todo ello conforma el Protocolo de Atención
Inicial al Trauma Pediátrico que tiene su origen en los programas de
trauma pediátricos creados por la Academia Americana de Cirujanos y
adaptados en España por la Sociedad Española de Cirujanos
Pediátricos y la Sociedad Española de Cuidados Intensivos Pediátricos.
La reanimación inicial se basa en una sistemática de actuación regla-
da y en una constante reevaluación.  Aunque un 70 % de los casos de
trauma pediátrico presentan un Traumatismo Cráneo Encefálico,  el
orden de prioridades asistenciales será siempre el mismo sea cual sea
el tipo de traumatismo: apertura de la vía aérea,  valoración  de la ven-
tilación, valoración de la circulación, evaluación del estado neurológi-
co, y exposición del paciente. De la efectividad de la terapéutica
durante la primera hora dependerá en gran medida disminuir la mor-
talidad en las primeras horas. 

REANIMACIÓN DEL PACIENTE TRAUMÁTICO “IN SITU”
La asistencia de un politraumatizado a pie de accidente tiene unas con-
notaciones que la hace particularmente difícil. El equipo médico debe
desarrollar su trabajo en un ambiente hostil. Tenga o no un traumatis-
mo craneoencefálico el paciente, cosa que por otro lado desconocemos
cuando nos acercamos a él,  la secuencia de actuación debe ser siempre
la misma: inmovilización de la columna cervical, controlar la vía aérea y
atender la ventilación-oxigenación y el estado circulatorio. Es decir,
detectar y tratar las potenciales lesiones con riesgo inminente de muer-
te. Clásicamente la atención inicial al traumático se compone de una
primera evaluación, donde se valoran y atienden las primeras priorida-
des, una segunda evaluación mas detallada, una exploración neurológi-
ca en profundidad y la categorización, donde, con un puntaje, se clasi-
fica al paciente en función de su gravedad. En la atención prehospitala-
ria la primera evaluación es primordial por cuanto representa la prime-
ra toma de contacto entre el accidentado y el personal asistencial. La
segunda evaluación se hará de una forma más somera debido a la pre-
mura de tiempo en evacuar al paciente y a la falta de medios diagnós-
ticos. Es fundamental tener claro el concepto de que el trauma es una
patología evolutiva. La reevaluación debe ser constante y estar siempre
atentos a posibles desestabilizaciones de funciones ya valoradas.

Primera evaluación
A) Vía Aérea

- Fijación de la columna cervical con collarín. Se fijará bimanualmen-
te la columna cervical mientras otro miembro del equipo coloca el
collarín   cervical.

- Triple maniobra. Consiste en levantar la mandíbula empujándola
hacia adelante y subluxandola para abrir la vía aérea

- Extracción de cuerpos extraños. Controlaremos especialmente la presen-
cia de caramelos o goma de mascar así como los aparatos de ortodoncia.
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Conmoción grado 1.
Definición: Confusión transitoria, sin pérdida de conciencia, duración de la
sintomatología inferior a 15 minutos.
Manejo. Reincorporación a las actividades deportivas el mismo día si está
asintomático a los 15 minutos. 
Conmoción grado 2.
Definición. Confusión transitoria, sin pérdida de conciencia y duración de la
sintomatología superior a 15 minutos.
Manejo. Reincorporación a las actividades deportivas si está asintomático
durante una semana. 
Conmoción grado 3.
Definición. Si existe pérdida de conciencia de cualquier duración.
Manejo. Valoración hospitalaria. Restricción de la actividad deportiva una
semana si la pérdida de conciencia es breve (segundos), y dos semanas si es
más prolongada (minutos). 

> 5 años < 5 años

Apertura
ocular

Espontánea
En respuesta a la voz
En respuesta al dolor
Sin respuesta

Espontánea
En respuesta a la voz
En respuesta al dolor
Sin respuesta

4
3
2
1

Respuesta
verbal

Orientada
Confusa
Palabras inapropiadas
Sonidos incomprensibles
Sin respuesta

Balbuceos, palabras y frases
adecuadas, sonríe, llora.
Palabras inadecuadas, llanto
continuo
Llanto y grito exagerados
Gruñido
Sin respuesta

5

4
3
2
1

Respuesta
motora

Obedece órdenes 
Localiza el dolor
Flexión-retirada al dolor
Flexión anómala al dolor
(decorticación)
Extensión en respuesta al
dolor (descerebración)
Sin respuesta

Movimientos espontáneos
Localiza el dolor
Flexión-retirada al dolor
Flexión  anómala  al  dolor 
(decorticación)
Extensión en respuesta al
dolor (descerebración)
Sin respuesta

6
5
4
3
2
1

Total puntos 15
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- Aspiración, Aspiraremos la cavidad oral con una sonda a ser posible
rígida y de grueso calibre.

- Mantener abierta la vía aérea. Con tubo de Mayo o con intubación.

B) Ventilación-Oxigenación

De una forma casi inmediata con el apartado anterior, comprobaremos
la existencia o no de ventilación espontánea, su grado de efectividad
y efectuaremos las maniobras para asegurar una correcta ventilación.

- Existencia de ventilación espontánea. Comprobaremos si el pacien-
te efectúa movimientos respiratorios con el tórax y si exhala aire.

- Grado de dificultad  de la ventilación. Observaremos si el paciente
tiene dificultad a la movilización del tórax, su frecuencia respiratoria,
la presencia de ruidos patológicos, la simetría de ventilación, el des-
plazamiento de la auscultación cardiaca y el color de mucosas.

- Punción de neumotórax. Si sospechamos la presencia de un neumo-
tórax a tensión por la asimetría de ventilación y el desplazamiento
del latido cardíaco, pincharemos con una aguja de grueso calibre en
el segundo espacio intercostal a nivel de la línea media clavicular del
lado afecto dejando una válvula de Heimlich. 

- Neumotórax abierto. La presencia de un neumotórax abierto
requiere la colocación de un apósito encima de la herida, sellándolo
por tres costados y dejando un lado libre que permita la salida del
aire convirtiéndolo en un neumotórax cerrado.

- Ventilación no efectiva. En caso de que la ventilación sea inefecti-
va o no haya ventilación espontánea, se procederá a la intubación.
Dentro de los casos de ventilación ineficaz incluiremos la bradipnea,
los signos de distress, aquellos casos en que se detecten traumatis-
mos en la vía aérea superior o los casos de cianosis que no revierten
con la administración de oxígeno.

- Oxigenación. En todos los casos de politraumatismo se administra-
rá desde este momento de la secuencia asistencial, oxígeno al 100%.
En los casos de ventilación espontánea con VMK y en los casos de
intubación, a través del Ambú con reservorio.

C) Circulación

Dentro de este apartado nos ocuparemos de la valoración del estado
hemodinámica, del reconocimiento de las hemorragias externas y de
su hemostasia, de la canalización de vías venosas y de la reposición de
líquidos. Así mismo recordaremos que el compromiso circulatorio
grave es también un criterio de intubación.

- Canalización de vías. Deben canalizarse de forma inmediata dos vías
de grueso calibre. Los lugares más habituales de punción son la flexura
del codo y la vena femoral. En caso de no conseguirse un acceso veno-
so inmediato, treinta segundos, recurriremos a la punción intraósea.

- Hemostasia. Haremos hemostasia por compresión en las heridas
que sangran abundantemente. En caso de amputaciones traumáticas
se efectuarán torniquetes.

- Valoración del shock. Inicialmente valoraremos el shock en función
de los pulsos:

- No se palpan pulsos carotídeos o femorales: T. arterial sitólica <  50.

- Pulsos centrales pero no radiales: 50 < T.arterial sistólica  < 80

- Se palpan pulsos radiales: T. arterial sistólica  > 80.

No debemos olvidar que un niño puede perder hasta un 40 % de su
volemia sin que disminuya su T.A. Por  ello el estado hemodinámico se
valorara en función de otros parámetros como la frecuencia cardiaca
y el tiempo de recoloración capìlar.

- Reposición de líquidos  Inicialmente los líquidos a perfundir serán
soluciones cristaloides isoosmolares. El débito será máximo depen-
diendo del calibre de las vías canalizadas. El volumen de líquidos a
perfundir dependerá del grado de afectación hemodinámica:

- T.A. normal y mala perfusión periférica: 20 c.c. /Kg.

- T.A. baja: 40 c.c. / Kg.

Si se ha conseguido estabilizar al paciente, seguiremos con un ritmo
de mantenimiento, en caso contrario repetiremos una nueva carga con
el mismo tipo de líquidos. En caso de persistir inestabilidad hemodiná-
mica perfundiremos 20 c.c. / Kg. de solución coloide o 4 c.c. / Kg de
Suero fisiológico al 6%. En estos casos las posibilidades de que el
paciente requiera cirugía urgente son muy elevadas y  no deberá
demorarse el traslado hasta el centro hospitalario de referencia.

- Intubación. En los casos de compromiso hemodinámico grave (T.A. no
detectable por pulsos periféricos)  se procederá a la intubación electiva. 

D) Examen neurológico básico

La valoración dentro de la atención inicial del traumático se hará en
función de las pupilas y del nivel de conciencia.

-  Pupilas. Se valorará el tamaño, la simetría y la respuesta a la luz.

-  Nivel de conciencia: alerta. Reacción al dolor No respuesta.

-  En caso de no respuesta, se procederá a la intubación.    

La prioridad será identificar al paciente que presente signos de hernia-
ción cerebral. Ante la existencia de midriasis, anisocorio o movimien-
tos de descerebración, debe procederse de inmediato al tratamiento
urgente de la hipertensión endocraneal. Se hiperventilará puntual-
mente al paciente de forma manual al tiempo que se perfunde Manitol
(0,5 gr/Kg a débito rápido). En caso de hipovolemia se substituye el
Manitol por suero salino hipertónico al 4% (4 cc/Kg a débito rápido). 

E) Exposición del enfermo. En este punto de la secuencia  realizaremos
una exploración global pero somera del paciente. Tendremos que tener
en cuenta la inmovilización de la columna y la  movilización  en blo-
que. No olvidaremos la palpación de la espalda en busca de heridas
que pudieran pasar desapercibidas. Se realizará la protección térmica.

Segunda evaluación
Una vez pasada esta primera atención inmediata, entraremos en una
segunda fase donde la exploración es mas exhaustiva pero donde no
olvidaremos la premisa inicial: Reevaluación constante y tratamiento
sostenido. En esta segunda fase, se procederá a la exploración siste-
mática en sentido cráneo caudal y, siguiendo el mismo orden, se efec-
tuarán las terapéuticas que sean precisas. Hay que tener muy presen-
te el ámbito donde nos estamos desenvolviendo: la exploración deber
ser exhaustiva pero breve, debemos diagnosticar los problemas vitales
para conseguir una estabilización lo más óptima posible pero recor-
dando que el paciente debe llegar pronto a la sala de urgencias.

A) Cráneo. Especial atención a depresiones y hundimientos de la
bóveda craneal, signos de fractura de base de cráneo, examen orbi-
tario, rinorraquia, estabilidad del maxilar y posibles cuerpos extraños
en la boca. En esta fase se colocará la sonda orogástrica.

B) Cuello. Observación del eje y postura del cuello y posibles crepita-
ciones o heridas.

C) Tórax. Observación de heridas o deformidades, palpación  bima-
nual de la caja torácica y cuerpos vertebrales.

Auscultación y valoracion de posibles asimetrías. Si durante la prime-
ra evaluación hemos drenado de forma provisional un neumotórax a
tensión, hay que recomprobar el buen funcionamiento del drenaje.

C) Abdomen. Palpación, percusión y auscultación. Atención a heridas,
evisceraciones y hematomas incluida la espalda.

D) Pelvis. Posibles deformidades. Efectuar una compresión bimanual
para valorar su estabilidad. No colocar sonda vesical.

E) Extremidades: Explorar posibles deformidades y fracturas. Efectuar
tracción controlando los pulsos. Inmovilizar.
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Evaluación neurológica secundaria
Esta segunda evaluación neurológica será más detallada y en ella
cuantificaremos el nivel de conciencia según la escala de Glasgow, la
función pupilar y la función motora de los miembros.

A) Pupilas. La anisocoria es un signo de hipertensión intracraneal
grave con compresión del III par craneal. La midriasis bilateral fija
refleja daño cerebral severo por anoxia, isquemia o enclavamiento
por compresión bilateral del III par.

B) Función motora de los nervios. Valoraremos en este apartado la
fuerza o debilidad de los movimientos de las extremidades ya sea
espontánea o como respuesta al dolor. Observaremos la simetría o no
de los movimientos así como posibles parálisis.

C) Finalmente valoraremos otros signos como los vómitos repetidos,
o la presencia de convulsiones.

D) Score de Glasgow. Consideraremos una puntuación de 8 o menos
como coma y se indicará la intubación independientemente de otros
criterios de intubación.

Tratamiento inmediato del T.C.E.
En este momento de la asistencia hemos valorado las lesiones globa-
les del paciente, tratado aquellas que presentaban un riesgo inminen-
te de muerte, asegurado la ventilación y la circulación, evaluado el
grado de afectación neurológica y tratado, si era el caso, la incipiente
herniación cerebral. 

La prioridad inmediata del T.C.E. grave consiste en minimizar la isquemia
cerebral manteniendo  una correcta perfusión y oxigenación cerebral. 

- Asegurar una buena oxigenación ofertando oxígeno al 100%

- Mantener una buena tensión arterial perfundiendo cristaloides. En
caso de que no consigamos normalizar la TA, estará indicada la per-
fusión de Noradrenalina  en infusión continua a 0.1 -  1 microgramos
/ Kg / minuto.  Es especialmente importante reponer la diuresis que
se produce en el caso de que se haya utilizado Manitol en la primera
fase de la reanimación para controlar la hipertensión intracraneal.

- La infusión de soluciones hipoosmolares está contraindicada en el
TCE. La perfusión de mantenimiento se realizará con suero fisiológico.

- En caso de Glasgow igual o inferior a 10 se procederá a la intuba-
ción. La sedación para mantener la ventilación mecánica se hará ini-
cialmente sin relajantes musculares y con Midazolam  La no utiliza-
ción de relajantes permitirá apreciar convulsiones o movimientos
anómalos caso de que se produjeran. Buscaremos   una normoventi-
lación con pCO2 normales. Debe evitarse al máximo la hiperventila-
cion inadvertida que fácilmente se produce al ventilar con bolsa,
tanto por frecuencia como presión excesiva. La hiperventilación pro-
duce una vasoconstricción que disminuye el flujo cerebral y por tanto
aumenta la isquemia.

- Al conectar el paciente al ventilador se monitorizará la pCO2 ópti-
mizándola entre 35 y 40.

- Se mantendrá una adecuada analgesia con Fentanilo a 2 – 5 micro-
gramos / Kg / minuto y sedación con Midazolam a 0.1 – 0.3 mg /
hora. Únicamente en el caso de que no pueda controlarse la desadap-
tación al respirador o la agitación del paciente estaría indicada la
curarización con vecuronio a 0.1 mg / Kg / h. La agitación comporta
una elevación de la presión intracraneal que debe evitarse.

- Permanecer atentos a la aparición o reaparición de signos de encla-
vamiento tratándolos con hiperventilación puntual y manitol o suero
salino hipertónico. Normoventilar en cuanto sea posible. Además de
la afectación pupilar o los movimientos de descerebración, la presen-
cia de hipertensión y bradicardia es un signo precoz cuando se dispo-
ne de monitorización de TA y FC.

- En caso de aparecer convulsiones se tratarán inicialmente con mida-
zolam en bolus de 0.1 a 0.3 mg / Kg. Si no se controlan, se pasará

Difenilhidantoina lenta (30 minutos bajo control ECG) a 10 – 20 mg /
Kg. Si no ceden  iniciaremos  Pentobarbital. Dosis inicial de 2 a 5 mg/Kg
en bolus, seguido de infusión continúa a dosis de 1 a 5 mg/Kg./hora.

Categorización
Todo paciente politraumatizado debe ser categorizado expresando el
resultado en forma de Score. El Score internacionalmente mas aceptado
es el Pediatric Trauma Score, de J.J.Tepas. Dicha categorización permite
agrupar a los pacientes según su índice de gravedad. Para elaborar
correctamente el PTS, deberemos tener en cuenta la valoración de la vía
aérea, el estado hemodinámico, el estado neurológico, y la presencia o
no, así como su gravedad, de las heridas y fracturas. En este Score la pun-
tuación mínima es de -6 y la máxima de 12. Existe una relación directa
entre el  PTS y la mortalidad. A partir de una cifra igual o inferior a 8
aumenta claramente los índices de mortalidad, por ello un PTS igual o
inferior a 8 deberá ser siempre remitido a un centro de alta complejidad.

PROTOCOLO DE INTUBACION EN EL PACIENTE TRAUMATICO
En el caso que se requiera intubar al paciente debido a problemas
neurológicos, hemodinámicos o ventilatorios, seguiremos siempre la
misma secuencia:

- Prepararemos y comprobaremos el equipo y  monitorizaremos el
ECG y la pulsioximetía.

-Dispondremos los tubos endotraqueales del tamaño adecuado con y sin
neumotaponamiento y con un nº por encima y otro por debajo del reque-
rido según la edad del niño. Como regla práctica el calibre del tubo debe
ser el mismo que el agujero de las fosas nasales o el dedo meñique.

- Nos aseguraremos de la permeabilidad de la vía venosa.

- Prepararemos la medicación siguiente repetida en dos jeringas
cada una: Atropina 0.01 mg./ Kg (mínimo 0,1 y máximo 0,5 )
Succinilcolina  1 mg / Kg 

Pancuronio 0,01 mg / Kg (para evitar las fasciculaciones) Midazolam
0.3 mg / Kg 

- Hiperoxigenaremos al paciente.

- Pasaremos la medicación: 1º)  Atropina.2ª)  Midazolam 3º)
Pancuronio 4º)  Succinilcolina. Repetir dosis si es preciso

- Aspiraremos la cavidad oral.

- En el momento de conseguir la relajación colocaremos el laringosco-
pio sin mover el cuello hasta visualizar la glotis. Presionaremos simultá-
neamente el cricoides (segundo operador) para evitar la aspiración de
contenido gástrico. Introduciremos el tubo hasta la señal marcada man-
teniendo la estabilidad cervical e inflaremos el neumotaponamiento.

-Ventilaremos con el ambú y comprobaremos la colocación correcta
del tubo auscultando ambas bases  pulmonares.

- La intubación no debe superar los 30 segundos,  en caso contrario
reiniciaremos las maniobras previa ventilación con ambú.
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+2 +1 -1

Peso >20Kg 10-20 Kg < 10Kg

Vía aérea Normal Sostenible No sostenible

S.N.C. Consciente Obnubilado Coma

P. arterial >80 50-80 <50

Heridas No Menores Mayores o penetrantes

Fracturas No Cerradas Abiertas o múltiples
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- Una vez asegurados de la correcta colocación del tubo, lo fijaremos.

- Aspiraremos las secreciones a través del tubo endotraqueal obser-
vando las características de las mismas.

ESTABILIZACIÓN ANTES DEL TRANSPORTE
Si bien es vital conseguir un aceptable nivel de estabilización previo al
transporte, el tiempo que se tarde en trasladar a un niño politrauma-
tizado hasta el hospital es un factor decisivo en su evolución. La polé-
mica sobre la evacuación inmediata y una mas dilatada atención ini-
cial, vuelve a estar actualmente en vigor. En todo caso se hace del todo
imprescindible una reanimación inmediata asegurando una vía aérea
permeable, una línea venosa y una estabilidad de la columna cervical. 

Asegurar la vía aérea
Intubación en los casos de distrés respiratorio o hipoventilación, requeri-
mientos de FiO2 > 50%, inestabilidad hemodinámica, Glasgow inferior a
10,  en los casos de agitación o si presenta convulsiones. Comprobación
de la correcta colocación del tubo endotraqueal y fijación reforzada. 

Oxigenación 
Conseguir saturación oxígeno de 100% por medio de mascarilla o a
través del respirador si el paciente está ventilado.

Comprobar la correcta ventilación
Verificar simetría de ventilación y ruidos patológicos. Drenar hemo-
neumotórax con trocar y sellar con válvula de Heimlich. Dejar aspira-
ción continua si existe hemotórax. Ajustar parámetros del ventilador
buscando una correcta expansión torácica y saturación de oxígeno de
100%. Normoventilar incluso en el TCE si no existe evidencia de encla-
vamiento. Comprobar la disponibilidad de oxígeno para un tiempo
doble del previsto. 

Estado hemodinámico
Asegurar la permeabilidad de dos vías venosas. Comprobar estado
hemodinámico. Si está estable, perfundir sueros isotónicos a 20 ml/kg.
Si está inestable  perfundir a 40 ml/kg, repetir nueva carga y perfun-
dir suero salino hipertónico al 6 % a 4 ml/kg, activar lo mas rápida-
mente el traslado hasta el centro médico-quirúrgico más próximo.
Hemostasia de las heridas sangrantes.

Estado neurológico
Mantener adecuada presión de perfusión cerebral. En caso de no con-
seguirse con expansión de la volemia, iniciaremos una perfusión conti-
nua de noradrenalina a 0,1 mg/kg/min. Evitar las medidas para dismi-
nuir la PIC a ciegas. Normoventilar buscando una presión CO2 entre 35
y 40 mmHg. En caso de riesgo inminente de enclavamiento, detectado
por anisocoria o bradicardia con elevación concomitante de la TA, hiper-
ventilar y administrar Manitol a 0,5 gr/kg. Si no puede controlarse,
administrar suero salino hipertónico. La diuresis producida por el mani-
tol debe ser repuesta  para no producir una disminución de la volemia. 

Inmovilización
Inmovilizar la columna cervical con collarín rígido. Alinear por trac-
ción, controlando los pulsos distales, las fracturas e inmovilizar con
férulas de vacío. Colocar al paciente en un colchón de vacío movién-
dole en un solo bloque y con especial cuidado de las sondas, vías, dre-
najes y tubo endotraqueal. 

Analgesia y sedación
Debe evitarse el dolor. Las drogas mas útiles son el fentanest y la mor-
fina para la analgesia y  el midazolam como sedante. El propofol debe
usarse com suma atención por su mayor efecto hipotensor.

Atención a vías venosas y drenajes.
Un paciente que va ha ser trasladado sufrirá cambios de camilla y será
sometido a vibraciones, aceleraciones y movimientos bruscos. El ries-
go de movilización accidental de estos elementos deberá prevenirse
fijándolos de una manera segura, incluso exagerada, para evitar mani-
pulaciones durante el transporte. Tendremos especial cuidado en el
caso de tubos endotraqueales y trocares pleurales cuya movilización
pudiera ser dramática. 

Colocación en la camilla de traslado
El traspaso a la camilla de transporte se hará de una forma exquisita,
en bloque, impidiendo los movimientos que puedan empeorar las posi-
bles lesiones del niño traumático. Se moldeará el colchón de vacío
impidiendo cualquier movimiento durante el traslado pero permitien-
do una correcta visualización del enfermo, en especial del tórax y de
las áreas traumatizadas. Las venoclisis, trocares y sondas deberán ser
accesibles para su eventual manipulación. 

Monitorización
Una correcta monitorización permitirá el control de la estabilidad del
paciente y detectar cualquier complicación que pudiera presentarse
durante el traslado, máxime teniendo en cuenta que las posibilidades
de exploración se verán disminuidas durante el transporte, especial-
mente en el caso de utilizar helicópteros. 

Monitorización ventilatoria y de oxigenación
Se controlará la saturación del paciente con pulsioxímetro constante,
a ser posible con registro de la onda de pulso continua. Ello nos per-
mitirá el control de oxigenación del enfermo y al mismo tiempo el
estado de la circulación periférica. El capnógrafo, por otra parte, nos
permite el control continuo de la pCO2 y por tanto de la ventilación.  

Monitorización hemodinámica
El monitor de tensión arterial incruenta medirá de forma discontinua
la presión arterial del enfermo y nos permitirá el control hemodinámi-
co durante el traslado. Sus mediciones son fiables si se utiliza el man-
guito adecuado y debe programarse de forma que vaya realizando
tomas suficientemente espaciadas para asegurar un correcto desinfla-
do del manguito. Debe tenerse en cuenta el consumo elevado de bate-
ría del esfingomanometro en los casos de que el monitor no esté
conectado a un alimentador continuo de corriente. 

Monitorización cardio-respiratoria
El registro continuo del ECG es básico para detectar especialmente
bradicardias que pueden ser reflejo de un aumento de la presión intra-
craneal o taquicardias que traduzcan una disminución de la volemia.
Si bien las arritmias son raras, pueden igualmente mostrar un encla-
vamiento inminente o un desequilibrio electrolítico. El registro de los
movimientos torácicos por impedancia son especialmente útiles en los
casos de traslados en helicóptero donde la auscultación es imposible. 

Cuando se produce una asistencia a un paciente en una zona alejada
de los hospitales especializados se nos plantea una disyuntiva: ¿Debe
estabilizarse al paciente en el hospital más próximo y generar un trans-
porte secundario posterior hasta el centro de tercer nivel, o por el con-
trario trasladarlo directamente al centro receptor definitivo? Existen
defensores de ambos sistemas apoyándose en una mayor o menor mor-
talidad y días de ingreso en un caso y en el otro. No puede definirse en
absoluto cual de las dos situaciones es deseable. Multitud de paráme-
tros condicionarán la decisión: estabilidad del paciente, tipo de lesión,
requerimientos quirúrgicos inmediatos, distancia en tiempo hasta el
primer hospital y su nivel de complejidad, lejanía del centro especiali-
zado, tipo de vehículo, disponibilidad de equipo de transporte secunda-
rio, disposición de la red de hospitales en cada zona geográfica etc.

99



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

Debemos pues ayudarnos de protocolos que simplifiquen la tarea del
equipo asistencial dejando siempre la última decisión al médico respon-
sable para que pueda decidir según su criterio lo mejor en cada caso.
Sin que pueda generalizarse, en los casos en que el paciente se halla
inestable, con necesidad sospechada de cirugía urgente, con un tiempo
estimado de traslado hasta el centro de tercer nivel que pueda compro-
meter la supervivencia del paciente, y exista un hospital próximo dota-
do con cirugía, anestesia, traumatología y exploración por la imagen, lo
más prudente es estabilizarlo en él y generar después un transporte
secundario. Si por el contrario se ha conseguido una estabilidad venti-
latoria y hemodinámica suficiente y el tiempo previsible  permite asu-
mir el riesgo, se trasladará directamente hasta el hospital definitivo.
Esto es especialmente válido en los casos en los que utilizamos helicóp-
teros medicalizados que permiten reducir mucho los tiempos de trasla-
do. No hay que olvidar que dichos tiempos tienen una relación directa-
mente proporcional con la supervivencia del paciente traumático.

Transporte
El niño traumatizado, ya de por sí inestable, es sometido a un alto ries-
go al ser transportado. La función del equipo asistencial consiste bási-
camente en minimizar este riesgo previniendo las posibles complica-
ciones, adelantándose a ellas y tratándolas. 

Observación del paciente
La más sofisticada de las monitorizaciones no substituye nunca la
observación del paciente. Debe controlarse continuamente los siguien-
tes signos: coloración cutáneo-mucosa, la tos, desadaptación al respi-
rador, presencia de convulsiones, agitación, aparición de movimientos
de descerebración, anisocoria, aparición de vómitos y simetría de
movimientos torácicos. La aparición de cualquiera de estos imprevis-
tos requiere de inmediato averiguar la causa y corregirla. 

Vigilancia hemodinámica
La posibilidad de que se produzca un sangrado durante el traslado es
alta, por ello se atenderá la monitorización y a la observación clínica
de la tensión arterial, frecuencia cardiaca, onda de pulso del pulsioxí-
metro, pulsos centrales y periféricos, relleno capilar y ritmo de las per-
fusiones y de las bombas de infusión.

Control ventilatorio y oxigenación
La extubación accidental, la oclusión por secreciones del tubo endo-
traqueal, el fallo del respirador o del suministro de gases, la hemorra-
gia pulmonar, el broncoespasmo o el neumotórax son posibles compli-
caciones que pueden aparecer durante un traslado. Para detectarlas y
tratarlas de inmediato se controlará: la pulsioximetría, los movimien-
tos torácicos, aspiración periódica de secreciones, coloración de muco-
sas, chequeo regular del ciclado del respirador y de la reserva de oxí-
geno y en el caso de las ambulancias auscultación torácica periódica.

Control neurológico
Los mayores  riesgos durante el traslado de un paciente con TCE son la
aparición de convulsiones y el aumento de la PIC con el consiguiento
riesgo de enclavamiento. Debemos estar atentos a la aparición de bra-
dicardia con hipertensión y mantener una observación constante del
niño con especial atención a las pupilas, el tono muscular y la presen-
cia de movimientos o posturas anómalas.

Sedación y analgesia
Por definición cualquier niño traumático debe ser analgesiado y sedado. En
algunos casos también curarizado. Se debe seguir con especial atención
cualquier signo de disminución del nivel de analgesia o sedación deseado,
tales como: taquicardia no explicada por motivos hemodinámicos o venti-
latorios, agitación, cara de dolor y desadaptación al ventilador o tos.

FISIOPATOLOGÍA DEL TRANSPORTE
Todo cuerpo humano movilizado y trasladado por cualquier medio se
halla sujeto a una serie de circunstancias que van a originar respues-
tas fisiológicas y cambios cardioventilatorios que en un paciente en
precaria situación hemodinámica puede tener graves consecuencias.
Estas incidencias mecánicas, van a tener también repercusiones sobre
los sistemas de monitorización, perfusión y características fisicoquími-
cas de algunos fármacos.  

Aceleración / desaceleración Cuando un cuerpo está dentro de un
vehículo terrestre o de una aeronave está sometido a la fuerza de la
gravedad (g) y a las fuerzas de aceleración y desaceleración. Estas
fuerzas van a dar como respuesta inercias proporcionales a la masa del
cuerpo, ejerciendo sus acciones según los tres ejes del espacio.
Actuaran de distinta manera según la posición del cuerpo dentro del
habitáculo. Cuando el enfermo está colocado en posición decúbito
supino y con la cabeza en dirección al sentido de la marcha las acele-
raciones van a producir un desplazamiento de la sangre hacia la parte
inferior del cuerpo, una desaceleración va a producir un efecto contra-
rio. Hay que tener igualmente en cuenta la existencia de aceleraciones
transversas (al girar en las curvas), menos intensas (0,3 – 0,5 g) pero
duran más tiempo (8-10 segundos), es importante pues la posición de
la camilla con la cabeza en el sentido de la marcha y un poco incor-
porado. En el transporte en helicóptero las aceleraciones y desacelera-
ciones son 9 veces menores que en el terrestre.  

Vibraciones mecánicas Las vibraciones son formas de energía convertibles
en fuerzas: mecánicas, presión y / o calor. A determinadas frecuencias su
periodicidad puede provocar alteraciones sobre el organismo. Las vibracio-
nes mecánicas son las que se transmiten por contacto directo y pueden
producir distintos efectos según su frecuencia y su periodicidad. Las vibra-
ciones biológicamente peligrosas se hallan en un espectro entre 4 y 12
hertzios. Las ambulancias se encuentran en la zona más peligrosa, pudien-
do aumentar el riesgo de hemorragia en el paciente politraumático y en
situaciones de shock. Las vibraciones son transmitidas al  paciente a tra-
vés de la camilla por lo que lo más  idóneo es reducir la morbilidad de las
vibraciones inmovilizando al paciente por medio del colchón de vacío. 

Vibraciones acústicas. Estas vibraciones pueden producir alteraciones
en el paciente sin trascendencia clínica importante pero  al no poder
usar el sentido del oído para valorar al paciente, hay que tenerlo bien
controlado y estabilizado antes de iniciar el traslado aéreo. Se usan
medios diagnósticos digitalizados para el control hemodinámico de las
constantes, así como alarmas visuales. El equipo médico usa cascos
auriculares y micrófono para estar permanentemente comunicados
entre ellos y con el piloto. El herido lleva cascos protectores que le dis-
minuyen en 27 dB el ruido ambiental. En el transporte terrestre las
vibraciones acústicas producidas por las sirenas aumentan por lo que
hay que adoptar también medidas de protección acústica. 

Efectos de la altura. La presión atmosférica varía con la altura y la cabi-
na del helicóptero no está presurizada siendo la presión de cabina igual
a la presión barométrica correspondiente a la altura de vuelo. El orga-
nismo y el material están expuestos a la hipobaria y las características
físicas varían según la altura. A mayor altura más disminución de la pre-
sión atmosférica, por ello hay variación en la expansión de gases conte-
nidos en cavidades cerradas, afectando tanto al material médico como
al organismo. Sin embargo, los helicópteros operan normalmente por
debajo de los 1000 metros, a esta altitud  no hay patología asociada.

Interrelacionado con la presión atmosférica, la altitud provoca una  dis-
minución de la presión parcial de O2. Existe una disminución de dicha
presión de una forma inversamente proporcional a la altura. El organis-
mo esta expuesto a estas variaciones de presión parcial de oxigeno. 

Del mismo modo se producen variaciones en la temperatura: a más altu-
ra, mayor descenso, descendiendo 2º cada 300 metros. Las cabinas han
de estar acondicionadas con calefacción que permitan temperaturas
próximas a los 23º  para evitar las hipotermias durante el transporte.
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TRATAMIENTO DEL TRAUMATISMO CRANEOENCEFÁLICO 
GRAVE

EN CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS 
Nº Programa: 267
Autora: Ana Serrano González
Hospital Infantil Universitario Niño Jesús, Madrid

Al ingresar en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediátricos (UCIP) los
pacientes con TCE grave se monitorizará de forma continua la FC, FR,
SatO2 por pulsioximetría, capnografía y diuresis y de forma disconti-
nua la tensión arterial (TA). El paciente debe llegar intubado y ventila-
do mecánicamente, en caso de no ser así, la prioridad es proceder a
intubarlo e iniciar ventilación mecánica. Debe tener canalizadas dos
venas periféricas de grueso calibre, se extraerá una analítica (hemo-
grama, coagulación, gasometría, bioquímica y pruebas cruzadas) e ini-
ciará rápidamente fluidoterapia, controlando la TA y la FC. En los ado-
lescentes con TCE y coma, se valorará el estudio de tóxicos, fundamen-
talmente alcohol, porque puede contribuir a un mayor grado de dismi-
nución de la conciencia.

Mientras se estabiliza al paciente se realizarán de forma urgente en UCIP
una Rx AP de tórax, pelvis y una lateral de columna cervical (sino es posi-
ble se continua con un collarín para inmovilizar la columna cervical hasta
que se descarte una lesión a dicho nivel) y una ecografía abdominal para
objetivar si presenta lesiones abdominales asociadas. Una vez que el
paciente está estable se trasladará monitorizado y ventilado mecánica-
mente al servicio de radiología para practicar una TC craneal.

Cuando en la TC craneal exista una lesión ocupante de espacio con un
volumen de sangre mayor de 25 mL y sea accesible quirúrgicamente,
se trasladará al paciente a quirófano para su evacuación. Debe colo-

carse un sistema de medición de presión intracraneal (PIC) después de
evacuar el hematoma. Es esencial la monitorización de la PIC en todo
paciente con TCE grave y una TC craneal anormal al ingreso, conside-
rando como tal  si presenta hematomas, contusiones, edema cerebral
y/o compresión de las cisternas de la base. En el caso que no presente
lesiones subsidiarias de cirugía, debe trasladarse a la UCIP y colocar un
sistema de medición de PIC (intraparenquimatoso o intraventricular),
por el riesgo de hipertensión intracraneal (HTIC). Se canalizará una
arteria para monitorizar de forma continua la TA y la presión de per-
fusión cerebral (PPC) que es la presión arterial media (PAM) menos la
PIC. La PPC determina el gradiente de presión que impulsa el flujo san-
guíneo cerebral (FSC) y esta relacionado con el aporte metabólico de
los sustratos esenciales al SNC. Con la monitorización continua de la
PIC y de la PAM se pude conocer el valor de la PPC para intentar evi-
tar la isquemia cerebral.

El control de la PIC puede guiar el tratamiento médico y quirúrgico,
mejorando el pronóstico y disminuyendo su mortalidad al poder con-
trolar y tratar la HTIC que se ha relacionado con mayor morbi-morta-
lidad. El método de monitorizar la PIC más preciso, económico y fiable
es el catéter intraventricular conectado a un medidor de presión exter-
no. Tiene la ventaja que permite el drenaje terapéutico del LCR. Los
transductores de fibra óptica, actualmente los más utilizados, son
también muy fiables pero más caros, pueden ser intraparenquimatosos
e intraventriculares.

Los objetivos de tratamiento del TCE grave son: mantener una PIC
inferior a 20 mmHg y una presión arterial media (PAM) suficiente, para
lograr una presión de perfusión (PPC) adecuada según la edad del niño. 

En el momento actual se define como HTIC en niños una PIC ≥ 20
mmHg y se ha establecido el umbral de 20 mmHg para iniciar el tra-
tamiento para disminuir la PIC, aunque algunos autores consideran 15
mmHg en los menores de 2 años, 18 mmHg entre 2 y 8 años y 20
mmHg entre 8 y 13 años.

Aunque no se conoce el nivel inferior de PPC tolerable en niños, se reco-
mienda en los lactantes y niños menores de 2 años, mantener una PPC
alrededor de 45-50 mmHg; entre 2 y 8 años entre 50-55 mmHg y en los
mayores de 8 años entre 55-60 mmHg. Lo óptimo sería mantener una
PPC entre 50-60 mmHg, excepto en neonatos que sería inferior. 

Hay que tener en cuenta que la lesión cerebral es heterogénea y que
en cada individuo puede predominar un tipo de patrón fisiopatológico
(isquemia, hiperemia o edema), por lo que el tratamiento debe ser indi-
vidualizado. Tratamientos adecuados en las primeras horas, pueden no
ser los óptimos días después.

El tratamiento del TCE grave en niños se basa en unas guías publica-
das en el año 2003, por un grupo de expertos clínicos e investigado-
res, que llegan a un consenso analizando los trabajos publicados en
niños y las Guías de la Brain Trauma Foundation para adultos publica-
das en el año 1996.

En todos los niños con TCE grave se utilizarán unas MEDIDAS GENE-
RALES para evitar el aumento de la PIC que son: 

a) Mantenimiento de normovolemia con una leve hiperosmolalidad
sérica. Se administrarán soluciones isotónicas (SSF) durante las prime-
ras 24-48 horas. La hipotensión puede producir hipoperfusión cerebral.
Se mantendrá una hemoglobina mayor de 10 mgr/dL o un Hto >30%.
Si a pesar de reponer la volemia el paciente sigue hipotenso deben
administrarse drogas inotrópicas, dopamina o noradrenalina. 

b) Ventilación mecánica. Los objetivos son mantener una PaCO2 entre
35 y 38 mmHg y una PaO2 mayor de 100 mmHg. La hiperventilación,
PaCO2 <35 mmHg produce una vasoconstricción cerebral que puede
disminuir el FSC conduciendo a hipoperfusión cerebral, disminución
del aporte de oxígeno e isquemia. La hipercapnia puede producir vaso-
dilatación cerebral y aumentar de forma aguda la PIC. En general se
aconseja utilizar una PEEP entre 3-5 cmH2O para mantener una capa-
cidad residual pulmonar normal. 
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c) Cabeza en posición neutra y ligeramente elevada (30º), evitando la
compresión de las venas yugulares que impediría el retorno de sangre
venosa cerebral.

d) Analgesia y sedación. Debe evitarse el dolor y el estrés porque al
aumentar las demandas metabólicas cerebrales, aumentaría el volu-
men de sangre cerebral y con ello la PIC. Los analgésicos y sedantes se
utilizan para tratar el dolor, facilitar la asistencia ventilatoria mecáni-
ca, evitar el estrés y producir mayor confortabilidad en el paciente
politraumatizado. Hay que tener en cuenta que los sedantes pueden
producir en algunos casos un descenso de la TA que puede conducir a
vasodilatación cerebral con aumento del volumen sanguíneo cerebral
y aumento de la PIC. 

e) Anticonvulsivos 

Los niños tienen mayor riesgo de presentar crisis que los adultos, las
precoces (primeros 7 días) se producen entre un 20-39%, aparecen
sobre todo en las primeras 24h y en los menores de 2 años. Se asocian
con TCE mas graves, alteraciones en la TC craneal y con peor pronósti-
co neurológico. Las tardías (después de los 7 días) se producen entre un
7-12%, siendo mas frecuente en los que tienen fracturas óseas crane-
ales con hundimiento y en los menores de 1 año. Las convulsiones
deben tratarse inmediatamente porque aumentan el daño cerebral
secundario, al aumentar los requerimientos metabólicos de oxígeno, la
PIC, la hipoxia cerebral y la liberación de neurotransmisores.

No se recomienda el uso de anticonvulsivos profilácticos para prevenir
las convulsiones tardías, sí para prevenir las precoces, ya que el trata-
miento profiláctico durante la primera semana disminuye su aparición.
Los anticonvulsivos no deberían utilizarse después de los 7 días del TCE
excepto si han presentado convulsiones. De elección se recomienda
fenitoína, aunque también se podría utilizar carbamacepina.

f) Evitar la fiebre y alteraciones metabólicas (hipo-hiperglucemia,
hiponatremia). La hipertermia (>38.5º)  produce un aumento de la
lesión secundaria No se aconsejan administrar soluciones glucosadas
durante las primeras 24-48 horas, excepto si se produce hipoglucemia.
El suero glucosado puede favorecer el edema cerebral al arrastrar agua
al interior de la célula, por otra parte la hiperglucemia puede agravar
las lesiones isquémicas.

Como conclusión, en esta primera fase; no debe utilizarse hiperventi-
lación, manitol ni  barbitúricos, ni de forma empírica ni profiláctica. En
un paciente que no se haya monitorizado la PIC, ni la saturación en el
bulbo de la yugular (SjO2) y presente signos indirectos de hipertensión
intracraneal (alteraciones pupilares, descenso brusco en la puntuación
de la escala de coma de Glasgow o aparición de focalidad neurológi-
ca), puede hiperventilarse de forma transitoria y si presenta estabili-
dad hemodinámica, podría utilizarse manitol.

Si existe HTIC se practicarán las MEDIDAS DE PRIMER NIVEL que con-
sisten en:

A – Evacuación de lesiones craneales subsidiarias de cirugía, sino se ha
realizado antes. Deben evacuarse los hematomas epidurales, subdura-
les y contusiones hemorrágicas con efecto masa. 

B – Evacuación de LCR si es portador de un catéter intraventricular. 

El papel del drenaje del LCR es disminuir el volumen del líquido intra-
craneal para disminuir la PIC.

C – Relajación muscular. 

D – Administración de manitol, reponiendo el exceso de diuresis con
SSF o Ringer.

La administración rápida de manitol en bolo (en menos de 10 min)
tiene un efecto doble. Tiene un efecto precoz (en pocos minutos) pero
transitorio (menos de 75 min) disminuyendo la viscosidad sanguínea y
el diámetro de los vasos sanguíneos conduciendo a una disminución
del volumen sanguíneo cerebral y de la PIC. El segundo efecto es el
osmótico, más lento (15-30 min) y se debe al movimiento de agua del

parénquima cerebral a la circulación. Este efecto dura 6 horas y se pre-
cisa que este intacta la barrera hematoencefálica. La dosis recomen-
dada es entre 0,25 y 1 gr/kg, en bolo. La vida media es de 3-4 horas,
por ello el intervalo de administración puede ser de 2 a 8 horas. No
debe utilizarse si la osmolalidad sanguínea es superior a 320 mOsm/kg
por riesgo de necrosis tubular aguda e insuficiencia renal.

E – Administración de suero salino hipertónico (del 3% al 7,5%).

Se ha demostrado que es efectivo en disminuir la PIC en los pacientes
con TCE grave, se produce por una reducción en el contenido de agua
en áreas con BHE intacta como hemisferios no lesionados y cerebelo.
Tiene igual de eficacia que el manitol. Puede utilizarse en bolos o en
perfusión continua en un rango de 0,1-1 mL/kg/h i.v. Se utiliza al  3%
(0,5 molar, 514 mEq/L), 5% ó 7,5% (aproximadamente 1 molar) a dosis
2-5 mL/kg/dosis, empleando la dosis mínima eficaz. No debe adminis-
trarse si la osmolalidad sanguínea es mayor de 360 mOsm/L.

Las guías de tratamiento dejan a la elección del médico el agente
hiperosmolar a utilizar, teniendo en cuenta que con la administración
de sustancias hiperosmolares es fundamental mantener la euvolemia.

F – Hiperventilación leve (PaCO2 30-35 mmHg) con control de SjO2
para mantenerla entre 55-75%. 

Se puede valorar una hiperventilación leve (PaCO2 30-35 mmHg) en
situaciones de HTIC refractaria a sedación, analgesia, bloqueante mus-
cular, drenaje de LCR y tratamiento hiperosmolar.

La hiperventilación disminuye la PIC al producir vasocontricción cere-
bral y disminuir el flujo sanguíneo cerebral. El tratamiento precoz (pri-
meras 24h) con hiperventilación para prevenir la HTIC puede aumen-
tar la isquemia. Esta medida está contraindicada si la SjO2 es igual o
inferior al 55% (indica isquemia cerebral) o si existen en la TC crane-
al zonas de infarto cerebral. 

En los pacientes sometidos a hiperventilación, en los que se decide su
retirada por normalización de la PIC, debe normoventilarse lentamen-
te por el aumento de PIC que se produce.

Cuando la HTIC no responde a las medidas de primer nivel deben aso-
ciarse otras medidas que se denominan de segundo nivel.  

Las MEDIDAS DE SEGUNDO NIVEL son:

1 – Hiperventilación agresiva (PaCO2 <30 mmHg)

Se realizará en los pacientes con HTIC refractaria que no presenten
isquemia cerebral, fundamentalmente en los que presenten cifras de
SjO2 compatible con hiperemia (SjO2 >75%).

2 - Coma barbitúrico

Puede considerarse su utilización a dosis altas en niños hemodinámi-
camente estables con TCE grave recuperable e HTIC refractaria, siendo
fundamental la monitorización hemodinámica de estos pacientes, para
prevenir y tratar rápidamente la inestabilidad hemodinámica. Como
efectos adversos pueden aparecer: hipotensión, depresión miocárdica
(disminución del gasto cardiaco y de las resistencias vasculares sisté-
micas) y descenso de la inmunidad que favorece la aparición de infec-
ciones. El 54% de los pacientes tratados con barbitúricos desarrollan
hipotensión arterial, siendo necesario el soporte con inotrópicos.

Aunque no se ha estudiado la duración ideal ni el mejor método para su
retirada, la mayoría de los autores aconsejan, que cuando la PIC se ha
controlado durante 24h se podría considerar su descenso progresivo. 

No existe evidencia que a pesar de su efecto neuroprotector puedan
prevenir la aparición de HTIC por lo que no está indicada su adminis-
tración de forma profiláctica.

3 - Hipotermia

Debe evitarse la hipertermia, considerada como una temperatura
superior a 38,5ºC, porque agrava el daño postraumático. La hipotermia
(temperatura inferior a 35ºC) podría considerarse para el tratamiento
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de la HTIC en base a sus efectos en la disminución del metabolismo
cerebral, la inflamación, la peroxidación lipídica, la excitotoxicidad, la
apoptosis y las convulsiones agudas.

Actualmente sigue la controversia con la utilización de la hipotermia
por la incidencia alta de complicaciones como: infección (fundamen-
talmente neumonías), arritmias cardiacas, coagulopatía, elevación de
los enzimas pancreáticos y cambios electrolíticos. Se piensa que su
instauración debe ser precoz pero no se conoce la duración, ni la tem-
peratura mas adecuadas, aunque se ha sugerido que incluso descensos
pequeños de la temperatura pueden ser útiles. Por el riesgo de un
rebote en la PIC y de arritmias graves por hipokalemia se aconseja que
si el paciente está en hipotermia el recalentamiento sea muy gradual.
En niños no hay estudios que apoyen su uso, podría considerarse si
existe HTIC refractaria.

4 - Craniectomía descompresiva

La craniectomía estaría indicada en TCE graves en niños con hiperten-
sión intracraneal refractaria y swelling cerebral difuso, y sean recupera-
bles neurológicamente, generalmente en las primeras 48h del trauma y
sin una elevación sostenida de la PIC >40 mmHg de forma prolongada. 

Se recomienda la craniectomía descompresiva fronto-temporo-parie-
tal unilateral para el swelling unilateral y la craniectomía bifrontal
bilateral para el swelling bilateral. Suele combinarse con una expan-
sión con duraplastia. Las craniectomías pequeñas tienen el riesgo de
no disminuir la HTIC y producir herniación del cerebro a través del ori-
ficio con riesgo de infarto.

OTRAS MEDIDAS
No existe ninguna evidencia que los corticoides (dexametasona y
metilprednisolona) sean efectivos en el control de la hipertensión
intracraneal, en la disminución de la mortalidad o en el resultado fun-
cional de los pacientes con TCE grave, por tanto, no está indicado su
uso según las Guías de la Brain Trauma Foundation. Al disminuir la
producción de cortisol endógeno aumentan el riesgo de infección y
sangrado gastrointestinal. 

Es esencial una nutrición adecuada, que se iniciará precozmente, como
máximo a las 72h, siendo completa a los 7 días. Si el paciente tolera
la alimentación se administrará por sonda nasogástrica o yeyunal (pre-
ferible al evitar la intolerancia gástrica) y sino tolera se iniciará ali-
mentación parenteral. 

El tratamiento del TCE grave puede resumirse en tratamiento quirúrgi-
co precoz de las lesiones ocupantes de espacio, evitar las causas de
lesión cerebral secundaria y tratar la hipertensión intracraneal. Esto
incluye: a) intubación traqueal para proteger la vía aérea, b) soporte
ventilatorio para prevenir la hipoxia y la hipercapnia, c) sedación y
analgesia, d) evitar la fiebre, e) administrar fluidos para mantener un
volumen intravascular y electrolitos normales, f) soporte nutricional y
g) profilaxis de la ulcera de estrés. 

Si el paciente está estable con PIC menores de 20 mmHg durante 48h
se irán retirando las medidas en el sentido inverso a su instauración.

PREVENCIÓN
Sobre la lesión primaria sólo se puede actuar mediante las medidas
preventivas (empleo del casco cuando se utiliza bicicleta o moto, sillas
homologadas para niños cuando viajan en coche, cinturones de segu-
ridad en todo los asientos del vehículo, cumplimiento estricto de las
normas de seguridad vial, …) y sobre la secundaria; con la prevención
o disminución del daño cerebral secundario, mediante: a) evitar la
hipoxemia, b) evitar la hipotensión arterial postraumática y 3) trasla-
dar los niños traumatizados por un equipo en experiencia en trauma
infantil a centros especializados en el tratamiento de estos pacientes.
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“CAMBIOS EN LA ACTIVIDAD DEL PEDIATRA ACTUAL”

INTRODUCCIÓN : LA ASISTENCIA PEDIÁTRICA EN EL SIGLO XXI
Moderador 
Autor: Manuel Cruz Hernández
Consejo Asesor de la Asociación Española de Pediatría, Barcelona

Como introducción a esta Mesa redonda y a los temas expuestos por
los tres ponentes parece oportuna una breve aportación que aluda a
los factores generales que están induciendo un cambio en la actividad
del pediatra actual.

Como docente, recordaré en primer lugar,  la influencia de los siste-
mas de formación pediátrica. En medio siglo se pasó desde una ense-
ñanza de predominio teórico y abreviada, como un solo curso en las
Escuelas Departamentales de Puericultura y luego en las Escuelas pro-
fesionales de Pediatría, hasta el sistema MIR de cuatro años, aunque
su actividad docente sea de predominio hospitalario. Igualmente al
predominio del libro de texto y la docencia al pie de la cuna, se han
ido incorporando las posibilidades de formación mediante multitud de
cursos especializados  de actualización, mayor facilidad para el inter-
cambio internacional sea mediante revistas, congresos o estancias,
todos los recursos de Internet, el autoaprendizaje, la telemedicina o la
simulación, como ejemplos (1,2,3,4,5). Ahora el Espacio Europeo de
Educación Superior (6), además de armonizar los planes de estudio y
favorecer la movilidad de los profesionales, fomentará el papel docen-
te básico de los tutores (mentoring) y del entrenamiento (coatching).

En segundo lugar, el cambio ha sido impuesto por la variación en la
patología del niño. Baste recordar que en el recién nacido lo principal
era evitar el traumatismo obstétrico y sus secuelas, mientras ahora el
capítulo de mayor trascendencia es la prematuridad , con todas sus
consecuencias. Lo mismo se podría ir revisando en los distintos perio-
dos de la edad pediátrica, hasta el capítulo relativamente nuevo de
medicina de la adolescencia y todo lo relacionado con el impacto de la
creciente inmigración, que además de reconocer una patología nueva
obliga a una necesaria adaptación cultural (7,8).  Así no resulta difícil
mostrar la necesaria modificación en la asistencia derivada de las nue-
vas necesidades somáticas y psíquicas del niño sano y enfermo. 

En tercer lugar, cabe preguntarse ¿cómo ha evolucionado la pediatría?.
La evolución conceptual indica que hay que prestar mayor atención al
niño sano, pero valorando algo más que el crecimiento y la nutrición. Por
ejemplo, no se avanzó de manera suficiente en nuestra formación en el
terreno psicopedagógico y social. También la pediatría moderna señala
con énfasis que hay que impregnar toda nuestra actuación de un espíri-
tu ético (9,10) pero cabe el peligro de confundir lo “ciertamente ético”
con lo “políticamente correcto”. Así mismo, hay que convertir en realidad
diaria la atención integral o global del niño y adolescente, pero el progre-
so de la pediatría con su especialización imparable conlleva una mayor
tecnificación, que significa en ocasiones un riesgo de deshumanización. 

Además, por diversos motivos, incluida la pediatría de la evidencia y la
pediatría defensiva, los exámenes complementarios se multiplican. Sea
en manos del pediatra de atención primaria, del pediatra de urgencias
o del especialista pueden contribuir a profundizar la brecha entre
humanismo y tecnicismo médico. 

Todavía resulta necesario recordar que el niño no es una miniatura del
adulto tampoco a la hora del  tratamiento (11). Finalmente, la pedia-
tría moderna debe tener una orientación preventiva, pero el pediatra

no debe conformarse con la aplicación correcta del calendario de
vacunaciones. A todo lo dicho hay que añadir, por ejemplo, la necesa-
ria preocupación por la salud ambiental, contribuyendo a evitar todo
tipo de contaminación. 

En suma, estamos caminando hacia el cuidado del niño, conscientes de
que no recibimos una respuesta adecuada y de que no todo depende
de nosotros, aunque tampoco es aceptable la pasividad, a menudo
sinónimo de culpabilidad. Estamos supeditados a los se encargan de
integrar todos los servicios implicados, sean pediátricos (atención pri-
maria, urgencias, especialistas, hospitalización), escolares (centros
infantiles, escuelas, institutos), sociales (asociaciones de enfermos,
familiares u otras) y políticos, con los distintos organismos dependien-
tes de ayuntamientos, autonomías o Estado. De esta manera se conse-
guirá además otra faceta básica: la continuidad en el cuidado.
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El “quehacer” profesional
El buen médico es el que cura al paciente, no el que conoce la teoría
sobre la enfermedad que padece (Victoria Camps). Se podría ir un poco
más allá y decir que el buen médico es el que consigue que el pacien-
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te se cure o, más allá aún, el que consigue que no enferme.
Probablemente el papel de la pediatría actual está más cerca de esta
última afirmación.

El dar a cada niño el mejor comienzo en su vida es crucial para reducir
las desigualdades en salud a lo largo de toda la vida. El desarrollo físico,
intelectual y emocional se establece en las primeras etapas de la vida,
en la infancia temprana, en realidad comienza en la vida intrauterina.

Las intervenciones más eficaces son las que se realizan antes de los
cinco años. Un vínculo afectivo seguro contribuye al desarrollo de un
amplio rango de competencias, como autoestima, autoeficacia y habi-
lidades sociales positivas que se asocian con mejores resultados edu-
cativos, sociales y laborales. 

Asimismo se conoce que el aislamiento y la depresión impactan nega-
tivamente en la consecución de un vínculo eficaz y son situaciones
detectables y sobre las que es posible actuar.

El trabajo del pediatra y del resto de profesionales encargados de la
atención de los menores debe tener un enfoque de prevención de
enfermedades y de promoción de la salud. Esto se plasmará en inter-
venciones individuales, fundamentalmente en las consultas de aten-
ción primaria, a través de los contactos con la familia para seguimien-
to pediátrico o por patologías intercurrentes y mediante actividades
grupales, en programas de salud materno-infantil, escuelas de padres,
etc. tanto en el centro de salud como a través de centros educativos,
escuelas infantiles y colegios.

Las actuaciones que se realicen deben ser coordinadas para garantizar una
mayor eficacia y asegurar que se llega a la población más desfavorecida.

El trabajo interdisciplinario, con participación de diferentes servicios y
profesionales: pediatras, trabajadores sociales, enfermeras pediátricas,
psicólogos, etc. es el que tiene mayores garantías de éxito.

También la coordinación entre los diferentes servicios que intervienen
con el niño y sus familias: centro de atención primaria, centro de
atención a la infancia, centro de servicios sociales, centro municipal
de salud, centro educativo, etc. es imprescindible para asegurar una
atención adecuada.

Aspectos psicosociales en la atención pediátrica
La salud es un derecho humano fundamental y, en consecuencia, todas
las personas deben tener acceso a los recursos sanitarios básicos. Las
carencias en vivienda, educación, ingresos…etc, influyen de manera
importante sobre la salud, siendo factores esenciales que determinan
el estado  de bienestar y la calidad de vida. Los procesos de exclusión
y marginación social limitan el acceso o la utilización que las personas
hacen de los servicios sanitarios. Por ello, las intervenciones dirigidas
a mejorar las condiciones de vida contribuyen a mejorar la salud de las
personas a la vez que favorecen su integración.

En el informe de la OMS para Europa publicado por el Ministerio de
Sanidad y Consumo en 2006 “Los determinantes sociales de la Salud. Los
hechos probados”, se afirma: “En la primera infancia se establecen las
bases fundamentales de la salud adulta”.”Un buen comienzo en la vida
significa apoyar a las madres y los niños y niñas: el desarrollo temprano y
la educación ejercen un impacto sobre la salud que dura toda la vida”.

La UNICEF sostiene que “Proteger a los niños de la pobreza más aguda
durante sus años de crecimiento y formación, es una característica de
una sociedad civilizada; así como una forma de abordar algunos de los
problemas que afectan a la calidad de vida de las naciones económica-
mente desarrolladas”.

En el Informe del Estado Mundial de la Infancia de UNICEF (2006), en
los objetivos de Desarrollo del Milenio plantea que para cumplir los
aspectos de este programa que atañen a los niños y las niñas, entre
ellos los excluidos y los llamados invisibles, se necesita lo siguiente:

- Impulsar el acceso a los servicios esenciales de aquellos niños, niñas
y sus familias que en la actualidad no los reciben. 

- Iniciativas a un plazo mas largo, enraizadas en un enfoque del des-
arrollo basado en los derechos humanos que es preciso intensificar o
formular, al mismo tiempo que se ponen en práctica las intervencio-
nes inmediatas, para que estas últimas sean lo más eficaces posibles. 

- Enfoques integrales que ofrezcan una atención especial a los más
vulnerables. 

Se podría pensar que estos temas no son de aplicación en países des-
arrollados, pero la realidad es que durante la última década, la propor-
ción de niños viviendo en la pobreza se ha incrementado en 17 de los
24 países de la OCDE. 

Dinamarca y Finlandia encabezan la tabla clasificatoria de pobreza infan-
til, con tasas menores del 3%. Los países que ocupan las posiciones peo-
res son México y Estados Unidos con tasas superiores al 20%. España
ocupa el puesto 16 y se sitúa por detrás de Grecia y de los países del Este.

El año 2010 ha sido declarado Año Europeo de Lucha contra la Pobreza
y la Exclusión Social. Diecinueve de los 78 millones de pobres europe-
os son niños, en estos diecinueve millones “de niños pobres” no se
tiene en cuenta a los solicitantes de asilo, inmigrantes o personas
indocumentadas, lo que indica que las cifras reales de pobreza infan-
til en la Unión Europea podrían ser más elevadas.

La tasa de pobreza infantil en España (datos de 2006) es del 24% pero
hay que tener en cuenta que en la situación actual de crisis económi-
ca con tasas de desempleo muy elevadas, uno de los colectivos más
afectados es el de las familias jóvenes con menores a su cargo y sobre
todo las monoparentales y las familias numerosas. 

Además España es uno de los países europeos que menores asignacio-
nes del gasto social destina para menores y familias.

Colectivos que merecen especial atención en la práctica pediátrica
- Población gitana

Los principales problemas de salud en este colectivo, que se  pueden
resumir en:

- La mortalidad infantil es 1.4 veces mayor que la media nacional

- La esperanza  de vida para la población gitana es de 8 a 9 años, por
debajo de la media de la población

- Mayor incidencia de enfermedades infectocontagiosas: Hepatitis B
y C y VIH

- Vacunación infantil deficitaria

- Deficiente alimentación y nutrición 

- Mayor prevalencia de caries

- Uso abusivo de los medicamentos

- Mayor incidencia de accidentes

- Grupo de riesgo para malformaciones congénitas (consanguinidad)

Además de todo lo anterior se constata un peor cumplimiento de los
tratamientos, menor realización de actividades preventivas y mayor
utilización de los servicios de urgencias.

- Población extranjera

La inmigración económica ha experimentado un gran aumento en los
últimos años en nuestro país. 

Según datos del Instituto Nacional de Estadística, desde 1998 el colec-
tivo de extranjeros ha aumentado en un 650%.actualmente hay en
España 5,6 millones de extranjeros, lo que supone el 12% de la pobla-
ción(en 1998 eran 637.085, un 1,6%). Una parte de esta población
corresponde a ciudadanos de la UE que trabajan en España o mayores
de 65 años que viven en nuestras costas.
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El resto, más de 4 millones, es el que se puede considerar como inmi-
grante en sentido estricto. De estos, el grupo más numeroso proviene
de América del Sur y Central, seguido de los países de Europa del Este
y del Magreb.

La mayoría de los menores de padres extranjeros han nacido en
España, pero según la Encuesta Nacional de Inmigrantes 2007, hay
758.702 menores de 16 años que viven en el país de origen sin ningu-
no de sus progenitores que están  viviendo aquí, probablemente,
muchos de estos menores vengan a España mediante procesos de rea-
grupación familiar.

El riesgo social de las personas extranjeras va a depender de muy
diversos factores, como la situación legal, vivienda, trabajo, país de
origen, tiempo de estancia, nivel cultural, recursos personales, etc. , así
como de que cuenten con un red de apoyo a la llegada: familiares,
compatriotas, amigos. 

- Enfermos mentales

Los niños y jóvenes con enfermedades mentales o cuyos padres pade-
cen enfermedades mentales, constituyen un colectivo de riesgo socio-
sanitario que merece especial atención.

Muchas de las más importantes causas de morbilidad en Europa y en
el mundo, se asocian a una precaria salud mental. Ésta abarca desde
formas leves de depresión hasta desórdenes psiquiátricos complejos.
La evidencia demuestra que entre el 15% y el 20% de los adultos
sufren alguna forma de desorden mental. Entre el 17% y el 22% de los
adolescentes menores de 18 años padecen problemas de desarrollo,
emocionales y de conducta, y menos de uno de cada cinco de estos
jóvenes reciben actualmente tratamiento adecuado.

Los hijos de padres con enfermedades mentales o trastornos por abuso
de sustancias representan una de las poblaciones con mayor riesgo de
desarrollar problemas psiquiátricos. Los hijos de padres deprimidos tie-
nen un riesgo cercano al 50% de desarrollar un trastorno depresivo
antes de los20 años.

Las consecuencias de una precaria salud mental se pueden ver en el
abuso del alcohol y las drogas, la violencia interpersonal y las lesiones
autoinfligidas, incluido el suicidio. 

- Discapacitados

Las familias con discapacidades en alguno de sus miembros, también
están en mayor riesgo de padecer desigualdades de acceso a los servi-
cios sociosanitarios y pueden precisar intervenciones de promoción de
salud específicas. Dado que este tema es tratado en otra parte de este
informe, no se incluyen aquí datos sobre la situación de este colectivo
en  España.

- Adolescentes

Por último, la población adolescente no escolarizada y los padres ado-
lescentes, constituyen también colectivos de riesgo social y se debe
asegurar que las intervenciones de promoción de salud eficaces lle-
guen a los mismos.

Los problemas más graves se dan en los menores extranjeros no acom-
pañados. En los últimos años, se ha incrementado notablemente la pre-
sencia de estos menores que entran de forma ilegal, en muchos casos
“empujados” por sus familias, porque al ser menores, el estado se va a
hacer cargo de ellos, tutelándolos. Proceden sobre todo de Marruecos.

Fuera de los centros de enseñanza, los jóvenes representan un tremendo
desafío para los responsables de decidir las políticas. Son con frecuencia
vulnerables a la enfermedad y a las conductas de alto riesgo y,  es muy
difícil llegar a ellos a través de los medios educativos convencionales. 

La paternidad en edades muy tempranas se considera un factor de
riesgo, tanto para los propios padres adolescentes que pueden ver
comprometido su desarrollo personal y profesional como para su hijo,
por ello es imprescindible ofrecerles un apoyo especial

Características de la atención
Una característica esencial de la intervención con poblaciones vulne-
rables es la de trabajar en equipo, para ello es imprescindible una acti-
tud expresa de trabajo en equipo por parte de todos y cada uno de sus
miembros, la existencia de recursos humanos suficientes, un espacio
adecuado donde se pueda reunir el equipo, tiempo suficiente y una
actitud favorecedora por parte de la dirección. 

Ante situaciones de riesgo, el profesional que recibe una demanda
puede sentirse desconcertado, desorganizado, insatisfecho e inseguro.
Esto conlleva una carga de ansiedad que es necesario saber manejar
para poder dar una respuesta elaborada y adecuada. De lo contrario, si
la respuesta está mediatizada por la angustia y la presión del momen-
to, se puede caer en un círculo vicioso entre la omnipotencia y la
impotencia, la primera conduce a la personalización y la sobreactua-
ción y, la segunda al rechazo y a la inhibición.

El trabajo en equipo nos permite elaborar las ansiedades y actuar en
un marco de seguridad proporcionando una mejor atención.

La atención debe proporcionar respuesta a las necesidades que se
detectan en función de cada situación de riesgo y de cada momento.
Necesidades tanto sentidas como objetivadas por el profesional. Este
planteamiento de atención no tiene validez ni eficacia en el tiempo, si
no cuenta con la colaboración de todos los profesionales en el cuida-
do y seguimiento del niño en un sistema continuo de captación, segui-
miento y evaluación y debe comprender diferentes niveles para asegu-
ra una intervención integral:

- Atención empática y positiva desde el rol profesional.

- Atención individual con mayor disponibilidad de tiempo por pacien-
te y con mejor y mayor facilidad de acceso a recursos de atención
(ayuda a la lactancia, becas de guardería y comedor, etc.).

- Abordaje familiar que facilite una atención integradora, especial-
mente tratando de asegurar el establecimiento del vínculo madre-hijo.

- Abordaje escolar, como medidas colaterales de apoyo al seguimiento.

- Abordaje social en colaboración con otros organismos (Fiscalía del
Menor, Defensor del Menor, ONGs, etc.) que permita buscar respues-
tas a las situaciones de riesgo.

El equipo se plantea los objetivos a conseguir, así como las estrategias
y plazos de consecución.

Estos objetivos deben partir de la realidad sociofamiliar del menor y
ser planteados a corto, medio y largo plazo.

Por otro lado, el equipo debe ser consciente de sus limitaciones en la
modificación de las realidades sociofamiliares, de ahí el planteamien-
to de metas sencillas, alcanzables y evaluables. Sólo desde esta
“humildad” seremos capaces de establecer vínculos positivos con la
familia y lograr pequeños cambios que, si bien no van a modificar sus-
tancialmente las dinámicas familiares, sí van a contribuir de manera
positiva en el desarrollo del menor y futuro adulto.

El plan de actuación no puede basarse en “lo que nosotros entende-
mos como mejor para esa familia”, tendremos que lograr la implica-
ción y participación real y efectiva de la familia en la construcción de
su propio proyecto, ayudándoles a tomar conciencia de sus carencias
y necesidades y orientándoles en los recursos, tanto sociales como per-
sonales y profesionales necesarios para su consecución.

Este planteamiento adquiere gran importancia cuando estamos tratan-
do familias con patrones culturales distintos a los nuestros, en las que
ciertos valores, usos, creencias, costumbres y modelos no sólo pueden
no ver válidos sino inclusive perjudiciales. Será necesaria una reflexión
conjunta, respetando los “tiempos” del sujeto de manera que desperte-
mos en ellos la necesidad de adaptarse a nuevos cambios más acordes
con la sociedad en la que conviven sin por ello renunciar a su cultura.
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Visita domiciliaria
La visita domiciliaria merece una mención especial pues se utiliza en
múltiples intervenciones con colectivos desfavorecidos y es la activi-
dad descrita con más frecuencia en la bibliografía para el trabajo en
poblaciones en riesgo social. En nuestra experiencia, si bien constitu-
ye una herramienta de trabajo, debe utilizarse con cautela, máxime
cuando se trata de familias desestructuradas, incluso con situaciones
legales irregulares. Estas situaciones pueden dar lugar a interpretacio-
nes erróneas con respecto a nuestros objetivos.

Se realizará cuando el equipo lo considere necesario con un objetivo
claro y previamente delimitado (captación, abandono del seguimiento,
acontecimientos especiales, etc.) y, siempre que sea posible, en coor-
dinación con el resto de servicios de la zona que trabajen con la fami-
lia para no duplicar esta actividad.

Tanto la visita domiciliaria como cualquier actividad que se realice con
la familia, deben tener un marcado carácter de apoyo, por lo que, si
bien se observarán y valorarán situaciones de riesgo para el menor, el
objetivo último será siempre establecer unos vínculos positivos con la
familia desde los cuales poder abordar la intervención. Por ello, la visi-
ta será realizada por aquellos profesionales que en actuaciones ante-
riores con la familia, hayan logrado un mayor grado de empatía.

La Promoción de la salud en el ámbito pediátrico
La Promoción de la Salud, enmarcada dentro de la disciplina de Salud
Pública, “es el proceso que proporciona a las poblaciones los medios
necesarios para ejercer un mayor control sobre su propia salud y así
poder mejorarla”.

Los grupos menos favorecidos, acceden con mayor dificultad a las
actividades de promoción de salud. Utilizan menos los recursos exis-
tentes, realizan menos actividades preventivas, tienen más dificultades
para participar en actividades de Educación para la Salud (EpS) y para
recibir los mensajes preventivos. 

Muchas de las familias que viven en situación social de riesgo con uno
o varios de los factores mencionados hasta aquí, se pueden beneficiar
de gran parte de los programas, intervenciones o servicios de promo-
ción de salud, dirigidos a la población general.

Por otro lado, existe evidencia suficiente que demuestra que los sec-
tores de población mejor formados y con menos problemas de salud,
son los que más se benefician de las medidas de promoción y preven-
ción y que si queremos llegar a los sectores más desfavorecidos, debe-
mos emplear lo que podríamos denominar discriminación positiva. Así,
la OMS tras una revisión sistemática, identificó una serie de caracte-
rísticas de éxito para lograr una mayor equidad: 

- Enfoques sistemáticos e intensivos de prestación de una atención
de salud eficaz a los grupos menos favorecidos. Mejora del acceso e
incentivos que promuevan el uso de los servicios.

- Estrategias que utilicen una combinación de intervenciones e impli-
quen un enfoque multidisciplinario.

- Garantía de que las intervenciones abordadas expresen o identifi-
quen las necesidades de la población objetivo e impliquen a homólo-
gos en la prestación de intervenciones.

Muchas de las estrategias de intervención son educativas, estando
destinadas a cambiar los conocimientos, las actitudes o las conductas
relacionados con la salud. 

La evidencia de la eficacia de la educación como instrumento de inter-
vención destinado a abordar específicamente la desigualdad en salud
es escasa, pero positiva. El gobierno holandés encargó a Gepkens y
Gunning-Schepers una revisión exhaustiva de la evidencia relativa a
esta cuestión. Estos autores examinaron 129 intervenciones de una u
otra forma dirigidas a abordar el problema de las desigualdades en
salud, un amplio subconjunto de las cuales utilizaba métodos educati-

vos. En la mayoría de los casos investigados, los efectos fueron positi-
vos. Además, existe buena evidencia de que cuando las iniciativas edu-
cativas emplean enfoques modernos basados en procesos sociopsicoló-
gicos clave (por ejemplo el papel de las relaciones sociales y su influen-
cia en la conducta), los efectos de la educación son más intensos.

De forma muy esquemática, podemos diferenciar las intervenciones
de promoción de salud en inespecíficas o generalistas y en específi-
cas o dirigidas a colectivos con determinados factores de riesgo. En
cuanto al tipo de intervención, se pueden dividir en individuales o
grupales. Por último, las intervenciones de promoción de salud, en
función de su población diana pueden dirigirse a los niños, los jóve-
nes, sus familiares y su entorno

En una recopilación recientemente realizada por la Organización
Mundial de la Salud (OMS) y la Federación Mundial de Salud Mental
(WFMH), se han seleccionado 35 programas de todo el mundo, dirigi-
dos a la promoción de la salud mental, la mayoría pertenecen a países
desarrollados. Cabe destacar que, en muchos de estos programas, el
objetivo es mejorar la resiliencia de los niños y jóvenes, como los pro-
gramas RAP (The Resourceful Adolescent Programs) de Australia que
también se lleva a cabo en Canadá o el programa ARYA (Advencement
of Resilience at a Young Age) de Israel. 

El término resiliencia, trata de expresar la capacidad de las personas
para soportar situaciones adversas en la vida, e incluso ser capaces de
“crecerse ante la adversidad“, haciendo un símil con una propiedad
física que definiría una mezcla de resistencia y elasticidad. 

Partiendo de la idea de que el refuerzo de las capacidades parentales
consigue un mejor desarrollo infantil y una disminución de problemas
en niños y jóvenes, se están desarrollando múltiples programas dirigi-
dos a apoyar a familias en desventaja social para conseguir mejorar el
futuro de sus hijos.

Programas como el Learning Games o Reach Out and Read de Estados
Unidos, con muchos años de experiencia, que obtienen mejoras en el
rendimiento escolar, el aprendizaje de la lectura y las matemáticas y
menor fracaso escolar. 

En Ontario, Canadá, se ha implantado el programa Better Beginnings,
better Futures en ocho comunidades desfavorecidas, obteniendo una
disminución de ansiedad y depresión, una  mejora de la salud (mejor
cumplimiento vacunal y mejor acceso a los servicios), mejora del
vecindario, mayor implicación comunitaria, reducción de los padres
fumadores y de la necesidad de servicios educativos especiales.

El CDC ha puesto en marcha el proyecto Legacy for Childrens, entre sus
actividades incluyen grupos de padres y de padres e hijos, visitas domi-
ciliarias y participación  en actividades comunitarias.

Otra iniciativa, de carácter general, es decir, dirigida a toda la pobla-
ción, no a grupos específicos, es el proyecto Bright Futures, apoyado
por la Academia Americana de Pediatría que contempla intervenciones
desde atención primaria, con las familias y a distancia.

Para niños más mayores, una vez escolarizados, cabe destacar la expe-
riencia de las Escuelas Promotoras de Salud impulsada por la OMS. Los
centros de enseñanza son lugares rentables para las intervenciones de
promoción de la salud dirigidas a mejorar la salud de los niños y los
adolescentes. Sin embargo, no se puede esperar que los centros de
enseñanza solucionen los problemas sanitarios y sociales de forma ais-
lada, sin tener en cuenta otras formas de acción de salud pública.

La eficacia y sostenibilidad de las intervenciones de salud basadas en
los centros de enseñanza dependen de la medida en que las interven-
ciones de promoción de la salud estén relacionadas con la actividad
esencial de dichos centros de enseñanza en el desarrollo de habilida-
des educativas y conocimientos de base en los jóvenes.
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Una promoción de la salud eficaz en los centros de enseñanza deberá
ser de amplio alcance en su concepto y contenido, y estar adecuada-
mente dotada de recursos. Por lo general, supondrá el desarrollo de
políticas y prácticas escolares que fortalezcan la enseñanza orientada
a la salud en el plan de estudios. Es necesario establecer fuertes cone-
xiones entre los padres y los servicios sanitarios, a la vez que se crea
un entorno físico y psicosocial de apoyo.

Los centros de enseñanza proporcionan un escenario potencial que
permite adoptar una acción destinada a reducir las desigualdades en
salud. La Red Europea de Escuelas Promotoras de Salud, podría servir
de vehículo útil para la aplicación de programas de salud eficaces y
sostenibles utilizando los centros de enseñanza.

El programa Ayudando a Crecer del Ayuntamiento de Madrid, se reali-
za en las escuelas y se dirige a los padres con objeto de proporcionar-
les información, apoyo   y habilidades de relación, así como un espa-
cio de reflexión en el que pueden compartir con otros padres sus
inquietudes y problemas sobre la crianza de sus hijos. El programa se
desarrolla desde 1998 con padres de niños de 3 a 5 años (Educación
Infantil) y desde 1999 con padres de niños de 6 a 12 años (Educación
Primaria), se ha llevado a cabo con más de 10.500 padres y madres. Es
uno de los programas seleccionados por la OMS y la WFMH.

El Zippy´s Friends es un programa diseñado inicialmente para  reducir
suicidios en adolescentes a través del desarrollo de habilidades emo-
cionales  en los niños, de 5 a 7 años. Este programa se ha llevado a
cabo con más de 30.000 niños y en múltiples países: Brasil, Canadá,
Dinamarca, Inglaterra, Islandia, Lituania, Noruega y Polonia entre
otros. El programa Zippy’s Friends se ha evaluado rigurosamente y ha
demostrado que ayuda a los niños a desarrollar su autoestima, su com-
petencia social y mejora su bienestar emocional. El programa se lleva
a cabo en las escuelas, por los profesores que reciben un entrenamien-
to adecuado.

El programa Baby, Families and Schools Together, también se desarro-
lla en Canadá y tiene la particularidad de que trabaja con los padres
jóvenes, los abuelos y los hijos de 0 a 3 años.

Una iniciativa en continua expansión es la de crear centros para
padres y niños menores de 3 años, como los Sure Starts Children
Centres de Inglaterra, el Spai de Mar  en España, inspirado en La Casa
Verde de Francoise Dolto, etc

Además de los programas aquí mencionados, existen otras muchas ini-
ciativas de trabajo con padres, en escuelas de padres, grupos de pro-
moción de salud materno-infantil, etc. La mayoría de estas experien-
cias son probablemente útiles pero, en general,  carecen de evaluacio-
nes contrastadas. De lo que no cabe duda, es que existe un campo apa-
sionante en el que los profesionales dedicados al cuidado de los niños,
pueden hacer mucho por mejorar su desarrollo y bienestar.
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PEDIATRÍA Y DISCAPACIDAD: ENFOQUE ACTUAL Y 
PERSPECTIVAS

Nº Programa: 326
Autor: Josep Mª Corretger Rauet
Hospital Sant Joan de Déu y Fundació Catalana Síndrome de Down,
Barcelona

Entre un 5% y un 10% de niños sufre algún proceso crónico que aso-
cia algún tipo de discapacidad (1). Su identificación precoz es esencial,
puesto que sólo una intervención temprana podrá evitar o limitar su
evolución crónica, progresivo deterioro y aparición de complicaciones.
Corresponde al pediatra conseguirlo, asumiendo una tarea  acrecenta-
da durante los últimos años por el impacto de nuevos factores corre-
lacionados entre sí: la ampliación de las posibilidades de diagnóstico
etiológico, la superior necesidad y disponibilidad de recursos sanitarios
y la prolongación de la esperanza de vida de la mayoría de pacientes.
Todo ello condiciona un aumento de la prevalencia global de los tras-
tornos discapacitantes, con la consiguiente carga de las demandas
económicas y asistenciales. 

La discapacidad puede corresponderse con un deterioro físico o de las
adquisiciones neuropsíquicas. La discapacidad física representa una
minusvalidez del movimiento que condiciona una pérdida de indepen-
dencia y autonomía personal. La discapacidad del neurodesarrollo,
aunque unida a menudo a deficiencias físicas, constituye un fracaso en
la adquisición de las habilidades propias del crecimiento. Es el tipo de
discapacidad a la que se referirá en adelante esta exposición.

Conceptualización de la discapacidad
Es obligado que el pediatra hable un idioma común con los expertos
con los que deberá colaborar en la compleja labor asistencial del niño
afecto de una discapacidad del neurodesarrollo. Básicamente, convie-
ne la diferenciación en dos conceptos (1-3):

1ª) Retraso global del desarrollo (RGD). Término definido por la obser-
vación directa de un deterioro significativo (>  2 DS) en 2 o más áreas
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adquisitivas del desarrollo (motriz gruesa, motriz fina, sensorial, afec-
tivo-social, cognitiva y del lenguaje) respecto a la norma-referencia
aceptada para cada edad. Se aplica a los niños  menores de 5 años,
por la dificultad de evaluar adecuadamente las habilidades adquiri-
das. En general se hallan implicados todos los dominios evolutivos.

2º) Discapacidad intelectual (DI). Término sinónimo al de “deterioro
cognitivo” y que ha reemplazado al de “retraso mental”, al adaptarse
mejor adaptación al concepto actual del trastorno, que trasciende la
sola medición de la capacidad intelectual (el “cociente intelectual”).
Se caracteriza por una limitación significativa de la función intelec-
tual y de la conducta adaptativa, caracterizada por un deterioro de
las adquisiciones conceptuales, sociales y prácticas. Puede iniciarse
en cualquier momento antes de los 18 años, pero el concepto se apli-
ca a los mayores de 5 años, en los que pueden diferenciarse las dis-
tintas vertientes que la configuran. 

RGD y DI representan situaciones clínicas interrelacionadas, pero no
necesariamente sinónimas. Un RGD puede ser transitorio. De aquí que
la frecuencia de la DI (1%-3%) sea inferior a la de los retrasos globa-
les del desarrollo (1, 3, 4).

El pediatra y el niño discapacitado
El pediatra es el primer profesional que tiene la oportunidad de detectar
un RGD, puesto que deriva de un juicio clínico. Y le corresponde poste-
riormente el cuidado integral del niño que lo padece, en su entorno fami-
liar y social. El pediatra suele ser el primer o único profesional que con-
tacta con el niño, y su familia, desde su más temprana infancia y es el más
indicado para prestarle todas las atenciones que precise, no sólo sobre su
salud física. Los padres esperan que no sea sólo un experto en enferme-
dades infantiles, sino también en los aspectos que conciernen al creci-
miento de su hijo (1,5). Y saben que es el mejor posicionado para integrar
los cuidados que puedan proporcionarle instituciones especializadas y
coordinar las decisiones diagnósticas y asistenciales que competan.

Etiología de las minusvalías del desarrollo
La etiopatogenia de los trastornos del desarrollo neuropsíquico es muy
diversa, con frecuencia difícil de determinar y variable según su ubica-
ción geográfica y contexto socio-económico. A pesar de los avances de
los medios diagnósticos, sólo se logra identificar en un 40% a 60% de
pacientes (4). Shevell, en EE UU, ha documentado recientemente que
? partes de las causas identificables correspondieron, por orden decre-
ciente, a síndromes genéticos o anomalías cromosómicas, asfixia
intraparto, disgenesias cerebrales, deprivaciones psicosociales preco-
ces y exposición prenatal a tóxicos (alcohol, drogas, medicamentos).
Con menor frecuencia incidían el hipotiroidismo congénito y las infec-
ciones intrauterinas, entre otras varias (3) 

Evaluación pediátrica de los trastornos del neurodesarrollo
Los primeros 2 o 3 años de vida son cruciales para la evolución cogni-
tiva, social y emocional del niño (5). La identificación precoz de los pro-
blemas  que afectan a estos dominios es fundamental. Se han postula-
do algoritmos para orientar y facilitar su diagnóstico (1). Pero ninguno
es apropiado para todos los pacientes y situaciones. Por ello, su evalua-
ción sigue descansando en los 3 pilares básicos de la historia clínica:
anamnesis, exploración física y exámenes complementarios (1, 3, 6, 7).
Una detallada historia clínica y una buena exploración consiguen ave-
riguar su origen en alrededor de 1/3 de los casos diagnosticados (8).

1) El interrogatorio debe profundizar en los potenciales factores de
riesgo para cada caso, biológicos y ambientales,  familiares y persona-
les: consanguinidad, embarazo y parto, enfermedades genéticas o
hereditarias, patología materna antes y después del embarazo, expo-
sición a agentes nocivos… Puede convenir la construcción de un árbol
genealógico que abarque 3 generaciones  Una buena anamnesis puede
orientar sobre la causa de determinados trastornos: la existencia de un
hermano con autismo multiplica por 10 el riesgo de que lo padezca. 

2) La exploración física puede ser concluyente para el diagnóstico de
síndromes bien reconocibles, el paradigma de los cuales es la triso-
mía 21. El imprescindible examen neurológico puede asimismo ser
determinante, como en la parálisis cerebral infantil. Al igual que la
exploración de los órganos de los sentidos. Los hallazgos dismorfoló-
gicos  prestan a menudo una importante ayuda: la detección de sig-
nos dismórficos contribuye al diagnóstico en las cuatro quintas par-
tes de pacientes; la presencia de > 3 anomalías dismórficas menores
permite sospechar la coexistencia de otras mayores o de una asocia-
ción sindrómica (4). El examen auxológico, en sus parámetros más
expresivos (peso, longitud o talla, perímetro craneal, distancia inter-
pupilar…) puede revelar datos imprescindibles para el diagnóstico y
seguimiento de diversos procesos, alcanzando un particular valor
cuando se dispone de tablas de crecimiento específicas, disponibles
para los síndromes de Down, Williams, Prader-Willi, entre otros. 

3) Las nuevas tecnologías están haciendo posible la identificación
etiopatogénica de un número creciente de procesos que cursan con
un retraso neuropsíquico. Lo permiten en un tercio de los casos iden-
tificados cuando se asocian a una sospecha clínica y  en otro tercio
en ausencia de esta orientación (8). Pero su heterogeneicidad obliga
a la realización de pruebas muy diversas y a menudo sofisticadas. El
pediatra, con el concurso del subespecialista cuando sea preciso,
deberá seleccionar las apropiadas para cada ocasión, para hacerlas
útiles y rentables. Algunas alteraciones acompañan con tanta fre-
cuencia a estas patologías que justifican su exploración sistemática,
como las oftalmológicas y audiométricas.  La obtención de neuroimá-
genes cerebrales será útil ante la presencia de anomalías craneales y
de signos focales neurológicos, pero su uso sistematizado no está jus-
tificado: la RNM es preferible a la TC, mientras que la SPECT puede
aportar información en algunas condiciones genéticas o metabólicas.
Manifestaciones clínicas neurológicas pueden indicar la práctica de
un EEG o un EMG. Una vez descartados los errores congénitos del
metabolismo más frecuentes mediante su cribado neonatal, no se
contempla la necesidad de un estudio metabólico sistemático más
amplio. Su bajo rendimiento, inferior al 1%, no lo justifica. Su indi-
cación se reservará para niños en los que incidan claros signos de
sospecha clínica: rasgos físicos peculiares, determinadas viscerome-
galias antecedentes familiares, consanguinidad, regresión de las
adquisiciones, falta de medro inexplicado, sospecha de “encefalopa-
tía metabólica” en un lactante (episodios de rechazo del alimento,
letargia, vómitos, apneas…).

Un comentario aparte merecen los estudios genéticos, cuyos avances
están permitiendo profundizar en la etiología de un buen número de
procesos neurogenéticos y configurar nuevas identidades. Entre un 9%
y un 36% de casos de retraso psicomotor se deben a anomalías cro-
mosómicas. Esto justifica su estudio sistemático cuando sus causas no
sean conocidas (1,8). La técnica más disponible, el cariotipo de alta
resolución, imprescindible para la confirmación diagnóstica del síndro-
me de Down y algunas otras asociaciones sindrómicas características,
detecta en conjunto anomalías cromosómicas en un 3-8% de discapa-
citados mentales. Los porcentajes más elevados corresponden a los
trastornos del espectro autista. Las identifica también en un 6% de
pacientes que presentan   > 6 anomalías dismórficas (1). Cuando el
cariotipo es normal y se sospeche un origen genético de la discapaci-
dad, está indicada la búsqueda de anomalías cromosómicas subtelo-
méricas mediante estudios citogenéticos, como el FISH, que consigue
resultados positivos en el 7%-8% de casos graves, descendiendo a un
0,5% cuando se trata de formas más leves (1). Una tecnología emer-
gente, la hibridización genómica comparativa por  microarrays, posibi-
lita la detección de los más diminutos fragmentos de DNA genómico
(microdelecciones, duplicaciones), abriendo así un futuro en el campo
de oportunidades diagnósticas; de momento, sus indicaciones suelen
limitarse al estudio de retrasos psicomotores asociados a dismorfias
menores y a  la confirmación de algunos diagnósticos clínicos, como
el síndrome de Williams (1, 9).  
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Una labor de comunicación
A partir del momento en que se plantea el diagnóstico de un RGD o un
DI, concierne al pediatra establecer una positiva comunicación con el
que va ser el entorno próximo del niño. La falta de comunicación ha
sido asociada a la inadecuación de las necesidades familiares, una
insatisfacción familiar y médica, a la práctica de pruebas innecesarias
y a errores médicos (10,11). El intercambio de información que genera
es el primer paso para la asistencia compartida de las necesidades del
niño. La comunicación debe iniciarse precozmente, ser duradera y
abarcar los ámbitos familiar y profesional. 

Los vínculos entre el pediatra y los padres y familiares de un niño son
únicos, comprendiendo relaciones de confianza, prudencia y respeto.
Si el niño padece algún tipo de discapacidad, estos principios van a
tener que manifestarse en situaciones comprometidas. Se va a impo-
ner la necesidad de una adecuada  comunicación mutua. Nunca debe
desoírse una observación o intuición de los padres: su inquietud detec-
ta una discapacidad neuropsíquica en sus hijos hasta en un 70-80%
de casos (12). Desde la vertiente pediátrica, se precisa un especial
tacto al dar la primera noticia sobre la discapacidad o el riesgo de
padecerla. Esto es particularmente sensible cuando se detecta al nacer,
en el momento en que los padres van a ver frustradas gran parte de
sus expectativas. La experiencia personal y diversas encuestas mues-
tran un alto grado de insatisfacción sobre el modo en que se les comu-
nicó la existencia del problema, así como las frecuentes repercusiones
psicológicas que les ha comportado. Es una situación que está propi-
ciando nuevas reflexiones. En los casos en que el diagnóstico compor-
ta una evolución bien reconocida, como en el síndrome de Down, se
están ya utilizando breves guías impresas para padres y profesionales,
que pueden contribuir a mejorar conocimientos y conseguir la mejor
praxis posible. Cuando el proceso discapacitante se identifique más
tardíamente, conviene que su comunicación se realice gradualmente,
en el transcurso de varias entrevistas, en un ambiente adecuado y en
presencia de ambos padres siempre que se pueda.

Una vez identificada la discapacidad, la colaboración permanente del
pediatra con la familia es fundamental. La asistencia pediátrica “tra-
dicional”, centrada en el niño, pasa a un modelo “de desarrollo” cen-
trado en la familia (10). Esta colaboración abarca las necesidades
médicas, psicológicas, educativas y sociales y se extiende hasta los
albores de la edad adulta.

Orientación y coordinación de los cuidados
El cumplimiento de una comunicación precoz y frecuente facilitará la
labor de coordinación de las aportaciones asistenciales que cada niño
necesite. Corresponde al pediatra, en estrecha compenetración con la
familia, coordinarlas e implementarlas. Cuando de un RGD se trate,
una de las primeras medidas a disponer es el rápido acceso a los ser-
vicios de intervención temprana de la comunidad (5,10). Los servicios
de atención temprana acogen a niños desde su nacimiento hasta los 3
a 6 años de edad. Sus actividades abarcan así los períodos de mayor
receptividad cerebral a determinados tipos de aprendizaje. El cumpli-
miento de consensuados programas pluridisciplinarios va a conseguir
el máximo desarrollo de las potenciales capacidades del paciente (10).
La labor asistencial de los servicios de atención temprana puede pro-
longarse a través de centros integrados que procuran otras atenciones,
como el seguimiento de la etapa escolar y servicios de formación per-
manente para el acceso a la vida adulta.

La atención médica del niño discapacitado es también esencial, sobre
todo cuando combina patologías asociadas. El pediatra debe asesorar
sobre los especialistas médicos o quirúrgicos más convenientes y el
ámbito más idóneo para su actuación, hospitalario o ambulatorio, con-
figurando equipos multidisciplinarios o interdisciplinarios con los que
establecer una fluida interconexión (13). Las medidas preventivas tie-
nen en ocasiones una particular importancia, como en el síndrome de
Down, que asocia a menudo una especial predisposición a determina-

dos trastornos orgánicos (hipotiroidismo, celiaquía, diabetes…). Esta
particularidad justifica la creación de centros con una orientación
específica  para el cuidado integral de los portadores de una trisomía
21. El Centro Médico Down, de la Fundación Catalana Síndrome de
Down es  pionero, y prácticamente único en el territorio nacional, que
presta sistemáticamente estos servicios a través de un equipo multi-
disciplinario que comprende 17 especialidades (Tabla 1). Coordinados
por el pediatra y el internista, atiende a sus usuarios a partir del naci-
miento y durante toda su vida (14).

La supervisión pediátrica 
En el marco de la responsabilidad del pediatra en la armonización de
las atenciones multidisciplinarias que cada caso exige, siguen en pri-
mer plano las que le corresponden por su especialidad:

- Básicamente, proporcionando al niño o adolescente los habituales
cuidados pediátricos de salud, ejerciendo los correspondientes reco-
nocimientos periódicos, adaptándolos o completándolos según nece-
sidades. Puede ser preciso hacer hincapié en los exámenes somato-
métricos, en los sensoriales, en la alimentación y nutrición, higiene
dental e inmunizaciones, entre otros. Un ejemplo, una vez más, lo
proporciona el síndrome de Down. La frecuencia y características de
este síndrome han permitido el diseño de programas de salud especí-
ficos, que pueden cumplirse en los centros de Atención Primaria o en
coordinación con instituciones especializadas. Estos programas ofre-
cen revisiones médicas y psicológicas periódicas, especialmente cen-
tradas en la prevención de los trastornos que configuran o pueden
asociarse al síndrome. En este sentido, merece destacarse el calenda-
rio de vacunaciones ampliado recomendable para los niños que pre-
sentan el síndrome y que algunas comunidades ya contemplan: inclu-
ye, junto a las vacunas sistemáticas, otras habitualmente electivas,
como las antigripales y antineumocócicas conjugadas.

- Electivamente, controlando la evolución global de cada niño, para
contribuir o asegurar la consecución de la mejor plenitud de vida posi-
ble, actual y futura. A este apartado pertenece el control de su des-
arrollo psicomotor. Comprende la evaluación inmediata de cualquier
posible desviación en un niño hasta entonces aparentemente sano,
como puede ser la aparición de signos sugerentes de autismo; y la
supervisión de la evolución de problemas del desarrollo previamente
conocidos, sea a partir del nacimiento o a partir de alguna acción agre-
siva posnatal. Puede ser una tarea compleja, puesto que el desarrollo
neuropsíquico no sigue un trayecto lineal y es distinto para cada niño.
Pero esperar al reconocimiento de trastornos importantes puede retra-
sar el diagnóstico y su abordaje terapéutico, cuya orientación precoz
es de la máxima importancia (5). La implementación periódica de sis-
temas de cribado, cuya sensibilidad y especificidad actuales llegan al
70%, puede ser de gran ayuda para esta exploración en niños de corta
edad. Los diversos instrumentos existentes permiten explorar las dis-
tintas áreas del conocimiento y de su adaptación a cada caso depen-
de su rendimiento. Sus resultados no implican un diagnóstico, pero
orientan sobre la necesidad de profundizar en su estudio. En todo caso,
estas técnicas de cribado ofrecen una gran ayuda para controles evo-
lutivos de niños con un retraso global del desarrollo o en los que con-
verjan  factores de riesgo para padecerlo (5).

- Finalmente, constituyéndose en extensión y parte de los centros
que aporten el concurso de los expertos precisos (médicos, quirúrgi-
cos, rehabilitadores, educacionales…), supervisando y controlando el
cumplimiento y eficacia de las terapias establecidas (7).

La transición hacia la  edad adulta
El 90% de niños que precisan cuidados especiales, entre los que se
cuentan los discapacitados, alcanza la edad adulta. El pediatra es uno
de los primeros profesionales obligados a intervenir en la planificación
de este tránsito. Su objetivo es lograr la transición a todos los aspec-
tos de la vida adulta con las obligaciones y derechos propios de cual-
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quier ciudadano en los campos de la salud, el trabajo y el ocio, con una
aportación activa a la sociedad que sustituya a su tradicional depen-
dencia de la misma. La aportación pediátrica es insustituible, dado que
se considera que esta planificación debe estar completada en la ado-
lescencia, en general hacia los 14 años de edad. Su gestación depen-
de de cada situación: para algunos autores, debería iniciarse a partir
del diagnóstico de la discapacidad (15) El pediatra debe tener siempre
presente esta presunción evolutiva en su actuación en cada etapa del
desarrollo del paciente. Debe contribuir a salvar las barreras que difi-
cultan la integración de los adolescentes con DI, que proceden de sí
mismos, de la familia o de la comunidad. Para, finalmente, con el con-
curso de los Departamentos y Servicios de Ayuda y Bienestar Social y
las organizaciones de apoyo a los distintos tipos de discapacidad,
incorporarlos a las posibles opciones de trabajo y vida independiente.
Ésta es progresivamente factible mediante distintas propuestas, acon-
sejables según las distintas situaciones, oscilando entre la propia
vivienda familiar, en domicilios tutelados o asistidos o en residencias
con facilidades asistenciales y médicas. 
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Tabla 1. Especialidades del Centro Médico Down* (Fundación Catalana
Síndrome de Down)
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Cardiología
Dermatología
Dietética y nutrición
Endocrinología
Genética
Ginecología
Medicina interna
Neurología (pediátrica y de adultos)
Neuropsicología
Odontología (pediátrica y de adultos)
Oftalmología (pediátrica y de adultos)
Ortodoncia
Otorrinolaringología
Pediatría
Psicología clínica
Psiquiatría
Traumatología y ortopedia
* Otras especialidades en colaboración con especialistas asociados de los cen-
tros hospitalarios públicos de la Comunidad



SEDOANALGESIA NO INVASIVA EN URGENCIAS. 
ÓXIDO NITROSO

Nº Programa: 327
Autora: Estibaliz Bárcena Fernández
Servicio de Urgencias de Pediatría. Hospital de Cruces

La ponencia consistirá en un caso clínico sobre un paciente al que se le
va a realizar un procedimiento diagnóstico/terapéutico, en el que se uti-
lizará el óxido nitroso como sedo-analgesia. Se pretende exponer de una
forma práctica la utilidad de este fármaco en urgencias de pediatría.

Las cuestiones que se contestarán a lo largo de la intervención son:

1)¿Cuándo está indicado su uso?

2) ¿Cuál es la preparación previa a la realización del procedimiento?

3) ¿Dónde se realiza el procedimiento?

4) ¿Qué personal es necesario que esté presente?

5) ¿Cómo se administra el fármaco?

6) ¿Qué monitorización se necesita?

7) ¿Cuáles son los posibles efectos adversos?

8) ¿Cuándo se puede dar el alta al paciente?

Este texto es una exposición teórica de lo que se expondrá:

El óxido nitroso es un gas anestésico, que utilizado en concentracio-
nes subanestésicas, tiene efecto analgésico, ansiolítico y amnésico. En
urgencias utilizamos este gas por el sistema Kalinox®, que consiste en
unas bombonas que tienen una mezcla de 50% de protóxido de nitró-
geno y 50% de oxígeno. En esas concentraciones el gas produce una
sedación consciente. El hecho de que se administre de forma no inva-
siva, por vía inhalatoria, y sus propiedades de rápido inicio de acción
y recuperación, hacen que sea un fármaco muy útil en los servicios de
urgencias de pediatría para realizar procedimientos que causan dolor
y/o ansiedad en el niño.

Está indicado su uso en los procedimientos menores de corta duración
que causen dolor y/o ansiedad en el niño. Se ha comprobado que es
más efectivo en niños mayores de 3 años. En los menores, el sistema
de aplicación mediante mascarilla puede provocar ansiedad y la con-
centración alveolar mínima necesaria del gas es mayor, con lo que
puede no conseguirse el efecto esperado. Si bien la analgesia es
buena, no en todos los pacientes se consigue el efecto deseado, por
lo que en procedimientos muy dolorosos, debe utilizarse asociado a
otros fármacos analgésicos y/o anestésicos o valorar la utilización de
otro medicamento. Tampoco es útil en procedimientos que requieran
inmovilidad del paciente.

Las aplicaciones más comunes en urgencias son:

- Reparación de heridas, incluyendo la inyección de anestésico local

- Extracción de cuerpos extraños

- Drenaje de abscesos

- Curas de heridas y quemaduras

- Venopunción y canalización de vías venosas

- Punción lumbar

- Artocentesis

- Manipulación de fracturas simples

- Reducción de luxaciones

Previo a la realización del procedimiento se debe dar información sobre
el procedimiento al niño y a los padres de éste, realizar una historia clí-
nica preguntando por alergias y enfermedades, toma de medicación
(principalmente ansiolíticos u opioides)  y problemas con sedaciones
previas, realizar una exploración física prestando atención a la vía aérea
y examen cardiopulmonar, asegurarse de que no existen contraindica-
ciones para la administración del óxido nitroso y solicitar el consenti-
miento informado. Se debe recoger también el tiempo de ayuno, para
tenerlo en cuenta en procedimientos electivos, si bien con las concen-
traciones que utilizamos del fármaco no es necesario el ayuno.

Las contraindicaciones del óxido nitroso son:

- Trauma craneal con hipertensión intracraneal

- Alteración del nivel de conciencia que impida la colaboración

- Obstrucción de la vía aérea, infección respiratoria aguda, crisis de asma

- Situaciones en las que se produzca un acúmulo patológico de gas
en el organismo: neumotórax, enfisema, obstrucción intestinal, neu-
moperitoneo, embolia, accidentes por inmersión…

- Trauma facial que afecta a la zona de aplicación de la mascarilla

El procedimiento debe realizarse en un lugar apropiado, que disponga
de fuente de oxígeno, aspiración, monitorización y material para man-
tener la vía aérea. Además se necesita la bombona que contiene el gas
y mascarillas faciales para la aplicación. El lugar debe tener una
correcta aireación o un sistema de ventilación para mantener en el
ambiente una concentración de óxido nitros menor a 25 ppm.

El personal que realice la técnica debe estar entrenado en procedi-
mientos de analgesia y sedación y en el manejo de vía aérea y resuci-
tación cardio-pulmonar.  Se necesitan al menos 2 médicos o 1 médico
y 1 enfermero durante el procedimiento, uno para la realización del
procedimiento y el otro para la administración del gas y la vigilancia
continua del paciente durante la aplicación. Debe evitar estar presen-
te durante la administración del óxido nitroso cualquier persona que
esté embarazada, ya que aun no hay datos suficientes para descartar
un posible efecto fetotóxico.

Antes de comenzar el procedimiento es conveniente que el niño se
familiarice con el equipo que se va a utilizar, para disminuir la ansiedad
y permitirnos su colaboración. El óxido nitroso se administra a través de
una mascarilla nasobucal de tamaño adecuado al paciente, conectada
a un filtro antibacteriano. Lo ideal es la autoadministración del gas, es
decir, que el propio niño sujete la mascarilla y respire normalmente. La
inhalación se inicia 3 minutos antes del comienzo y se continúa duran-
te todo el procedimiento. Suelen ser suficientes flujos de 4-6 litros por
minuto. Habitualmente se utiliza en procedimientos de corta duración.
No se debe aplicar durante más de 60 minutos seguidos. Si se adminis-
tra a diario, no se deben sobrepasar los 15 días continuos.

Durante el procedimiento es necesaria la vigilancia continua del nivel
de conciencia y de la vía aérea, y estar pendiente de la posible apari-
ción de efectos adversos. El paciente debe ser siempre capaz de respon-
der a órdenes verbales. Si el paciente está excesivamente dormido se
debe discontinuar de forma temporal la aplicación del gas. Es recomen-
dable la monitorización continua con pulsioximetría y el registro de
constantes cada 5 minutos. Algunos autores consideran que este segui-
miento no es necesario si el niño no tiene patología cardio-pulmonar. 
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Habitualmente es un fármaco bien tolerado por los niños a la concen-
tración al 50% que utilizamos en urgencias. Lo efectos adversos descri-
tos con mayor frecuencia son euforia, parestesias, vértigo, cefalea, náu-
seas, vómitos, alteración de las percepciones sensoriales y somnolencia.
Todos éstos desaparecen en pocos minutos tras suspender la inhalación
del gas. El efecto más frecuente son lo vómitos (porcentaje variable
según las series, pero en torno al 4%). No hay ningún caso descrito de
aspiración pulmonar tras óxido nitroso, ya que se mantienen intactos el
reflejo de la tos y los reflejos protectores de la vía aérea. Otra compli-
cación puede ser la hipoxia por dilución del oxígeno alveolar por el
óxido nitroso, que produce cefalea, letargia y náuseas. Algunos autores
defienden que este fenómeno no aparece con la concentración de 50%
de óxido nitroso. Se han descrito efectos adversos mayores como des-
aturación, apnea, obstrucción de la vía aérea y bradicardia, en niños <
1 año y en pacientes en los que se administran de forma concomitan-
te otros fármacos como benzodiacepinas y/o opioides. En exposiciones
crónicas o repetidas se han descrito trastornos neurológicos de tipo
mieloneuropático y anemias megaloblásticas con leucopenias.

Una vez finalizado el procedimiento se cierra el caudalímetro y se retira
la mascarilla facial. Al interrumpir la inhalación hay un retorno casi
inmediato a la situación basal. Tras la finalización el paciente debe reci-
bir oxígeno al 100% durante 3-5 minutos para lavar el óxido nitroso
remanente y evitar la hipoxia por difusión. En cuanto el nivel de con-
ciencia, la actividad motora y el habla del paciente sean normales, puede
recibir el alta. Habitualmente se puede dar en < 30 minutos. Al alta se
deben dar instrucciones detalladas a los padres sobre el manejo poste-
rior del niño y sobre cuándo deben reconsultar: si presenta vómitos
repetidos, está muy irritable, es difícil despertarlo, tiene dificultad respi-
ratoria, manchas en la piel o fiebre (posible reacción alérgica).
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INTRODUCCION
Aunque cada vez menos, todavía existe en la actualidad algunas cau-
sas de tratamiento inadecuado del dolor en pacientes pediátricos.
Algunas de estas causas son la molestia o disconfort añadido para el
niño por la administración clásica de opiodes (vía intravenosa, intra-
muscular o subcutánea) y el retraso en conseguir el efecto deseado del
analgésico cuando se administra por  vía oral convencional. 

Desde hace pocos años existe un interés creciente por el uso de las vías
alternativas a la enteral y a la parenteral para la administración de fár-
macos analgésicos sistémicos. (1)

Algunas de estas vías alternativas son la transmucosa (oral, sublingual,
rectal, intranasal, inhalada) y la transdérmica.

Estas vías alternativas aportan numerosas ventajas como son:

- Vía incruenta.

- Facilidad de administración.

- Muchas de estas vías carecen del primer paso hepático  del medi-
camento por lo que el inicio de acción es rápido.

- Absorción más rápida que administrado vía oral convencional.

A continuación se describirá las características generales del fentani-
lo y  posteriormente las vías alternativas mas usadas en un servicio de
urgencias de administración de fentanilo (vía intranasal y vía oral
transmucosa).

FENTANILO
Es un opioide sintético que actúa como agonista opiáceo por interac-
ción con los receptores µ localizados en el sistema nervioso central, en
médula espinal y en la musculatura lisa. El lugar principal de acción es
el sistema nervioso central. El efecto farmacológico clínicamente más
útil que produce la interacción del fentanilo con los receptores mu es
la analgesia. Este efecto es debido a que la unión del opioide con los
receptores mu de las zonas presinápticas produce una inhibición de la
transmisión del impulso doloroso.

El fentanilo es un potente analgésico con una potencia entre 50-100
veces superior a la morfina. El  inicio de acción (2 min-1 hora) y vida
media (3-12 horas) varia en función de la vía de administración. 

Algunas de sus características farmacocinéticas y farmacodinámicas son:

- Muy lipofílico.

- Se metaboliza en el hígado y en la mucosa intestinal como norfen-
tanilo por medio de la isoencima CYP3A4. 

- No tiene metabolitos activos (no tienen efecto analgésico). 

- Tiene un biodisponibilidad: dependen de vía de administración: del
92% (transdérmico), 71% intranasal.

Alguno de los efectos secundarios del fentanilo son: depresión respi-
ratoria, somnolencia, cefalea, mareo, náuseas, vómitos, estreñimiento,
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dispepsia, sudoración, prurito, sedación, confusión, depresión, mioclo-
nus, vasodilatación, hipotensión, retención urinaria, astenia, úlceras
bucales/estomatitis, prurito, palpitaciones, vértigo, hipoestesia, boste-
zos, rinitis, dolor abdominal.

FENTANILO INTRANASAL
I- Descripción general de la vía intranasal:

La mucosa nasal tiene unas características anatamofisiológicas que
hacen que la administración intranasal de fármacos sea de gran efica-
cia. Estas características son:

- Gran superficie de la mucosa nasal (en adultos es de aproximada-
mente de 150-180 cm2).

- Flujo sanguíneo nasal muy alto (superior al de otros tejidos muy irri-
gados como en músculo, cerebro o riñón) gracias a una gran irrigación
de la fosa nasal debido a la existencia de cortocircuitos arteriovenosos.

- Existencia de enzimas (CYP2C, CYP3A y NADPH-reductasa) en can-
tidad suficiente como para tener una actividad metabólica con efec-
to similar a un primer paso hepático, aunque la repercusión clínica de
esto se desconoce. 

La eficacia de la vía intranasal depende de varios factores descritos a
continuación:

- Características de la mucosa nasal (ya descritas)

- Propiedades físicoquímicas del fármaco (PM, pKa, liposolubilidad)

- Volumen de fármaco a administrar. El volumen máximo teórico en
pacientes adultos es de 150-180 mcl por cada fosa nasal pero la dis-
tribución del volumen dentro de la fosa nasal dependerá mucho del
sistema de administración.

- Sistemas de administración del fármaco dentro de la fosa nasal.

Los efectos secundarios de la administración de fármacos intranasal
pueden ser los derivados del  propio medicamento administrado o los
derivados de reacción a nivel local. 

Existen numerosas ventajas de la administración intranasal de fárma-
cos como son la rapidez y la fácil administración, la absorción rápida,
sobre todo de los fármacos lipofílicos. Sin embargo  existe la desven-
taja de la limitación del volumen a administrar, así como una pobre
absorción de fármacos hidrofílicos. (2)

II- Fentanilo intranasal

Es uno de los opiodes mas estudiados por vía intranasal para el trata-
miento del dolor agudo.

- Farmacocinética: la administración intranasal de fentanilo tiene
una alta biodisponibilidad con un rápido aumento de su concentra-
ción plasmática tras su administración (71-85% según estudios).

- Inicio de acción: similar o ligeramente más tardío  a cuando se
administra por vía intravenosa.

- Dosis: la dosis intranasal a administrar es de 1 a 2 mcg por kg de
peso, siendo la más aceptada 1,7 mcg/kg de peso.

- Modo de aplicación: repartir la dosis en 2 y administrar cada mitad
en una fosa nasal con jeringa y atomizador para su mayor expansión
dentro de la fosa nasal. El volumen máximo recomendado a adminis-
trar por cada fosa nasal es de 1,5 ml.

- Efectos adversos:

Sistémicos: son similares a los descritos para la vía intravenosa,
siendo los más frecuentes la somnolencia, las náuseas y los vómitos.
No se ha descrito ningún caso de depresión respiratoria, aunque es
un efecto adverso potencial. 

Locales: no se han descrito efectos locales importantes y con el uso
a largo plazo rinitis, epistaxis, infección de vías respiratorias supe-
rior o congestión nasal.

III- Evidencia científica de la administración de fentanilo intranasal: 

Existen varios estudios en pacientes pediátricos que demuestran la
eficacia de la utilización del fentanilo intranasal como alternativa a
otros fármacos opiodes administrados  por vía parenteral en el trata-
miento del dolor:

- Manjushree en el 2002 publica un estudio comparativo entre fen-
tanilo intranasal y fentanilo intravenoso en niños tras cirugía en el
que concluye que el fentanilo intranasal tiene un inicio de acción
ligeramente más lento que el intravenoso pero  sin que esta sea esta-
dísticamente significativa, produciendo una analgesia correcta.

- C. Dean Kurth et all. publican en el 2000 en el Anesthesiology los resul-
tados de un estudio de 2 fases con niños a los que se les realiza miringo-
tomía y colocación de tubos de drenaje. En la fase I miden niveles plas-
máticos de fentanilo (2mcg/kg) administrado por vía intranasal poco des-
pués de la administración y tras el procedimiento a 26 niños. En la fase II
265 niños fueron randomizados a recibir sevofluorano o halotano asocia-
do a fentanilo intranasal (2 mcg/kg) o suero fisiológico intranasal.
Concluyen que los niveles séricos de fentanilo exceden el mínimo efecti-
vo para analgesia. El uso de fentanilo intranasal durante la administración
de sevofluorano o halotano disminuye la agitación, el dolor postcirugía sin
un incremento de los episodios de emesis o depresión respiratoria. (3)

- Borland et all en un estudio randomizado doble ciego,  realizado en
24 pacientes pediátricos  a los que se les realiza cura de quemadura,
comparan la utilización de fentanilo intransal (1.4 mcg/kg) con la
administración oral de morfina, concluyendo la equivalencia en la
eficacia de la analgesia producida entre ambos analgésicos, pero con
un tiempo de acción menor y con un menor número de efectos adver-
sos cuando se administra intranasal. (4)

- En un estudio randomizado, doble ciego, placebo-control publicado
en el 2007 realizado en  un servicio de urgencias pediátricas, se com-
para la eficacia del fentanilo intranasal (1.7 mcg/kg) versus morfina
intravenosa (0,1mg/kg) en el manejo del dolor  agudo severo en niños
con fractura, concluyendo que el fentanilo intranasal a 1,7 mcg/kg
produce analgesia efectiva en niños con fractura equivalente a la
producida con la morfina intravenosa a 0,1mg/kg. (5)

- Cole J, publica en el 2009 un estudio prospectivo sobre la efectivi-
dad del fentanilo intranasal en niños de 1 a 3 años con dolor agudo
en un servicio de urgencias. Concluyen que el  fentanilo intranasal es
efectivo (disminución significativa de la puntuación del dolor a los 10
minutos de la administración), bien tolerado por los niños y con sin
efectos adversos. (6)

- Un estudio randomizado, controlado y abierto realizado en pacien-
te con dolor severo  agudo en el ámbito prehospitalario compara la
eficacia del fentanilo intranasal con la morfina intravenosa conclu-
yendo que no existen diferencias significativas en la efectividad de la
analgesia del fentanilo intranasal y de la morfina intravenosa.(7)

IV- Conclusiones 

La vía intranasal es una vía de fácil acceso e incruenta que puede ser de
gran utilidad en pacientes con dolor severo o a aquellos que se les vaya a
realizar un procedimiento doloroso como alternativa a la vía intravenosa.

La administración del fentanilo intranasal es una alterativa analgésica
que parece segura y eficaz comparado con la analgesia clásica (morfina
o fentanilo intravenoso u oral), además de más rápida comparándolo con
la vía de opiodes vía enteral, y de mejor aceptación por parte de los niños.

A pesar de los estudios existentes se requieren más estudios en pobla-
ción pediátrica, sobre todo farmacocinéticos.

FENTANILO ORAL TRANSMUCOSO
I- Caracterísiticas generales de la vía oral transmucoso:

La mucosa oral es una zona de gran vascularización lo que hace que
fármacos lipofílicos puedan ser absorbidos. 
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Esta vía salta el primer paso del metabolismo hepático, haciendo que
se presente una biodisponibilidad mayor que cuando se administra un
fármaco vía oral.

Es una vía incruenta y de fácil administración.

II- Fentanilo oral transmucoso:

El citrato de fentanilo transmucosa (CFOT) es un opioide altamente
lipofílico con un sistema de liberación que permite una rápida absor-
ción a través de la mucosa. 

- Farmacocinética: comprende la combinación de una rápida absor-
ción bucal (25% de la dosis total) y una absorción más lenta gas-
trointestinal del fentanilo tragado (75% de la dosis total).

- Biodisponibilidad absoluta es de un 50% comparado con el fenta-
nilo intravenoso, dividida por partes iguales entre la absorción bucal
rápida y la absorción gastrointestinal más lenta. 

- Inicio de acción rápido: comienza en 5 -15 minutos, con una Tmáx
a los 20-40 minutos de la toma de la unidad. 

- Dosis: 10 mcg/kg por vía transmucosa oral (equivalen a 2 mcg/kg
intravenosos). Debe ajustarse de forma individual hasta obtener una
dosis eficaz que proporcione la analgesia adecuada y que minimice
los efectos adversos.

- Forma de administración: debe colocarse en la boca contra la meji-
lla y desplazarse por la boca con la ayuda del aplicador, de modo que
se aumente al máximo la zona mucosa expuesta al producto. La uni-
dad fentanilo transmucoso debe chuparse, no masticarse, ya que la
absorción del fentanilo por la mucosa oral es rápida en comparación
con la absorción sistémica por vía gastrointestinal. Debe consumirse
el caramelo en el transcurso de 15 minutos.

Indicación: En ficha técnica el Fentanilo oral transmucosa está indi-
cado para el tratamiento del dolor irruptivo en pacientes con cáncer
que están recibiendo tratamiento con opiáceos para el dolor estable.
La FDA aprobó en 1993 el uso de fentanilo transmucoso oral en la
población pediátrica con peso superior a 10 kg para premedicación
previo a cirugía y para sedoanalgesia en procedimientos dolorosos. A
pesar de la evidencia científica de los beneficios del uso de esta
medicación, por esta vía, en niños, existe una discordancia con las
indicaciones “oficiales” que aceptan la mayoría de las Comisiones de
Farmacia de los hospitales españoles (8).

III- Evidencia científica

Diversos autores han encontrado que el fentanilo transmucoso es de
utilidad para el tratamiento del dolor y la ansiedad asociados a proce-
dimientos y circunstancias que se producen habitualmente en los
niños.  A continuación se comentan alguno de estos estudios.

- Patrick J en el 2007 publica un estudio randomizado comparando
fentanilo oral transmucoso (10-15 mcg/kg) y morfina intravenosa
(0,1 mg/kg) para el control inicial del dolor en niños con traumatis-
mo en extremidades en los que se sospechaba fractura por la explo-
ración (deformidad). En ambos grupos hubo una disminución del
grado de dolor similar a los 15 minutos. A los 30, 45, 60  y 75 minu-
tos el grado de dolor era inferior en el grupo del fentanilo oral trans-
mucoso pero sin diferencias estadísticamente significativas entre a
los 15, 30, 45 y 60 minutos, pero sí a los 75 minutos. El grado de
sedación fue similar en ambos grupos así como porcentaje de efectos
adversos. Concluyen que el fentanilo oral transmucoso es efectivo en
el control del dolor, seguro y con mayor aceptabilidad por parte de los
niños. (9)

- Un grupo de anestesistas publica en 2004 un estudio prospectivo
para valorar la eficacia y los niveles plasmáticos del fentanilo oral
transmucoso en procedimientos dolorosos en niños entre 3 y 10 años
(cura de quemaduras y reducción de fractura)). Incluyeron a 25
pacientes en total y en todos los casos se ofreció fentanilo oral trans-
mucoso a 10-15 mcg/kg 30 minutos previos al procedimiento. A los

20 minutos comenzó a ser evidente la sedación y el grado de dolor
fue < de 2/10 en todos los casos. El pico máximo de concentración de
fentanilo plásmatico se produjo a los 45 minutos. (10)

- F. J. Pérz-Bustamente realiza un estudio aleatorizado para valorar
la utilidad del fentanilo oral transmucoso en población pediátrica
sometida a amigdalectomía. Valoraron la eficacia como ansiolítico y
la eficacia analgésica en control del dolor postoperatorio. Se incluye-
ron 90 niños que fueron aleatorizados en 2 grupos, a uno se le ofre-
ció fentanilo oral transmucoso a 10 mcg/kg y al otro grupo se le ofre-
ció un caramelo de características similares al fentanilo transmuco-
so. Demuestran la utilidad del fentanilo transmucoso oral como
ansiolítica y analgésica en el preoperatorio. (11).

IV- Conclusiones 

La administración del fentanilo oral transmucoso es un fármaco seguro,
de fácil administración con escasos o nulos efectos secundarios, una
opción incruenta y bien aceptada por el paciente pediátrico. Puede ser de
gran utilidad en niños con dolor severo o a aquellos que se les vaya a rea-
lizar un procedimiento doloroso como alternativa a la vía intravenosa.
Existen algunas limitaciones de su uso en los pacientes pediátricos:

- Difícil aplicación en niños pequeños.

- En ocasiones pueden  tragar más que chupar el caramelo, por lo que
mucha de la acción se deberá su absorción digestiva más que muco-
sa por lo que su acción puede presentar picos que variaran de un
paciente a otro y que la acción será relativamente prolongada.

OTRAS VIAS ALTERNATIVAS DE ADMINISTRACION DE OPIACEOS

NEBULIZADO
La administración de fármacos de forma nebulizada puede ser una
opción alternativa buena, eficaz, y poco cruenta. 

La biodisponibilidad de un fármaco cuando se administra nebulizado
puede variar en función del equipo utilizado, del esfuerzo inspiratorio
del paciente y de las características del medicamento. 

Los fármacos más utilizados por esta vía son la morfina, la diamorfina
y el fentanilo. 

Suelen alcanzar concentración plasmática a los 2 minutos aproxima-
damente con una biodisponibilidad desconocida.

La administración por esta vía puede producir broncoespasmo.

Existe un estudios sobre la eficacia de la administración de fentanilo
nebulizado en niños publicado por Miner en 2007. En dicho estudio
compara la analgesia conseguida con fentanilo nebulizado a 3 mcg/kg
frente a fentanilo iv a 1,5 mcg/kg en niños con dolor severo en urgen-
cias, demostrando similar eficacia entra ambos (13).

SUBLINGUAL
La cavidad oral es una región pequeña (200 cm2) pero rica en vasos
sanguíneos y linfáticos. Los medicamentos administrados por esta vía
entran directamente a la circulación sanguínea evitando el primer paso
del metabolismo hepático. La mucosa oral es comparable con otras
mucosas lipídicas. La cantidad de fármaco absorbido dependerá de las
características farmacocinéticas del medicamento (pKa, peso molecu-
lar, coeficiente de difusión lípido/agua…), del ph de la saliva y de los
tejidos circundantes. La saliva de la cavidad oral puede afectar la absor-
ción del fármaco haciendo que se diluya más rápido haciendo que se
trague el medicamento antes de que se realice el proceso de absorción,
por lo que la colocación de la medicación debe ser cera de la encía. Los
analgésicos lipofílicos son los mejor absorbidos por esta vía. (1).

Se han realizado algunos estudios donde se valora la eficacia de la
administración sublingual de opiodes.  
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MIDAZOLAM ORAL E INTRANASAL

Introducción
La administración de fármacos para la sedoanalgesia tiene el objetivo de
minimizar el sufrimiento del niño y facilitar la tolerancia a procedimien-
tos diagnóstico-terapéuticos que generan dolor y/o ansiedad. La admi-
nistración de midazolam oral  o intranasal en este contexto pretende

conseguir un estado de sedación mínima. La sedación mínima es la
depresión mínima de la conciencia conseguida mediante métodos far-
macológicos que permite mantener los reflejos protectores, la vía aérea
permeable de modo continuo e independiente y responder de forma nor-
mal a estímulos verbales. La función cardiovascular no se altera. 

Descripción 
El midazolam, benzodiazepina hidrosoluble, del grupo imidobenzodia-
zepinas, es utilizado con mucha frecuencia en sedoanalgesia con pro-
bados efectos beneficiosos. Tiene un rápido y poderoso  efecto ansio-
lítico/sedante, amnésico (amnesia anterógrada), anticonvulsivante y
relajante muscular, aunque no tiene propiedades analgésicas. Sus
acciones son de rápida aparición y corta duración (vida media de eli-
minación de 106 ± 29 min.). Es de 3 a 4 veces más potente que el dia-
zepam. Su inactivación metabólica por enzimas hepáticas y su baja
toxicidad, le confieren un amplio margen terapéutico cuando se
requiere sedación durante un período de tiempo breve. 

Fue sintetizado por primera vez en 1976 por Fryer and Walter, aunque
su uso en la práctica médica se generalizó en la década de los 80. El
nombre químico es la 8-cloro-6-(2-fluorofenil)-1 metil- 4H- imidizo
[1,5- a] [1,4] hidrocloridrato benzodiazepina. A diferencia de otras
benzodiazepinas, tales como el diazepam o el lorazepam, el midazolam
es soluble en agua debido a que su anillo benzodiazepínico permane-
ce abierto a pH por debajo de 4, sin embargo cuando es inyectado en
sangre y el pH se incrementa, el anillo se cierra, haciéndose mucho
más liposoluble, lo que facilita el paso al sistema nervioso. 

Mecanismo de acción
El midazolam potencia el efecto inhibitorio del ácido aminobutírico (GABA)
en las neuronas del SNC a nivel de los receptores de benzodiazepinas. Estos
receptores están localizados cerca de los receptores del GABA dentro de la
membrana neuronal. La combinación del GABA ligando/receptor mantiene
el canal de cloro abierto, ocasionando hiperpolarización de la membrana,
lo que hace a la neurona resistente a la excitación.

Farmacodinamia
El midazolam reduce el metabolismo cerebral (CMRO2) por disminu-
ción del consumo de oxígeno y del  flujo sanguíneo cerebral (FSC) de
una forma dosis dependiente mientras mantiene una relación
FSC/CMRO2 normal. También aumenta el umbral de excitación para las
convulsiones. Produce depresión del centro respiratorio, utilizando
dosis de inducción anestésica, y deprime la respuesta al dióxido de car-
bono, especialmente en pacientes con enfermedad obstructiva crónica.

Los efectos depresores del midazolam en el sistema nervioso central
dependen de la dosis administrada, la vía de administración y la pre-
sencia o ausencia de otras medicaciones. Este efecto depresor genera
hipnosis y sedación. 

Los efectos hemodinámicos del midazolam incluyen un moderado des-
censo de la presión arterial media (del 15 al 20 % con grandes dosis),
del gasto cardiaco, y del volumen sistólico.

Vías de administración y metabolismo
Se han utilizado diferentes vías de administración: intravenosa (i.v.),
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DOSIS (mg/kg) NICIO (min) DURACIÓN (min) COMENTARIOS

IV
0 . 0 5 - 0 . 2
(máx. 2 mg)

2-3 45-60

IM
0.1-0.3 (máx.
5 mg

10-20 60-120 La absorción
por estas vías es
más errática y
su titulación
más dificultosa

ORAL
0 . 5 - 0 . 7 5
(máx.15 mg

30 60-90

RECTAL 0.25-0.5 10-30 60-90

INTRANASAL 0.2-0.5 10-15 45-60
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intramuscular (i.m.), oral (v.o.), intranasal (i.n.) y rectal (v.r.). 

La administración parenteral—inyección intramuscular o intravenosa—
provoca ansiedad y dolor en el paciente, especialmente en los niños.
Diversos estudios sobre la administración oral y nasal de midazolam en
pacientes pediátricos han demostrado su utilidad como alternativa
interesante a la administración parenteral. La elección entre la vía oral
o la nasal depende de la situación clínica de cada paciente, de su cola-
boración y del tiempo disponible para optimizar su asistencia. Entre los
estudios que comparan la eficacia de ambas técnicas encontramos el
de Hartgraves et al. (1994), quienes compararon la administración de
midazolam por vía intranasal en dosis de 0,2 mg/kg vs midazolam
administrado por vía oral en dosis de 0,5 mg/kg; estableciendo que
ambas vías son de utilidad en el tratamiento odontológico de niños
preescolares altamente ansiosos. 

Administración intranasal
La fórmula del midazolam i.v. se usa para la administración intranasal.
Su empleo fue inicialmente descrito y divulgado por Wilton y colabo-
radores en 1988.

Es una técnica no invasiva, libre de agujas, y que no requiere colabo-
ración por parte del niño. Además, la simplicidad del procedimiento
puede permitir la administración por el propio paciente o por un fami-
liar. La dosis total se reparte entre las dos fosas nasales de manera
alternante. El pH (3,5) de la fórmula la hace desagradable. Por este
motivo, se ha asociado la instilación nasal del midazolam en gotas con
escozor y llanto. Estudios recientes indican que la administración con
un atomizador nasal minimiza este efecto. Además disminuye la inci-
dencia de tos y estornudos. El dispositivo se ajusta a una  jeringa (pre-
feriblemente de 1ml). Tiene algunas ventajas frente a la instilación en
gotas, ya que se pierde menos cantidad del fármaco por la orofaringe,
se consiguen niveles más elevados en el líquido cefalorraquídeo y tiene
una mejor aceptación por parte del paciente. 

La abundante vascularización de la mucosa nasal permite el paso de
líquidos y sustancias a los vasos sanguíneos  y al plexo subaracnoideo.
Tiene la ventaja de evitar el metabolismo hepático de primer paso y la
degradación en los líquidos luminales del tracto digestivo por lo que se
incrementa su biodisponibilidad. Sin embargo no puede usarse si el
paciente tiene infección respiratoria de vías altas, debido a que las
secreciones a ese nivel ejercen un efecto barrera. 

El midazolam intranasal tiene una biodisponibilidad del 50%-83%.
Comienza su efecto antes que el oral e i.m., entre 10 y 15 minutos des-
pués de su administración y se mantiene entre 45 minutos y una hora.
Las concentraciones plasmáticas alcanzan su pico máximo a los 10
minutos después de la administración intranasal. No existen eviden-
cias de que se deposite (efecto depot) en la mucosa nasal. 

En 2001, Al-Rakaf et al. compararon tres diferentes dosis de midazo-
lam intranasal, evaluando la efectividad de la sedación con 0,3 mg/kg,
0,4 mg/kg y 0,5 mg/kg de peso corporal en 38 niños ansiosos de 2 a 5
años de edad, llegando a la conclusión de que las tres dosis de mida-
zolam fueron igualmente efectivas en la modificación del comporta-
miento del niño no cooperador. 

La mayoría de los estudios realizados con midazolam intranasal no
registran ningún efecto adverso grave, pero se ha descrito algún caso de
reacción urticarial, desaturación, apnea y bradipnea. El tiempo de ayuno
no parece afectar el riesgo de padecer algún efecto adverso grave.

Administración oral
La vía oral, es la más aceptada y frecuentemente usada para adminis-
trar medicamentos a los niños. Sin embargo, requiere la colaboración
del paciente, lo que en muchas ocasiones no se consigue. El prepara-
do farmacéutico que se emplea para la formulación del midazolam
oral se obtiene de la ampollas de administración endovenosa. Es extre-
madamente amargo por lo que, los estudios sobre su administración

oral parten de diversas combinaciones para hacer el medicamento más
apetecible a los niños, mezclándolo con jarabe de diversos sabores y
zumo de frutas. Existe un preparado comercial para la administración
oral pero es mucho más caro.

La absorción ocurre por difusión pasiva a través de un gradiente de
concentración. Los principales factores que interfieren en la absorción
de fármacos a través del tracto gastrointestinal son, la difusión depen-
diente del pH y el tiempo de vaciamiento gástrico. Otros factores como
grado de ionización del compuesto, solubilidad en lípidos, tamaño
molecular, naturaleza y pH del jugo gastrointestinal, tasa de evacua-
ción, motilidad gastrointestinal y flujo sanguíneo esplácnico deben
tenerse en cuenta.

En general, en un medio ácido (estómago), los fármacos ácidos como
el midazolam, se encuentran no ionizados y se favorece su absorción.
En un medio alcalino (intestino), los fármacos básicos se absorben con
mayor rapidez.

El midazolam se absorbe rápida y completamente después de la admi-
nistración oral. Tiene una biodisponibilidad del 15-40% y un extenso
metabolismo hepático por lo que se precisan dosis más altas por esta
vía que por otras. El tiempo hasta el inicio de la acción es de 30 minu-
tos y dura entre una hora y una hora y media.

Se metaboliza con rapidez, primordialmente por hidroxilación del grupo
metilo del anillo imidazol fusionado mediante la citocromo p450 enzi-
ma 3A3/3A (CYP3A4). De su metabolización hepática derivan tres
metabolitos, el más abundante es el 1´-hidroximidazolam, también se
producen el 4´hidroximidazolam y el 1´-4-hidroximidazolam, los que se
eliminan por glucuronoconjugación renal. Estos metabolitos no son
activos, aunque el primero de ellos puede contribuir a la sedación por
acumulación cuando se trata a pacientes con insuficiencia renal.

Indicaciones 
La sedación para procedimientos y tratamientos cruentos en los niños
es una práctica cada vez más frecuente en distintos ámbitos sanita-
rios. Muchos de estos procedimientos (Tabla 1) generan mucha ansie-
dad pero poco dolor, por lo que la analgesia suele aplicarse a nivel
local o tópico. En estos procedimientos es donde la sedación mínima
está indicada.

Se recomienda el midazolam como fármaco sedante en estos procedi-
mientos cuando el paciente no colabore para la administración del
óxido nitroso al 50%  inhalado o cuando éste no esté disponible y en
los menores de 3-4 años de edad. Los pacientes deben estar clasifica-
dos según su estado clínico en la clase ASA I-II. 

Tabla 1. Estrategias de sedoanalgesia en procedimientos asociados con
bajo nivel de dolor pero mucha ansiedad.
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Procedimientos Indicaciones
Requerimientos
del procedi-
miento

Estrategia de
sedoanalgesia
sugerida

Asociados con
bajo nivel de
dolor pero
mucha ansiedad

Punción lumbar
Punción suprapúbica
Sutura de herida simple
Reducción de hernia
Extracción o cura de uña
encarnada
Extracción de cuerpo
extraño
Irrigación ocular
Procedimiento dental 
Colocación de SNG
Artrocentesis
Laringoscopia con fibros-
copio flexible
Endoscopia
Cistoscopia

Control de
motilidad
Sedación 
Analgesia local

Reconfortar al
paciente 

+
Analgesia local

+
Óxido nitroso al
50% inhalado 

o
Midazolam i.v,
v.o, i.n
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Monitorización
La sedación que se pretende conseguir con el midazolam oral o intrana-
sal es mínima. En estos casos basta con monitorizar la oxigenación
mediante pulsioximetría antes, durante el procedimiento y hasta el alta. 

Durante la sedación moderada o profunda hay que monitorizar además
el nivel de conciencia, la ventilación pulmonar,  la frecuencia respira-
toria y la hemodinamia (TA y FC). 

Contraindicaciones 
Las contraindicaciones para el uso del midazolam incluyen hipersensi-
bilidad y glaucoma agudo de ángulo estrecho.

Reacciones Adversas y Precauciones
El midazolam nunca debería utilizarse sin tener disponible un equipo de
monitorización, fuente de oxígeno, y equipo de resucitación por las posi-
bles complicaciones potencialmente graves: depresión respiratoria con
desaturación de O2 (4,6%), apnea (2,8%), parada respiratoria y parada
cardiaca. El riesgo es menor con la administración oral e intranasal.

Se han descrito reacciones paradójicas en niños con el midazolam, que
consisten en distintos grados de agitación, agresividad, llanto anormal,
alucinaciones y labilidad emocional. Se han asociado con todas las for-
mas de administración aunque algunas series registran más reacciones
paradójicas tras la administración oral.

El midazolam debe ser utilizado con cuidado y a dosis bajas cuando se
asocia insuficiencia cardíaca congestiva y/o fallo renal, enfermedad
pulmonar obstructiva crónica y en pacientes ancianos/debilitados. 

La sobredosis de benzodiazepinas ocurre muy raramente con la adminis-
tración oral o intranasal. Se manifiesta por excesiva somnolencia, con-
fusión, coma, hipotensión y depresión respiratoria. Puede ser tratada
con Flumazenil, el antídoto de las benzodiacepinas. Es un antagonista
competitivo de los receptores de las benzodiazepinas. Se utilizan dosis
de 0,01 mg/kg/dosis i.v. (0,1 ml/dosis); máximo 0,2 mg/ dosis. Se admi-
nistra en 15 segundos. Puede repetirse a los 60 segundos hasta un máxi-
mo de 0,05 mg/kg ó 1 mg. Puede precisar una nueva dosis a los 45-60
minutos. El tiempo de inicio de acción es de 1-3 min y la duración del
efecto de menos de 60 min.  Existen algunas contraindicaciones para su
uso: pacientes tratados con benzodiacepinas, ciclosporina, isoniacida,
litio, propoxifol, teofilina o antidepresivos tricíclicos. El Flumazenil no
está exento de efectos adversos. Puede provocar náuseas/vómitos,
ansiedad, flebitis y convulsiones, especialmente en epilépticos.

Interacción con otras drogas
Es necesario bajar las dosis cuando se administra con otros depresores
del SNC como narcóticos, barbitúricos, anticolinérgicos y alcohol, ya
que potencian sus efectos depresores sobre el sistema nervioso central,
así como con fármacos que comparten el metabolismo hepático, ya
que pueden disminuir su eliminación y aumentar sus niveles plasmáti-
cos. Estos fármacos son: eritromicina, claritromicina, ketoconazol, dil-
tiazem, verapamilo y cimetidina.
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INTRODUCCIÓN
En el año 2005 terminé la carrera de Medicina en la Universidad
Autónoma de Barcelona. Una vez finalizada, se me planteó la posibi-
lidad de efectuar la residencia en EEUU y decidí intentarlo. El año
pasado terminé mi residencia de Pediatría en el St Joseph’s Children’s
Hospital & Mount Sinai School of Medicine de New Jersey. A conti-
nuación, el hospital me ofreció colaborar un año más con él como Jefe
de Residentes, cargo en el que estoy empeñada actualmente, y en
Julio voy a empezar mi subespecialidad de Pediatría de Cuidados
Intensivos en un hospital distinto: el Children’s Hospital of Wisconsin
de la ciudad de Milwaukee.

Realizar la residencia de Pediatría en Estados Unidos no es un proceso
fácil; requiere mucho tiempo, dinero y esfuerzo, aunque al final la
satisfacción personal que se obtiene y las perspectivas que se abren en
el orden profesional compensan el trabajo realizado.

Con esta presentación pretendo ofrecer una idea general sobre las
residencias de Pediatría existentes en Estados Unidos, así como pro-
porcionar una pequeña guía para facilitar el proceso de solicitud de
residencia o subespecialidad a los futuros candidatos. 

ESTADÍSTICAS1, 2, 3

En el año 2009 unos hubo cerca de 30.000 aspirantes a realizar una
residencia en EEUU, en las distintas especialidades académicas.

De los 30.000 aspirantes, unos 2.800 solicitaron una plaza de Pediatría.
De entre los futuros pediatras, un 38.5 % eran aspirantes graduados en
universidades extranjeras (“International Medical Graduates” o “IMGs”)
y el resto eran médicos titulados en el propio país.

En total se ofrecieron unas 2.470 plazas de Pediatría en todo el terri-
torio federal. Un 98% de los médicos graduados en EEUU consiguieron
su plaza de residente en Pediatría, mientras que solamente el 55% de
los “IMGs” alcanzó su objetivo.

PASOS ESENCIALES PARA SOLICITAR LA RESIDENCIA DE PEDIA-
TRIA EN EEUU
1 USMLE exams. Steps I, II  (-/+ Step III, dependiendo del visado que
se quiere conseguir)

2 Certificado del  ECFMG

Solicitud para la residencia (ERAS Program)

3 Entrevistas

4 Match

5 Visado (J-1, H-1B)

1. USMLE exams. Steps I, II, III 4, 5
Los “United States Medical Licensing Examination®” (USMLE exams)
son los tres exámenes que se requieren para obtener la licencia médi-
ca en EEUU. Tanto los estudiantes de medicina de Estados Unidos
como los médicos extranjeros que quieran iniciar una residencia o
subespecialidad necesitan superar estos exámenes para obtener la
licencia de Medicina.

Estos exámenes o “steps” son tres pruebas complementarias que acre-
ditan que el aspirante no sólo tiene conocimientos suficientes para
practicar la medicina, sino que también tiene aptitudes adecuadas
para hacerse cargo de los pacientes.

Step 16– Evalúa si el aspirante entiende y es capaz de utilizar sus
conocimientos sobre ciencias básicas (anatomía, fisiología, microbio-
logía, ética, bioestadística, biofísica, bioquímica, farmacología, patolo-
gía) para la práctica médica.

Step 2 –  Evalúa si el aspirante es capaz de utilizar sus conocimientos
y aptitudes sobre ciencias clínicas para el cuidado de pacientes, con la
supervisión de adjuntos o residentes mayores. Incluye medicina inter-
na, pediatría, psiquiatría, obstetricia y ginecología, cirugía, medicina de
urgencias, otorrinolaringología, oftalmología, ética y medicina forense.

Este examen consta de dos partes: una de ellas, más teórica, se basa
en un examen tipo respuesta múltiple (Clinical Knowledge o CK)7 y la
otra es práctica, con pacientes simulados (Clinical Skills o CS)8.

Step 3 9,10 —Evalúa si el aspirante tiene suficientes conocimientos
para hacerse cargo de pacientes sin supervisión. El Step 3 se puede
efectuar durante el tiempo de residencia, si bien es un requisito
imprescindible si se quiere conseguir el visado H1B.

Los Steps 1 y 2 CK se pueden cumplimentar desde la mayoría de paí-
ses del mundo y se efectúan mediante ordenador. El Step 2 CS se rea-
liza solamente en 5 centros del territorio federal estadounidense. El
Step 3 es también un test de opción múltiple y se efectúa también a
través de ordenador en cualquier parte de Estados Unidos. 

La mínima nota para pasar los Steps 1, 2 CK y 3 es de 75 puntos. Los
resultados se proporcionan en un número de 3 dígitos y en un núme-
ro de 2 dígitos (derivado del de 3 dígitos). La mayoría de estudiantes
que efectúan estos exámenes por primera vez obtienen un resultado
que oscila entre los 140 y los 260 puntos.

El Step 2 CS evalúa la habilidad del estudiante para recoger notas
sobre los pacientes y su capacidad de comunicarse con los pacientes
simulados. Para estudiantes o médicos de habla no inglesa es, además,
una prueba de idioma. El resultado de este examen es aprobado/sus-
pendido (passed/failed).
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El coste aproximado de los exámenes, en datos de 2010, es de unos
3.500 $: unos 740 $ para cada uno de los Steps 1 y 2 CK, unos 1.300
$ para el Step 2 CS y, cómo mínimo, otros 700 $ para el Step 3 (el
coste depende del Estado en el que se formule el examen).

Con el fin de conseguir una residencia o una subespecialidad, es muy
importante superar los exámenes al primer intento y obtener un buen
resultado en cada uno de ellos.

2. Certificado del “Educational Commision for Foreign Medical
Graduates” (ECFMG)5.
El ECFMG es una asociación que se encarga de evaluar si la formación
académica recibida por el médico en el país de origen es comparable
a la de EEUU, a efectos de convalidar el título de Medicina.

Para obtener el certificado del ECFMG se necesita:

1. Haber aprobado los exámenes USMLE (solamente se precisan los
Steps 1 y 2) y poseer los resultados de los mismos.

2. Toda la información necesaria de la Facultad de Medicina, como
son el diploma y el certificado de notas y si ha habido algún proble-
ma con el alumno durante la carrera. El ECFMG se encarga de verifi-
carlo directamente con la Universidad correspondiente (este proceso
puede llevar mucho tiempo).

Una vez que se haya conseguido el certificado del ECFMG ya se pueden
iniciar las gestiones para solicitar la residencia o la subespecialidad.

Solicitud para residencia  (“ERAS program”)11.
El ERAS (“Electronic Residency Application Service”) es el programa
que se encarga de transmitir cada solicitud a todos aquellos progra-
mas en los que el aspirante desea conseguir una plaza de médico resi-
dente. El aspirante puede inscribirse en el ERAS antes del proceso de
entrevistas pagando una cuota aproximada de 90 $.

Los documentos necesarios para cumplimentar la solicitud son los
siguientes:

1. Impreso oficial (incluye el CV).

2. Fotografía. 

3. Cartas de recomendación (4-5 de los adjuntos con quienes más se
haya trabajado durante la residencia y preferiblemente de la especia-
lidad que se solicite, Pediatría en este caso).

4. Certificado de notas de la Facultad de Medicina.

5. Carta del Decano sobre las aptitudes del estudiante durante su
estancia en la Facultad de Medicina (MSPS o “Medical Student
Performance Evaluation”).

6. Certificados de los exámenes USMLE, junto con los resultados
obtenidos.

7. Certificado del ECFMG.

8. Carta personal firmada por el solicitante, describiéndose a uno
mismo y explicando las razones por las cuales quiere optar a deter-
minada especialidad.

Los documentos del ERAS se transmiten electrónicamente por Internet y
todos ellos deben estar redactados en inglés o traducidos a este idioma.

Una vez que el aspirante ha remitido la documentación, debe iniciar la
búsqueda de los programas que más le interesan. En este proceso
puede servir de mucha ayuda la base de datos de la Asociación Médica
Americana (AMA) FREIDA (“Fellowship and Residency Electronic
Interactive Database Access”)12, en la que constan todos los progra-
mas de residencia y subespecialidad acreditados por la AMA.

El ERAS proporciona una cuenta electrónica mediante la cual el aspi-
rante puede seguir el curso de sus solicitudes. Si algún programa se
muestra interesado en los servicios del solicitante, le mandará un aviso
por el mismo procedimiento para concertar una entrevista.

4. Proceso de entrevistas.
Las entrevistas se conceden siempre con cita previa a través del ERAS
o del Director del Programa (en caso de no utilizar el ERAS).

En la entrevista, cada residencia intenta transmitir al aspirante una idea
general del programa que desarrolla, mostrarle las instalaciones del
hospital y/o los diferentes centros donde se realizan las rotaciones y
darle la oportunidad de conocer a los demás residentes del programa.
A su vez, el solicitante es entrevistado por uno o más adjuntos y tam-
bién, en muchas ocasiones, por el Jefe de Residentes. Todo ello permi-
te a los programas de residencia decidir si el solicitante alcanza el per-
fil de la persona que precisan. Cada entrevista suele prolongarse duran-
te un día entero, desde las 8-9 de la mañana hasta las 3-4 de la tarde.

5. Match (National Resident Matching Program)3.
El NRMP es una organización que se encarga de combinar las prefe-
rencias de los aspirantes a una plaza de residencia con las preferen-
cias establecidas por los programas de cada residencia.

Cada aspirante y cada programa se inscriben en el NRMP pagando una
cuota aproximada de 50 $. Una vez inscrito, cada aspirante comuni-
cará su lista de preferencias a partir de los programas en los que haya
sido entrevistado. Paralelamente, cada programa de residencia realiza-
rá el mismo proceso con sus preferencias.

El “Match Day” es el día señalado en el que las listas de programas y
aspirantes se combinan para adjudicar las plazas. El “Match Day” suele
celebrarse en el mes de Marzo para empezar la residencia en Julio.

Todo el sistema de adjudicación es electrónico.

6. Visados13

El siguiente paso, una vez conseguida la plaza de residente (y se obtie-
ne el contrato de trabajo), es solicitar el visado a la Embajada de los
Estados Unidos en España lo más pronto posible.

Existen dos tipos de visado que un médico graduado en una
Universidad exterior a los EEUU (“International Medical Graduates” o
“IMGs”) puede conseguir: J-1 o H1B.

El visado J-1 permite completar la residencia o subespecialidad y resi-
dir en EEUU un máximo de siete años. Una vez transcurridos los siete
años, el titular del visado debe volver a su país por un período mínimo
de dos años. Para esta modalidad de visado el ECFMG expide el certi-
ficado DS2019, que demuestra que el solicitante ha sido aceptado
como residente en EEUU. La única manera de ahorrarse el regreso al
país de origen los dos años citados consiste en trabajar durante tres
años más en un centro donde haya necesidad de médicos (“waiver
jobs”), pero existen pocas de estas plazas y están muy solicitadas.

El visado H1B permite a los especialistas en determinada materia
(ciencias sociales, médicos, teólogos, abogados, etc.) trabajar en EEUU.
La administración norteamericana concede un número prefijado de
visados de este tipo al año y, por este motivo, es un documento más
difícil de conseguir, pues requiere más tiempo y también resulta más
caro. A los médicos se les exige el Step 3 para conseguir esta modali-
dad de visado. El H1B permite al médico no tener que volver a su país
de origen durante dos años después de haber terminado la residencia
y/o subespecialidad.

Los documentos necesarios para conseguir los visados se pueden
encontrar en la pagina web de la embajada: www.embusa.es y para la
concesión de visado es necesario asistir a una entrevista en la emba-
jada de EEUU en Madrid.

7. Coste aproximado de la solicitud
USMLE Step I- 740$

USMLE Step II CK- 740$/ CS 1300 $ (+ gastos de viaje)

USMLE Step III- 700$ (+ gastos de viaje)
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ERAS (65$ de cuota inicial y el resto depende del numero de programas
a los que se quiera enviar la solicitud. En total mas o menos unos 300$)

NRMP (50$ de cuota inicial para los 20 primeros programas que se
quieren introducir en la lista. Si se quieren introducir mas programas
en la lista son 30$ extra por programa)

Entrevistas- gastos de viaje, depende del número de entrevistas que se
desee realizar y el lugar.

TOTAL- USMLE Steps (3500 $) + ERAS (300$) + NRMP (65$) + gastos de
viaje + gastos de entrevista = aproximadamente un mínimo de 6000$ 

RESIDENCIA DE PEDIATRIA
La residencia de Pediatría en EEUU tiene una duración de tres años y
su objetivo es proporcionar a los residentes una base suficiente para
ser competentes en Pediatría general.  Si el residente quiere subespe-
cializarse, entonces deberá optar a la Subespecialidad o “Fellowship”
una vez terminada la residencia que, en el caso de Pediatría, en la
mayoría de los casos tiene una duración de otros tres años.  

El sistema hospitalario de Estados Unidos es algo diferente al de
España. En EEUU, los pacientes de Pediatría no están en una planta
dividida por especialidades (excepto Neonatología y Cuidados
Intensivos). En centros grandes están separados por edades, general-
mente de 0 a 12 años (Pediatría) y de 13 a 21 años (Medicina de la
Adolescencia). Normalmente, en el ámbito de la atención primaria el
pediatra general es quien se ocupa de atender a todos los grupos de
edad (0-21 años), excepto en aquellos centros  que disponen de un
especialista en Medicina de la Adolescencia. De esta forma, en el
ámbito hospitalario existen pediatras generales que se encargan del
cuidado de todos los pacientes (“Hospitalists”) y  especialistas que
atienden al paciente únicamente a petición del médico “Hospitalist”. 

La “Accreditation Council for Graduate Medical Education”14 es una
organización que se encarga, entre otras cosas, de controlar la estruc-
tura, el contenido y los objetivos de cada programa de residencia y de
subespecialidad, y procurar que todos ellos cumplan unos estándares
semejantes y vayan evolucionando de acuerdo con las diferentes nece-
sidades de los pacientes y los cambios del sistema nacional de salud.
Cada programa es analizado cada cinco años por esta organización y,
si no cumple con los requisitos mínimos, puede ser clausurado. De esta
manera se certifica que los programas tengan la calidad suficiente
para asegurar la formación de los médicos residentes.

Todos los centros de formación de residentes de Pediatría deben tener unas
rotaciones determinadas, pero la estructura de las rotaciones y el hecho de
realizarlas en primero, segundo o tercer año depende de cada programa. 

En general, cada residente de pediatría debe finalizar14:

1. Atención primaria: 6-7 meses durante los 3 años de residencia. El tiem-
po total dedicado a clínica debe comprender el 50% de la residencia, pero
eso incluye todas las clínicas (atención primaria y subespecialidades)

2. Clínica de continuidad: medio día a la semana durante los 3 años
de residencia.

3. Planta de pediatría: mínimo de 5 meses durante los 3 años de
residencia.

4. Urgencias de pediatría: mínimo de 4 meses durante los 3 años de
residencia.

5. Neonatos (excluyendo Cuidados Intensivos): mínimo de 1 mes
durante los 3 años de residencia.

6. Cuidados Intensivos de Neonatología: mínimo de 3-4 meses
durante los 3 años de residencia.

7. Cuidados Intensivos de Pediatría: mínimo de 2 meses durante los
3 años de residencia.

8. Medicina de Adolescentes: mínimo de un mes durante los 3 años
de residencia.

9. Pediatría del neurodesarrollo: mínimo de un mes durante los 3
años de residencia.

10. Subespecialidades: mínimo de 7 meses, incluyendo cuatro meses
en alguna de las siguientes subespecialidades: Inmunología/Alergia,
Cardiología, Endocrinología, Genética clínica, Gastroenterología,
Hematología/Oncología, Enfermedades Infecciosas, Nefrología,
Neurología, Neumología, Reumatología. Los tres meses restantes, el
residente puede elegir de entre las siguientes subespecialidades:
Anestesiología pediátrica, Psiquiatría pediátrica, Dermatología pediá-
trica, Oftalmología pediátrica, Traumatología pediátrica y del depor-
te, Otorrinolaringología pediátrica, Radiología pediátrica, Cirugía
pediátrica, Pediatría de rehabilitación.

11. Rotaciones optativas: una o más durante los 3 años de residencia.

En la mayoría de las rotaciones se efectúa una guardia cada cuatro
días, de manera que se realizan unas 7-8 guardias al mes. En la mayor
parte de los Estados de la Federación, las guardias se prolongan duran-
te 24h a 30h. Usualmente, durante las guardias de planta se carece de
adjuntos que residan en el hospital por la noche: se contacta electró-
nicamente con ellos si hay nuevas admisiones o si hay dudas respecto
a la evolución de los pacientes. Dependiendo de los centros, las unida-
des de cuidados intensivos (“NICU” y “PICU”) tienden a contar cada vez
más con adjuntos que se queden de guardia por la noche; y los cen-
tros universitarios en horario nocturno también disponen de pediatras
que cursan la subespecialidad o “Fellows”.

Durante el transcurso de la residencia, cada médico va acumulando
más y más responsabilidades respecto al cuidado de los pacientes, a la
organización de los residentes en la planta o unidad y a la enseñanza
de los residentes de cursos inferiores. Asimismo, año tras año aumen-
ta el número de pacientes a cargo de cada residente.

Los proyectos de investigación también son importantes en la mayoría
de los centros, y son un requerimiento imprescindible en algunos de
ellos para superar la residencia. Los programas siempre alientan a sus
residentes a participar en proyectos de investigación y presentar sus
resultados en diversas conferencias y revistas, tanto a nivel nacional
como estatal, y también en conferencias dirigidas solamente a resi-
dentes. Este es un aspecto primordial en el caso que se quiera cursar
una subespecialidad, puesto que la mitad del tiempo de ésta está dedi-
cado a la investigación.

Al final de su residencia, los nuevos pediatras pueden realizar un exa-
men general de Pediatría a nivel nacional (Pediatric Board Exam)15.
Aunque este examen es voluntario, la mayoría de ellos lo llevan a cabo
porque les confiere mayor prestigio y porque es un requerimiento
esencial en muchos puestos de trabajo. Una vez que el pediatra ha
obtenido la certificación inicial, realiza una prueba  de mantenimien-
to del título cada 7 años.

Los programas de residencia se comparan entre ellos, a menudo,
teniendo en cuenta el porcentaje de residentes que superan este exa-
men al primer intento.

Cada año se elije a uno de los residentes para ser Jefe de Residentes
(“Chief Resident”), que en la mayoría de programas de Pediatría es un
cuarto año. Este año se basa en la supervisión de todos los residentes,
ejecución de horarios y otros trabajos administrativos, y enseñanza de
los residentes, así como también supervisión de los pacientes de plan-
ta y cuidados intensivos. Esta posición consta de prestigio en los pro-
gramas de residencia y ayuda durante la solicitud de la subespeciali-
dad y futura carrera médica.

FELLOWSHIP O SUBESPECIALIDAD
La subespecialidad o Fellowship empieza una vez que se ha superado
la residencia. Generalmente, en Pediatría, es en los hospitales univer-
sitarios donde se realizan los “Fellowships”. La mayoría de ellos tiene
una duración de 3 años y se divide, aproximadamente, en 16 meses de
medicina clínica y 16 meses de investigación. 

121



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

Aunque es posible realizar la subespecialidad sin haber efectuado la
residencia en EEUU, muchos programas lo requieren así, ya que sin la
residencia de Pediatría, una vez que termina su formación, el “Fellow”
no puede trabajar como pediatra subespecialista en EEUU ni realizar
los “Boards” de subespecialidad. 

El proceso para realizar la subespecialidad es similar al de la residen-
cia, aunque depende de la especialidad que solicite el aspirante.
Algunas de ellas tienen “Match”, como la residencia, y otras no. En
algunas pocas subespecialidades se puede efectuar todo el proceso de
solicitud mediante el ERAS, pero en la mayoría de ellas todavía no está
implantado este sistema.

La época del año precisa para solicitar el fellowship depende de la
subespecialidad que se quiera conseguir. En PICU, Reumatología y
Urgencias el proceso se inicia el año previo al de empezar la residen-
cia, y el “Match” se realiza en Diciembre. En los demás Fellowships
(Enfermedades Infecciosas, Hematología-Oncología, Neonatología,
Medicina de la Adolescencia, Nefrología, Neumología, Cardiología,
Gastroenterología, Endocrinología, etc.) el proceso de entrevistas
comienza un año y medio o dos antes de iniciar el Fellowship y se
escogen los candidatos entre Enero y Junio del año previo, aproxima-
damente16. De esa manera, normalmente los residentes que optan a
alguna de estas últimas subespecialidades remiten las solicitudes y
efectúan las entrevistas en el segundo año; y para UCI, Reumatología
o Urgencias lo hacen en el tercer año de residencia16.

En general, las subespecialidades más demandadas son Cardiología,
Gastroenterología y Hematología – Oncología.

Aunque en la elección de candidatos inciden muchos factores, quizá
los más importantes sean la investigación que ha realizado previamen-
te y las publicaciones que exhiba cada residente. Durante el Fellowship
se da mucha importancia a la investigación y es ahí donde cada Fellow
empieza su carrera de investigación y establece la línea que va a seguir
durante toda su carrera.

CONCLUSIÓN
El proceso administrativo para realizar la residencia en Estados Unidos
es difícil y requiere tiempo y mucha dedicación, pero es posible reali-
zarla y, desde mi punto de vista, la experiencia acumulada en todos los
sentidos compensa ampliamente el esfuerzo realizado.

Inicialmente, mi idea era terminar la formación profesional en EEUU y
realizar la subespecialidad en un lugar académicamente reconocido,
con el fin de tener más oportunidades profesionales para dedicarme a
la investigación. A medida que pasaron los meses me di cuenta de que
la experiencia vivida en el extranjero no solamente es enriquecedora
desde el punto de vista académico y profesional, sino que la relación
personal y la diversidad cultural que existen tanto entre los pacientes
que se trata como entre los compañeros de trabajo con los cuales se
colabora, tienen un valor incluso superior al conocimiento académico. 

Mi consejo para aquellos médicos que deseen realizar la residencia o
subespecialidad en EEUU es que empiecen la aplicación con tiempo
suficiente y que, una vez obtenida, se la tomen con una mentalidad
muy abierta y positiva, no sólo porque este proceso prácticamente
equivale a iniciar los estudios desde cero sino porque también existe
una  barrera lingüística que hay que cruzar y un ambiente social muy
diferente y enriquecedor al cual enfrentarse. 
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MODELO DE FORMACIÓN PEDIÁTRICA EN EL REINO UNIDO

Nº Programa: 332
Autora: María Legarda
Departamento de Pediatría. Hospital de Cruces, Bilbao

1. CARACTERÍSTICAS
- Estandarizado a nivel del Reino Unido.

- Muy bien definido y en constante re-evaluación (Audit, Clinical
Governance, MRCPCH)

- Reconocimiento de subespecialidades pediátricas.

2. ESTRUCTURA
- Carrera universitaria.

- Foundation Training.

- ST 1-3: Pediatría General.

- ST 4-7 (8): Subespecialización.

3. OBJETIVOS DE LA FORMACIÓN EN PEDIATRÍA GENERAL (ST 1-3)
- Adquisición de conocimientos básicos.

- Aprendizaje de técnicas de exploración física y valoración clínica.

- Aprendizaje de técnicas básicas y soporte vital básico.

- Realización de tareas (incluyendo tareas relacionadas con la docen-
cia) y planificación de las mismas.

-  Familiarización con temas de gestión.

- Familiarización con proyectos de auditoría.

- Lectura crítica de artículos y búsquedas bibliográficas.

- Trabajo en unidades multidisciplinares.

4. NIVEL 1 (ROTATORIO POR SUBESPECIALIDADES)
1. Pediatría del Comportamiento.

2. Cardiología.

3. Neonatología.

4. Neurología.

5. Hemato-Oncología.

6. Gastroenterología y Nutrición.

7. Pediatría Social y Protección del Menor.
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8. Sanidad pública pediátrica.

9. Dermatología.

10. Endocrinología.

11. Genética y Dismorfología.

12. Infectología, Inmunología y Alergología.

13. Metabolismo.

14. Medicina músculo-esquelética.

15. Nefro-Urología.

16. Oftalmología.

17. Cuidados paliativos.

18. Respiratorio y ORL.

5. NIVEL 1 (PROCEDIMIENTOS)
Al finalizar la primera fase de la formación pediátrica, deben saber
realizar una serie de procedimientos.

Independientemente:

- Obtener sangre de vías centrales.

-  ECG.

- Punción lumbar.

- Canalización de vasos umbilicales y obtención de sangre de ellos.

- Punción suprapúbica.

- Sondaje uretral.

- Canalización venosa y obtención de muestras capilares.

- Ventilación con bolsa y mascarilla.

- Compresión torácica externa.

- Intubación endotraqueal de RN a término.

Con supervisión:

- Canalización arterial.

- Inyecciones subcutáneas, intramusculares, intravenosas.

- Inserción de agujas intraóseas.

- Toracocentesis.

- Administración de surfactante.

- Inserción de catéteres epicutáneos.

- Intubación de RN pretérmino y niños mayores.

6. PASO AL NIVEL 2 (SUBESPECIALIDADES)
Las competencias adquiridas durante el Nivel 1 de formación constitu-
yen la base para la progresión hacia el nivel 2 y 3 de formación (ST 4–8).

La adquisición de competencias se evaluará mediante la realización exá-
menes teórico-prácticos y mediante evaluaciones basadas en el trabajo.

7. OBJETIVOS DE LA FORMACIÓN EN SUBESPECIALIDADES
PEDIÁTRICAS (ST 4-7(8)) 
- Aplica conocimientos básicos para proporcionar una asistencia
médica apropiada.

- Analiza los hallazgos clínicos para desarrollar diagnósticos diferen-
ciales y planes de manejo apropiados.

- Destreza en todos los procedimientos técnicos básicos, algunos pro-
cedimientos complejos y soporte vital avanzado.

- Planifica y prioriza tareas, incluyendo la docencia  propia y para otros
profesionales.

- Desarrollo de capacidades de gestión, es capaz de responsabilizarse
de un proyecto definido. Contribuye a comités.

- Diseña proyectos de auditoría. Capaz de escribir guías clínicas apro-
piadas

- Revisa la literatura con actitud crítica y aplicarlo a la práctica clínica.

- Capaz de liderar y aceptar el liderazgo de otros miembros del equi-
po multidisciplinar.

8. NIVEL 2 (ROTATORIO POR SUBESPECIALIDADES)
Son las mismas que en el nivel 1, pero con mayor profundización.

9. NIVEL 2 (PROCEDIMIENTOS)
Independientemente:

- Pruebas de función pulmonar básica.

- Canalización arterial.

- Inyecciones sbc, im, iv.

- Inserción de agujas intraóseas.

- Toracocentesis.

- Administración de surfactante.

- Inserción de catéteres epicutáneos.

- Intubación de la mayoría de RN y niños mayores.

Con supervisión:

- Intubación de RN extremadamente inmaduros o con malformaciones
congénitas craneofaciales.

- Drenaje de neumotórax.

- Toracocentesis neonatal.

- Ecografía craneal.

- Drenaje ventricular.

- Paracentesis.

- Exanguinotransfusión.

10. SUBESPECIALIDADES PEDIÁTRICAS

Se reconocen 15 subespecialidades pediátricas:

1. Urgencias.

2. Neonatología.

3. Neurología.

4. Oncología.

5. Gastroenterología, Hepatología y Nutrición.

6. Cuidados Intensivos.

7. Endocrinología.

8. Pediatría General.

9. Infecciosas, Inmunología y Alergias.
10. Metabolismo.

11. Nefrología.

12. Reumatología.

13. Neumología.

14. Salud Mental.

15. Cuidados Paliativos.
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11. MÉTODOS DE EVALUACIÓN
- CbD: Case-based Discussion

- DOPS: Directly Observed Practical Procedures 

- MRCPCH Parte 1A y 1B: parte 1A básica y parte 1B problemas pediá-
tricos más complejos. Preguntas tipo test.

- MRCPCH Parte 2 Escrito: Examen tipo test y con material fotográfi-
co, interpretación de datos y casos clínicos.

- MRCPCH Part 2a Práctico: 10 secciones. 2 anamnesis, 2 comunicación,
5 examen clínico y 1 vídeo que representa una situación clínica aguda.

- NLS: Neonatal Life Support – curso con examen final.

- APLS: Acute Paediatric Life Support - curso con examen final.

- PCAT: Patient Consultation Assessment Tool – evalúa mediante
observación directa.

- SAIL: Sheffield Instrument for Letters – redacción de informes.

- SHEFFPAT: Sheffield Parent Assessment Tool –feedback de los padres
a los médicos.

- SPRAT: The Sheffield Peer Assessment Tool –feedback de los compañeros.

- Supervisores Educativos: responsables de la supervisión y del progre-
so educativo de un determinado pediatra en formación.

- Supervisores Clínicos: responsables de la supervisión del trabajo clí-
nico de pediatras en formación. 

12. FUENTES
Royal College of Paediatrics and Child Health: www.rcpch.ac.uk

Medical Specialty Training (MMC): www.mmc.nhs.uk

General medical Council (GMC): www.gmc-uk.org 

Postgraduate Medical Education and Training: www.pmetb.org.uk

MODELO FORMATIVO DE LA RESIDENCIA DE PEDIATRÍA 
EN ESPAÑA

Nº Programa: 333
Autor: Francisco Álvarez Caro
Hospital Universitario Central de Asturias 

El sistema de formación de un médico tiene por objeto facilitar la
adquisición de una serie de conocimientos, habilidades y actitudes que
le capaciten para prestar con eficacia la asistencia a pacientes de su
especialidad, tanto dentro del medio hospitalario como fuera de él,
para realizar funciones de prevención y de educación sanitaria y para
asumir su formación continuada. 

En el sistema formativo español se resalta que la formación teórica se
basará en el autoestudio tutorizado, mediante el cual el médico en for-
mación alcanzará el nivel de conocimientos necesarios para la toma de
decisiones (1).

El marco legal de la formación médica especializada en España está
regulada por el Real Decreto 127/84 en el que se destaca la necesidad
de un programa adecuado para cada especialidad y los requisitos que
han de cumplir los Centros y Unidades docentes para acceder a la
acreditación oportuna. Posteriormente por la Orden Ministerial  del
Ministerio de la Presidencia de 1995, se modificaron las Comisiones de
Docencia y los sistemas de evaluación. A su vez en cada centro, y para
cada especialidad, se designan uno o más tutores. El tutor sería el
encargado de de proponer planes individuales de formación, supervi-
saría la realización de dichos programas y realizaría la evaluación con-
tinuada de los residentes.

Los requisitos mínimos que recoge la normativa española en el Real
Decreto 1691/1989, en conjunto con las diversas Directivas de la

Unión Europea, dirigidos a la validación de los estudios de postgrado
en todos los estados miembros, fijan la duración mínima en lo que a la
Pediatría se refiere en cuatro años, que es exactamente el tiempo de
duración en nuestro país.

En lo que al programa formativo de Pediatría se refiere sus contenidos
vienen detallados en la Guía de formación de Médicos especialistas del
Ministerio de Educación y Cultura y Ministerio de Sanidad y Consumo
de 1996 (2). El contenido comprende dos grandes áreas de desarrollo
simultáneo, área clínica y área de salud infantil, y se pueden resumir
en los descritos en las tablas I y II.  

El objetivo general del  programa de formación de especialistas en
Pediatría es la adquisición de conocimientos, habilidades prácticas y
actitudes necesarias para:

Capacitar a los pediatras a nivel general y de sus áreas específicas
para atender a los problemas clínicos.

Preparar pediatras para promocionar la salud de la población infantil.

Capacitar pediatras para trabajar como integrantes, y si es preciso
como coordinadores de equipos multidisciplinarios de salud.

Para el desarrollo del programa de formación de especialistas en
Pediatría, la unidad docente establecerá un programa de actividades
docentes tal como se recoge en la Tabla III. Sin embargo, la aplica-
ción de dicho programa varía en función del hospital en que se reali-
ce. No obstante,  en todos ellos está previsto que el MIR reciba for-
mación teórica y práctica, desarrollando su formación a tiempo com-
pleto, participando, como médico candidato a especialista, en la
totalidad de las actividades médicas de los servicios, incluidas las
guardias (que se consideran docentes y son obligatorias en el progra-
ma de formación, con un máximo de ocho y un mínimo de cuatro) y
en las responsabilidades de los servicios de que se trate. Dedicará a
esta formación práctica y teórica toda su actividad profesional
durante toda la semana de trabajo y durante todo el año, recibiendo
asimismo una retribución adecuada. 
Este sistema estaría basado en una progresiva adquisición de respon-
sabilidades de forma tutorizada hasta la práctica independencia asis-
tencial al finalizar el periodo formativo.

Por tanto, la formación hospitalaria quedaba bien regulada y docu-
mentada, no siendo así la formación en Centros de Atención Primaria,
hecho sentido por muchos pediatras como una carencia al finalizar su
periodo formativo. Parece entonces necesaria una rotación específica
por dicho ámbito, dado que además Atención Primaria es sin duda la
principal salida laboral de los pediatras en formación. Hecho bien
documentado dado que el 80% de los pediatras trabajan en un Centro
de Salud (3). 

Por otro lado es dicha área en la que el pediatra podría en muchas oca-
siones realizar su labor asistencial de forma global, entendiendo ésta
como el tratamiento tanto del niño enfermo como del niño sano. Es
fácilmente entendible que el niño y adolescente sano, parte funda-
mental de la pediatría, están fuera del ámbito hospitalario en la mayo-
ría de los casos, por lo que prescindir de esta realidad en la formación
de los MIR representaría un claro déficit en su aprendizaje. De hecho
parece más probable que a la finalización del periodo formativo el
pediatra generalista se sienta más cómodo tratando una sepsis menin-
gocócica o una tuberculosis que haciendo las recomendaciones de la
alimentación del niño sano, por mucho que en su práctica ulterior vaya
a ser mucho más prevalente ésta última tarea. 

Esta necesidad y al mismo tiempo obviedad, ha quedado recientemente
legislada en el Real Decreto del 28 de Enero de 2008 que regula la rota-
ción obligatoria de los MIR de pediatría en los centros de salud, rotación
que previamente era frecuente pero siempre de carácter voluntario, sin
evaluación de sus actividades ni reconocimiento de sus logros.

Existen dos aspectos candentes y de creciente interés en la Pediatría actual:
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- el primero de ellos sería el eterno debate de las subespecialidades
pediátricas. 

- el segundo y más reciente, es el intento de introducción del nuevo
plan  formativo de las diversas especialidades en Ciencias de la Salud
elaborado por el Grupo de Troncalidad de las CCAA (GT), mediante el
cual la Pediatría pudiera perder su troncalidad como tal, quedando
limitado su periodo formativo específico a dos años.

En relación con el primero de los aspectos,  una especialidad se define
como un área de conocimiento, con su contenido teórico y práctico,
desgajada históricamente de un tronco común; en dicha área se inclu-
yen conocimientos, habilidades y actitudes, que progresivamente se
han considerado como especiales. 

En el caso de la Pediatría, el proceso que tiende a la especialización está
dando lugar al progresivo desarrollo de áreas de capacitación específi-
ca o subespecialidades que aunque no legisladas actualmente están
presentes en la práctica cotidiana y son conocidos por todos nosotros.
Aunque su existencia y convivencia con la pediatría generalista genera
inquietudes en algunos colectivos (4), la tendencia a la subespecializa-
ción pediátrica es una necesidad real, si bien debe ser atemperada den-
tro de una fase de formación troncal o base común de conocimientos,
habilidades y actitudes que permitan en primera instancia una  aproxi-
mación lo más completa posible a la patología del enfermo.

Llegar al equilibrio y a la convivencia perfecta entre la pediatría gene-
ralista y especializada, es decir entre la pediatría general y las subes-
pecialidades pediátricas, es un aspecto complejo pero necesario, dada
la imposibilidad de abarcar todos los extensos conocimientos relacio-
nados con la pediatría.  

Las subespecialidades quedaron definidas por el Consejo Nacional de
Especialidades Médicas a partir de 1995, como aquellas que engloban
el conjunto de conocimientos, habilidades y actitudes añadidos en pro-
fundidad y/o extensión, a los recibidos en el periodo de formación como
especialista  y desarrollados sobre una parte de contenidos de una o
más especialidades, en que ya exista interés asistencial y científico sufi-
ciente y una dedicación significativa de un grupo de especialistas. 

La formación pediátrica subespecializada hasta la fecha se ha venido
adquiriendo a través de diferentes formas que en líneas generales
incluyen las siguientes: 

1. Mediante la auto-formación personal e individual, que lógicamen-
te depende del interés y dedicación de cada profesional.

2. Mediante la derivación desde pediatra generalista a la dedicación
exclusiva o preferente al área concreta de subespecialización duran-
te el último año de la formación MIR.

3. Mediante la dedicación exclusiva o preferente a un área concreta en
el ejercicio de la asistencia diaria, en el periodo posterior a la formación.

4. Mediante la estancia durante un periodo variable en un hospital
con notorio prestigio y experiencia en una determinada materia.

Mediante la realización de cursos o masters de postgrado específicos
de una determinada área.

Aunque la capacitación específica en áreas de subespecialización pediá-
trica tras la formación troncal de la especialidad es recogida en la Ley de
Ordenación de las Profesiones Sanitarias (LOPS, Ley 44/2003 de 21 Nov,
BOE nº 280 de 22  de Noviembre) (5), en el momento actual no existe en
nuestro país un reconocimiento “oficial” de dichas subespecialidades. Es
decir, ninguna de las fórmulas de capacitación en las áreas de subespe-
cialización pediátrica cuenta con un reconocimiento específico, regula-
ción y mucho menos oficialización por parte de las autoridades sanitarias. 

Es mas, el hecho de dejar la capacitación en estas áreas específicas en
manos de la voluntad personal de autoformación,  no parece realista
ni congruente, como tampoco lo es el hecho de que no existan oficial-
mente unidades docentes acreditadas para dicho menester ni un pro-
grama formativo común, teórico y práctico, con evaluación final para

los aspirantes. Todo ello representa sin duda un freno discriminatorio
tanto para la medicina a la que tiene derecho el niño y el adolescen-
te, como para la investigación y el progreso asistencial.

Algunas opiniones autorizadas (6) consideran que la subespecializa-
ción debería realizarse irremediablemente tras el periodo formativo
común de la especialidad de pediatría, señalando que la subespeciali-
zación precoz es ineficaz debido a la tendencia  a limitar la correcta
percepción de las realidades de la salud infantil, que debe ser obteni-
da antes de adentrarse  en un aprendizaje más profundo y más estre-
chamente centrado. 

Si fuera de otro modo se podría caer en el error de formar pediatras
que sólo sepan hacer lo correspondiente a una subespecialidad y no
estén en condiciones de participar en el que hacer cotidiano de un
hospital pediátrico.

Por tanto, las subespecialidades pediátricas son necesarias e indispen-
sables para el crecimiento global de la pediatría y la atención especia-
lizada al niño enfermo, pero sería un error imperdonable que con su
creación se pudiese llegar a desmembrar y romper el sentido más pro-
fundo de la pediatría que sería la visión troncal y global del periodo de
la niñez y de la adolescencia y de sus formas de enfermar.

El pediatra subespecialista en un área determinada debería ser por
tanto un auténtico pediatra con los adecuados conocimientos teóricos
y prácticos y las suficientes habilidades que le hagan ser un experto en
una determinada área (7).

En conclusión la Pediatría ha de ser la medicina del niño y no de sus apa-
ratos y sistemas en particular, tanto en docencia, práctica y formación,
puesto que es en sí una gran especialidad. Las subespecialidades pediátri-
cas, tan necesarias para el avance en el cuidado y manejo del niño enfer-
mo, deben ser complementarias a su tronco común que es la pediatría. Por
tanto la formación como pediatra y como subespecialista deben plantear-
se como fenómenos sucesivos y no como fenómenos simultáneos.

Respecto al segundo de los aspectos comentados, es decir, al debate
recientemente abierto sobre la troncalidad de las diversas especialida-
des en ciencias de la salud,  el aspecto más reciente y sin duda de vital
importancia, es el que se desprende del documento de trabajo elabo-
rado por el Grupo de Troncalidad de la Comisión de Recursos Humanos
de Sistema Nacional de Salud (8) En dicho informe se estableció ini-
cialmente con ciertas dudas que la Pediatría debiera agruparse dentro
del Tronco Médico, perdiendo el carácter troncal específico que ha
tenido hasta la fecha.

Según se indica en el informe del Grupo de Troncalidad, aunque la for-
mación sanitaria especializada en general y pediátrica en particular, ha
dado a lo largo de sus más de 30 años de vigencia suficientes pruebas
de eficacia en cuanto a la calidad de los especialistas formados, los
avances científicos y tecnológicos, los cambios demográficos y socia-
les, la definición del Espacio Europeo de Educación Posterior y su
impacto sobre los estudios de grado, motivan la incorporación de cam-
bios en el sistema de formación sanitaria especializada.

Dichos cambios se han de enmarcar en la reforma del sistema de la
formación sanitaria especializada, regulado en el artículo 19.2 la Ley
44/2003, de 21 de Noviembre, de ordenación de las profesiones sani-
tarias, que prevé la posibilidad de agrupar las especialidades en cien-
cias de la salud con criterios de troncalidad, con una formación común
mínima de dos años de duración.  Dicha troncalidad tiene como obje-
tivo potenciar los contenidos formativos comunes para futuros espe-
cialistas en Ciencias de la Salud tratando de lograr un abordaje más
integral de los problemas, una mayor participación e implicación de los
profesionales en equipos multidisciplinares y en definitiva  mejorar la
eficiencia en los programas formativos.

Al conjunto de especialidades en Ciencias de la Salud con un núcleo
de competencias clínicas comunes se le denomina tronco, siendo la
formación troncal el periodo formativo en el que se adquieren estas
competencias, y cuyo acceso se realizaría a través de una convocato-
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ria anual de carácter nacional, teniendo lugar la elección de especia-
lidad al finalizar el periodo de formación troncal.

Así, el Grupo de Trabajo plantea el desarrollo de cuatro troncos, tres de
ellos para las Especialidades Médicas y uno para las Especialidades
Multidisciplinares, según la clasificación recogida en el Real Decreto
183/2008:

- Médico

- Quirúrgico

- Laboratorio y de Diagnóstico Clínico (Multidisciplinar)

- Imagen Clínica

Inicialmente se había considerado, aunque con dudas que Pediatría
pasase a formar parte del Tronco Médico, perdiendo así su carácter
troncal específico que ha mantenido hasta ahora, incorporándose dos
años de formación común de especialidades médicas y quedando limi-
tado su periodo formativo específico a dos años.

Aunque el planteamiento inicial del Grupo de Trabajo se basó en la
agrupación de todas las especialidades en alguno de los cuatro tron-
cos, tras un largo proceso de análisis, reflexión y consulta, basándose
en las competencias troncales definidas, el Grupo de Trabajo propone
la consideración de las siguientes especialidades como no troncales:

- Anatomía Patológica

- Oftalmología

- Pediatría y sus Áreas Específicas

- Psiquiatría, que podría formar un tronco común al crearse la espe-
cialidad de Psiquiatría Infantil y Juvenil.

Evidentemente el planteamiento inicial propuesto por el Grupo de Trabajo
parecía a todas luces inapropiado para lo que a la Pediatría se refiere. 

La Pediatría se define como “la medicina integral del periodo evolutivo
de la existencia humana desde la concepción hasta el final de la ado-
lescencia, época cuya singularidad reside en el fenómeno de crecimien-
to, maduración y desarrollo biológico, fisiológico y social que en cada
momento se liga a la íntima interdependencia entre el patrimonio here-
dado y el medio ambiente en el que el niño se desenvuelve”.

De la definición se desprende que la Pediatría ya es por si misma un tron-
co común, por lo que a efectos formativos debe ser considerada como un
área con su contenido teórico y práctico, área en la que se incluyen
conocimientos, habilidades y actitudes, que progresivamente se han con-
siderado especiales. Y es que particularidad propia de la Pediatría que la
diferencia del resto de especialidades médicas es que la propia persona-
lidad de la misma reside en los propios atributos biológicos de una época
de la existencia humana, que va desde el nacimiento hasta la adolescen-
cia, y durante el cual tiene lugar los fenómenos del crecimiento y madu-
ración evolutiva, en íntima relación con los del medio habitual del niño:
familiar, escolar y socioambiental de los que es inseparable.

Por tanto la Pediatría no es una especialidad que se refiera al estudio
de las enfermedades de un sistema orgánico o de una sola enferme-
dad, si no que estudia al niño en su totalidad. Su origen partió de la
necesidad, al mismo tiempo científica y práctica, de conocer la medi-
cina de un ser, cuyas características y reacciones en todos los aspec-
tos son muy distintos a las del adulto.

Otro hecho diferencial de importante magnitud,  es el hecho de que la
Pediatría es una especialidad “vertical”, total y completa de la edad
evolutiva de la vida, de un ser en permanente cambio (crecimiento,
desarrollo, maduración) en interdependencia con el medio donde se
desarrolla (familiar, escolar y social). Tiene muy significativas pecu-
liaridades: biológicas, médicas y sociales que la diferencian de las
especialidades médicas “transversales”. Son precisamente estas pecu-
liaridades las que obligan a una formación diferenciada y específica
para la que no se aporta contribución positiva compartiendo ese perio-
do formativo con las especialidades médicas del adulto.

Es decir, la diferencia fundamental de la Pediatría con el resto de las
especialidades médicas es el sujeto de estudio, y no, o no tanto, la de
las enfermedades que puedan afectarle. Es decir, la pediatría es una
medicina cuyas peculiaridades van ligadas a las propias del sujeto de
su atención, que por sus características requiere de procedimientos
asistenciales especiales. Es una medicina total y completa desde la
concepción hasta el final del periodo de crecimiento y desarrollo.

Por estos motivos compartimos totalmente la posición adoptada por la
Asociación Española de Pediatría en esta materia (9) y que postula que
no procede incluir a la Pediatría y sus Áreas Específicas en un tronco
médico común junto con más de veinte especialidades médicas, ya que
ello acarrearía graves consecuencias fácilmente previsibles, no sólo
para los niños y adolescentes españoles sino también para los pedia-
tras y la sociedad en general. Por el contrario, defendemos que se
debe considerar a la Pediatría y sus Áreas Específicas como una espe-
cialidad TRONCAL por sí misma.

Defendemos el programa de formación MIR actualmente vigente en
nuestro país, en el que las dos grandes áreas de la Pediatría, el Área
Clínica y el Área de Salud Infantil se desarrollan, aunque con indesea-
bles ajustes a la baja, dentro de un programa formativo de cuatro años
de duración. Cualquier reducción del tiempo de especialización abocaría
a una pérdida de la calidad formativa de los especialistas españoles y la
subsiguiente pérdida de calidad asistencial de los niños y adolescentes.

Aún así podría parecer que la rectificación del Grupo de Trabajo fuese
completa y totalmente acertada. En mi opinión, para alcanzar esa con-
sideración queda todavía mucho camino que recorrer, puesto que tal y
como dice el texto en cuestión “en todo caso, se considera pertinente
que en el caso de aceptarse estas especialidades (donde se encuentra
Pediatría) como no troncales, los especialistas en formación realicen
estancias formativas o rotaciones en especialidades afines durante al
menos once meses a lo largo de su periodo formativo”. Este hecho
según se interprete puede ser beneficioso en algunos aspectos y per-
judicial en otros; así parecería útil para el especialista en formación
dedicar 11 meses de los cuatro de formación MIR a rotar por las sec-
ciones de otras especialidades que estuviesen relacionadas con
Pediatría como pudieran ser Dermatología pediátrica, Traumatología
pediátrica, ORL infantil o Cirugía infantil entre otras, sin embargo en
mi opinión no lo sería tanto emplear dicho periodo de tiempo en áreas
de la medicina del adulto que poco tuviesen que ver con la patología
de la infancia y niñez, resultando así en un periodo formativo real para
el especialista en Pediatría de 3 años y 1 mes.

Por lo tanto como corolario a lo anteriormente expuesto parece que
todavía queda un largo camino por recorrer, y algunas cuestiones por
esclarecer en relación a como se plantea la formación de los futuros
especialistas en Pediatría.

Es más parecería este un buen momento para aprovechar la coyuntura
y regular y formalizar las subespecialidades pediátricas, previamente
tratadas, dado que como ha quedado establecido la formación troncal
en Pediatría está constituida para la formación de un pediatra general
competente, abierto al desarrollo posterior de las áreas de capacitación
específica, en caso de considerarse oportuno por el implicado.

Parece por tanto que una buena solución que pusiese remedio a los dos
aspectos más controvertidos de la Pediatría actual, la troncalidad y la
subespecialización, podría ser mantener los 4 años mínimos de forma-
ción pediátrica especializada que dotasen al MIR de una serie de cono-
cimientos básicos comunes para todo pediatra generalista e indispen-
sables para el desarrollo de la labor asistencial como pediatra general
fuera cual fuese su destino laboral posterior; con la posibilidad volun-
taria y SIEMPRE POSTERIOR al periodo formativo común, de acceder a
la formación dentro de un área de capacitación específica bien regla-
da y formalizada que le confiriesen los conocimientos y habilidades
propias dentro de una determinada área de la Pediatría, sin perder
NUNCA la visión unitaria y global que la Pediatría tiene del niño como
un ser único y especial.
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Tabla I. Contenidos específicos del área clínica.

Tabla II. Contenidos específicos del área de salud  infantil.

Tabla III. Calendario de Sesiones y Reuniones del Programa Docente de
Pediatría.
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1. Biología y patología prenatal.
2. Biología y patología neonatal.
3. Crecimiento, maduración y desarrollo del niño.
4. Características fisiológicas y patológicas de la alimentación, nutrición y
metabolismo.
5. Fisiología y patología del aparato digestivo y del abdomen.
6. Patología respiratoria.
7. Alteraciones orgánicas y funcionales del sistema circulatorio.
8. Patología hematológica y oncológica.
9. Fisiología y patología del aparato endocrino.
10. Fisiopatología nefrourológica.
11. Patología del sistema nervioso.
12. Patología del sistema óseo y locomotor.
13. Fisiopatología de la inmunidad y alergia.
14. Patología infecciosa.
15. Otras afecciones prevalentes en el niño.
16. Patología clínica ambulatoria.
17. Psicología fundamental.
18. Biología, psicología y patología del adolescente.

1. Pediatría preventiva.
2. Pediatría social en introducción a las ciencias sociales, legislación y funda-
mentos de salud pública:
2.1 Pediatría social.
2.2 Ciencias sociales.
2.3 Salud pública.
2.4 Bioestadística.
2.5 Epidemiología.
2.6 Legislación sanitaria. Administración sanitaria. Derechos del niño.

1. Reunión clínica diaria: incidencias de la guardia. Casos ingresados.
2. Sesión clínica semanal de interés docente o complejidad clínica.
3. Seminario semanal: discusión y elaboración de protocolos. Actualización de
diferentes aspectos de la Pediatría.
4. Sesión radiológica.
5. Sesión anatomoclínica conjunta con el Servicio de Anatomía Patológica.
6. Sesiones periódicas con Obstetricia y Cirugía Pediátrica.
7. Sesión mensual de cierre de historias.
8. Sesión bibliográfica semanal.
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Este documento se ha basado en el capítulo sobre ahogamientos del
Informe Europeo sobre prevención de accidentes infantiles del que son
autores J.A. Vincenten y E. Towner.

Introducción
El agua es un elemento esencial en nuestras vidas y para la mayoría de
los niños este elemento constituye, además, una fuente de placer,
diversión y aventura. Sin embargo, más de 5.000 niños mueren ahoga-
dos cada año en el conjunto de los países que forman la región de
Europa para la OMS, lo que resulta en más de 14 niños al día. El aho-
gamiento es la segunda causa de muerte accidental en personas entre
0 y 19 años en toda Europa, y en algunos países como Albania,
Kirguistán o Uzbekistán constituye la principal causa de muerte acci-
dental infantil (Sethi et al. 2008). Es más, se calcula que por cada niño
que muere, al menos el doble sufre graves discapacidades permanentes,
entre las que se incluyen daños neurológicos en accidentes no morta-
les; la mayoría de estos afecta a menores de cinco años (Myer, 2006).

Ahogamiento es “el proceso mediante el cual se experimenta una insu-
ficiencia respiratoria debida a la inmersión/hundimiento en un líquido”
(van Beeck et al. 2005), es decir, que el ahogamiento se produce cuan-
do un líquido impide la respiración. Este tipo de sucesos coge a
muchas personas por sorpresa, pues suele ocurrir en un par de segun-
dos y de manera muy poco estridente. En el caso de niños muy peque-
ños puede ocurrir con tan poca cantidad de agua como, por ejemplo,
2 cm en el fondo de un cubo, una bañera, una piscina portátil, un pozo
sin ningún tipo de cubierta… Mientras que en el caso de niños mayo-
res, sucede en lagos, ríos y canales, donde suelen tener lugar activida-
des acuáticas de tipo lúdico (Vincenten, 2004).

La mayoría de los niños se ahogan dentro de sus hogares o en las pro-
ximidades de los mismos, durante el desarrollo de actividades cotidia-
nas como jugar, bañarse o explorar su entorno más inmediato. En
algunos de los países europeos con rentas bajas o medias, los ahoga-
mientos suelen ocurrir en estanques, acequias, lagos, ríos o sistemas
de recogida de aguas (tanto en superficie como bajo tierra) como pue-
den ser cubos, barriles o pozos. En los países con rentas más altas, la
mayoría de los ahogamientos se producen en los lugares donde se
practican actividades recreativas y se calcula que se producen unas
200.000 lesiones anuales en las piscinas de la Europa de los 15 (Van
der Sam C. et al. 2003). Los niños que viven en zonas rurales corren un
riesgo mayor de ahogamiento que los pertenecientes a ámbitos urba-
nos. En Irlanda, por ejemplo, en el período 1980-2000 se dio una con-
siderable diferencia en el número de muertes por ahogamiento de
jóvenes menores de 25 años entre el ámbito rural y el urbano debido
a una mayor exposición al agua de estos últimos. (Boland et al. 2005).

Los niños víctimas de accidentes no mortales en el agua pueden acabar
sufriendo graves discapacidades resultantes de daños cerebrales y es
posible que precisen atención sanitaria y económica de por vida, de tal
forma que sus lesiones se convierten en las de coste medio más elevado
(Watson et al. 1997). Estas circunstancias pueden tener un efecto devas-

tador en las familias, tanto desde el punto de vista emocional como eco-
nómico, ya que pueden llegar, incluso, a destruir el ámbito familiar.

Carga del ahogamiento en Europa

Mortalidad
Las tasas de mortalidad por ahogamiento varían mucho de un país a
otro dentro de Europa y es en el caso de los niños donde esa variación
se acentúa más. Los niños corren 20 veces más riesgo de morir ahoga-
dos en el país con mayor tasa de ahogamientos (Kazajstán) que en el
país con el menor índice (Reino Unido) (Figura 4.1). Las tasas de aho-
gamiento dentro de los países con mejores cifras de Europa son las
más bajas del mundo, y en 23 de los 52 países de la región Europea
hay un índice de ahogamientos menor al de cualquier otra zona del
planeta. Sin embargo, algunos países de la mencionada región también
alcanzan los mayores índices de ahogamiento del mundo, llegando a
ser equivalentes a los de los países con rentas bajas y medias de Áfri-
ca o del mediterráneo oriental. Si todos los países de la región de
Europa fuesen capaces de mantener un índice de ahogamientos tan
bajo como el del Reino Unido, se podrían salvar cada año más de 4.500
vidas infantiles o, lo que es lo mismo, se podrían evitar 9 de cada 10
muertes por ahogamiento.

En Europa los varones corren mayor riesgo de ahogamiento que las
niñas, al superar el año de edad, alcanzando el mayor riesgo los varo-
nes entre 1-4 años y entre 15 y 19 (Figura 4.2). En su conjunto, son los
niños más jóvenes los que corren un riesgo mayor de ahogamiento y
en Europa constituye la principal causa de muerte por lesión acciden-
tal en personas de entre 1 y 4 años (OMS 2008)

Morbilidad
En muchos países se desconoce el número de ahogamientos no mor-
tales, ya que no se suele dar parte de ellos o bien se clasifican como
un accidente diferente. Sin embargo, por cada niño que muere por
ahogamiento hay muchos más niños que sufren un accidente no mor-
tal en el agua. Por ejemplo, en los Países Bajos, se ha calculado que por
cada muerte infantil por ahogamiento se dan cinco hospitalizaciones
relacionadas con este mismo motivo, y seis visitas a urgencias
(Instituto para la Seguridad de los Consumidores, 2008).

Casi la mitad de los niños que pierden el conocimiento tras una inmer-
sión acaban muriendo (Harborview Cochrane review, 2001). Por lo
tanto, una rápida reanimación tras la inmersión resulta esencial para
la supervivencia de la persona. Pero la probabilidad de que un niño
sobreviva a un ahogamiento viene determinada fundamentalmente
por la respuesta al accidente en los 10 minutos posteriores al acciden-
te. La consciencia se pierde aproximadamente a los dos minutos y los
daños irreversibles en el cerebro se producen tras 4 a 6 minutos. Las
consecuencias para la mayoría de los niños que han sufrido una inmer-
sión prolongada vienen determinadas por el estado en que se encuen-
tre a su llegada a urgencias, y los tratamientos médicos y de medicina
intensiva parecen tener relativamente escaso efecto en el resultado
obtenido. Por lo tanto, la prevención resulta clave para evitar hospita-
lizaciones y muertes por ahogamiento y las reanimaciones inmediatas
mejorarán sensiblemente el resultado final (Harborview Cochrane
review, 2001). Se ha descubierto que los efectos de una inmersión en
agua fría, como la hipotermia, aceleran el proceso de ahogamiento al
actuar en detrimento de la capacidad de reacción física de la víctima.
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MESA REDONDA

Asfixia por sumersión (ahogamientos). Aspectos preventivos y tratamiento.
Moderador: Jordi Mateu Sancho, Clínica Corachan, Barcelona.

Viernes 4 de junio, 09:00 - 10:30
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Los niños son especialmente propensos a sufrir los efectos perniciosos
de la inmersión en agua fría debido a su menor tamaño corporal. El
agua fría reduce el calor corporal 25 veces más rápido que el agua
templada (OMS 2003).

¿Por qué los niños tienen más riesgo de ahogamiento?
Edad y etapas de desarrollo

La incidencia del ahogamiento está íntimamente relacionada con la
edad y con las etapas del desarrollo infantil. Los lactantes en alguna
ocasión pueden haber quedado solos en el baño, por ejemplo porque
los cuidadores se han apartado de ellos un momento, o por haber que-
dado al cuidado de otro menor. Los niños que están empezando a
andar constituyen un grupo de riesgo, puesto que esta fase, marcada
por una gran curiosidad y movilidad, los lleva a apartarse de sus cui-
dadores y a querer subirse a todas partes; de este modo es fácil que
puedan caer en un pozo, un río, un canal o una piscina (Blum & Shield
2000). En el caso de los jóvenes, la adopción de conductas de riesgo es
el comportamiento predominante de esta etapa, en la que también se
da el abuso del alcohol y otras conductas similares, al verse influidos
por sus iguales (Kumpula H, Paavola M, 2008). En muchos países no
existe un registro fiable de los casos de ahogamientos y de accidentes
no mortales ni de su localización, por lo que no es posible disponer de
estadísticas de alcance europeo. Esto crea un vacío de información
importante que afecta a los esfuerzos de prevención.

Género 

En el caso de menores de más de un año de edad, los varones corren
un riesgo mayor de ahogamiento que las mujeres debido a su mayor
exposición al medio acuático y a la adopción de conductas de mayor
riesgo, nadando o paseando en barca, por ejemplo.

Desigualdad entre países

Los niños y adolescentes menores de 20 años de países con rentas
medias y bajas corren 7 veces más riesgo de ahogarse que los niños de
países con rentas elevadas en Europa. La probabilidad aumenta 14
veces en jóvenes entre 10 y 14 años pertenecientes a países con ren-
tas medias y bajas frente a los de países con rentas más altas

Determinantes socioeconómicos

El nivel socioeconómico y la pobreza están ligados al incremento del
riesgo de ahogamiento infantil, y los estudios demuestran que ese
riesgo puede incrementarse unas cinco veces entre las clases sociales
más altas y las más bajas (Roberts 1997). El riesgo de ahogamiento
también aumenta entre 2 y 4 veces entre las minorías étnicas frente a
la población autóctona. En Alemania, por ejemplo, se observó que los
niños inmigrantes de entre 1 y 4 años sufrían tasas de ahogamiento
más altas que los niños alemanes (Kahl 2007). En los Países Bajos, los
niños de minorías étnicas corren 3 veces más riesgo de fallecer por
ahogamiento que los holandeses nativos (Stirbu et al. 2006).
Probablemente esto es atribuible, en parte, a sus privaciones socioeco-
nómicas, ya que estos disfrutan de un menor acceso a clases de nata-
ción, así como a las diferencias culturales en sus percepciones del ries-
go de ahogamiento y la utilidad de saber nadar (van Aken 2008).

Cambios

El Este europeo ha experimentado cambios muy rápidos en los últimos
años, pasando de economías de planificación centralizada a economí-
as de mercado. Sin embargo, no en todos los casos se han puesto en
marcha normativas de seguridad a la altura de los cambios (Koupilova
et al. 2002). Por ejemplo, en Kazajstán, el ahogamiento constituye la
principal causa de muerte por lesiones en niños y adolescentes entre 0
y 19 años. En este país, los niños pertenecientes a los dos extremos del
espectro económico corren un riesgo muy elevado de morir por aho-
gamiento. Los de las familias más pobres siguen estando expuestos a
medios acuáticos abiertos, como acequias para el regadío, mientras
que los de familias adineradas se han construido mansiones de lujo

con piscinas, aunque existe una escasa normativa sobre el vallado de
las mismas y no se reconoce la necesidad de una educación en la
materia. Así pues, tanto los niños de familias ricas como los de las
pobres corren riesgo de morir por ahogamiento (Ussatayeva, 2008).

Turistas

Las políticas de ampliación de la Unión Europea han abierto cada vez
más las fronteras y, con el acceso a las líneas aéreas de bajo coste, ha
aumentado el número de europeos que acuden a lugares ribereños a
pasar sus vacaciones familiares. Casi el 70% de los europeos pasa las
vacaciones en el mar o en un lago, la mayoría de visita en otros países
europeos, y el 25% de estas familias viaja con hijos menores de 18
años (Schmidt, Hans Werner, 2002). Estos destinos ofrecen un entorno
de gran diversión, aunque poco apto para las familias, con diferentes
grados de seguridad, por lo que los niños acaban expuestos a numero-
sos peligros (Norman y Vincenten 2008). Por ejemplo, los niños del
Reino Unido se ahogan más cuando están en el extranjero que en su
lugar de residencia habitual (Sibert et al. 2002). En la región costera
de Portugal se ha observado que un 72% de los niños ingresados en
hospitales por incidentes relacionados con el hundimiento en piscinas
eran extranjeros (Tapadinhas, F et al. 2002)

Necesidades especiales

Se sabe que la epilepsia o los trastornos convulsivos incrementan el
riesgo de fallecer por ahogamiento en todo tipo de acumulaciones de
aguas, incluyendo bañeras, piscinas, estanques y otras masas natura-
les de agua. Los estudios llevados a cabo en Noruega han demostrado
que los niños que padecen epilepsia corren un riesgo mucho mayor de
morir por ahogamiento que los niños que no la padecen, tanto en
bañeras como en piscinas (Diekema, 1993). El autismo y cierto tipo de
arritmias cardíacas también pueden incrementar el riesgo de ahoga-
miento (Ackerman et al. 1998).

Supervisión

Una supervisión inadecuada ha resultado ser el factor más habitual
asociado a los episodios de ahogamiento, tanto mortales como no
mortales (Somer et al. 2006). Los niños menores de 5 años deberían
estar siempre al alcance de un adulto cuando están en el agua o cerca
de ella y nunca bajo la responsabilidad de niños mayores
(Morrongiello, 2005)

Alcohol

El alcohol influye en el equilibrio, la coordinación y el juicio, y sus
efectos se ven incrementados por el calor y la exposición al sol. El con-
sumo de alcohol por parte de uno de los progenitores o por la perso-
na que quede al cuidado de los niños pude provocar una falta de aten-
ción que aumenta el riesgo de ahogamiento del niño y/o lesiones gra-
ves (datos de la OMS, 2008). El alcohol también está relacionado con
el 25-50% de las muertes de adolescentes y adultos relacionadas con
el ocio acuático en Estados Unidos (Howland y Hingson 1988). Un
estudio realizado sobre víctimas adolescentes con lesiones medulares
graves por zambullidas ha demostrado que el alcohol había sido uno
de los factores en el 49% de los casos (DeVivo MJ, Sekar P, 1997). Y en
Finlandia, por ejemplo, más del 63% de las muertes ocurridas en nave-
gación de recreo y embarcaciones personales estuvieron relacionadas
con el abuso del alcohol (Lunetta P. et al. 1998).

Transporte

La exposición al agua también puede tener lugar cuando alguien viaja
de un lugar a otro en barcos y ferris. Los niños, al igual que los adul-
tos, incrementan el riesgo de ahogamiento cuando viajan en grandes
barcos y ferris atestados de gente, inseguros o con deficiencias en los
equipos de seguridad, si sobreviene una catástrofe. Por ejemplo, en
septiembre de 1994, una tragedia en un ferri en el mar Báltico arrojó
la cifra de 852 muertos del total de 989 pasajeros que llevaba.
Murieron los 11 niños menores de 12 años que viajaban y 23 de los 27
adolescentes entre 12 y 18 años (Nurmi 1998).
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Cambio climático

Los acontecimientos relacionados con el cambio climático también
pueden poner a los niños en riesgo de ahogamiento. Las inundaciones
son el desastre natural más habitual de Europa y las consecuencias
adversas para la salud humana son complejas y de gran alcance y,
entre ellas, se encuentra el ahogamiento (Hajat et al. 2003). Dentro de
una comunidad, los grupos que resultan especialmente vulnerables a
los impactos sanitarios de una inundación son los niños, las minorías
étnicas y aquellas personas con ingresos bajos que puedan vivir en las
zonas de mayor riesgo.

Las temperaturas también han ido aumentando en Europa con olas de
calor periódicas. Esto no sólo afecta a la población de más edad, sino
que anima, además, a los niños a refrescarse en los medios acuáticos
cercanos y, por tanto, incrementa su exposición y riesgo de ahoga-
miento. Se han detectado picos en las gráficas de muertes infantiles
por ahogamiento en cualquier país durante temporadas inusualmente
calurosas para la época del año, cuando familias enteras acuden a pla-
yas, piscinas y a otros lugares con agua más atípicos, buscando refres-
carse del calor, tal y como se puede comprobar en los recortes de pren-
sa de Francia, Reino Unido, Países Bajos o Kazajstán. 

¿Qué se puede hacer para prevenir el ahogamiento?
La magnitud e incidencia de los ahogamientos tiene un gran efecto en
la población infantil y en sus familias por toda Europa, con una especial
prevalencia sobre aquellos niños pertenecientes a ambientes socioeco-
nómicos más desfavorecidos, familias con niveles educativos bajos o
inmigrantes en su país de residencia. El campo de la seguridad acuática
es muy amplio. La construcción y mantenimiento de piscinas, la forma-
ción y cualificación de socorristas, los rescates de la guardia costera, una
señalización adecuada en los lugares acuáticos, la enseñanza de nata-
ción tanto en las escuelas como en sus actividades extraescolares, las
medidas de seguridad en los ferris y el diseño y utilización de los equi-
pos de flotación personal son dirigidas todas por distintos departamen-
tos ministeriales (por ejemplo, sanidad, educación, ocio y turismo,
comercio e industria, protección civil), por organismos nacionales e
internacionales (Cruz Roja, Royal Life Saving Society…), empresas priva-
das (fabricantes de piscinas, de chalecos salvavidas, de atracciones
acuáticas) y estas entidades varían de un país a otro. Un enfoque coor-
dinado que incluyese a varios de estos sectores sería la mejor manera de
lograr una prevención exhaustiva de este tipo de lesiones (MacKay y
Vincenten 2009). En muchos países se ha observado una falta de interés
por parte de muchos estamentos, y la responsabilidad de coordinar la
respuesta recae en el sector sanitario (OMS 2007).

Los ahogamientos pueden reducirse en un gran número empleando
estrategias de prevención efectivas, junto con una modificación de la
legislación y del entorno. Asimismo, entre los años 1900 y 2000 la tasa
de muertes por ahogamiento de personas de cualquier edad en los
Países Bajos ha descendido desde el 14,6 por cada 100.000 habitan-
tes/año al 0,6 por 100.000 habitantes/año. Una gran parte de este des-
censo se atribuye al conjunto de medidas preventivas que se adopta-
ron (Van Beek et al. 2005).

Soluciones técnicas y que afectan al entorno.
Existen pruebas suficientes que demuestran que construir y mantener
piscinas con vallas por los cuatro lados con puertas de acceso con cie-
rre automático ayudan a evitar los ahogamientos en piscinas
(Thomson y Rivara, 2000). Rodear la piscina (valla de aislamiento)
resulta más eficaz que cerrar la propiedad junto con la piscina porque
la primera reduce más el riesgo de exposición. Investigaciones europe-
as recientes demuestran que las vallas más eficaces son las de 1,10 m
de alto sin puntos de apoyo (Neto C et al. 2008). Las de barras de hie-
rro ornamentales resultan más bonitas, proporcionan una mejor visibi-
lidad y les resultan a los niños más difíciles de escalar que las de red
metálica simple, fácilmente escalables por los niños pequeños

(Rabinovich, 1994). Formar barreras entre el niño y el agua puede ser
muy apropiado para otros sitios como estanques, zanjas de construc-
ción o canales. Los datos proporcionados por Francia indican que el
comienzo en 2006 de la legislación que exigía una barrera alrededor
de las piscinas privadas produjo una reducción en el número de muer-
tes infantiles por ahogamiento.

Los expertos coinciden en que reducir la exposición a las fuentes de
agua a las que los niños puedan acceder o caerse puede colaborar en la
prevención de ahogamientos. Por lo tanto, el drenaje de las acumulacio-
nes innecesarias de agua en piscinas portátiles, estanques, cubos, etc, se
convierte en algo totalmente imprescindible (Staines et al. 2008).
Construir puentes seguros sobre canales y acequias de regadío e insta-
lar sistemas de canalización de aguas para reducir la exposición a las
masas de aguas abiertas es otra forma de reducir la exposición al agua.

La opinión de los expertos es que la utilización de equipos de flotación
personal en embarcaciones y otras actividades acuáticas recreativas
constituye una estrategia recomendada para la prevención de ahoga-
mientos (OMS 2003).

Proporcionar zonas dedicadas al baño libres de todo tipo de peligros y
que estén muy bien señalizadas puede contribuir a reducir los ahoga-
mientos (Staines et al. 2008). Esto último ha sido puesto en práctica
por la DLRG (Cruz Roja alemana) en muchas zonas acuáticas al aire
libre de Alemania y ha sido una de las actuaciones recomendadas para
los profesionales europeos relacionados con las atracciones acuáticas
(Norman y Vincenten 2009).

Los expertos también coinciden en que crear un obstáculo entre los
niños y los contenedores de agua, tapándolos con rejas pesadas redu-
ce el riesgo de ahogamiento. Los pozos y depósitos abiertos en las
zonas rurales han sido lugares habituales de ahogamiento para los
niños (Tapadinhas, F et al. 2002). En Portugal, los pozos son el lugar
donde más frecuentemente se producen ahogamientos infantiles. En
2002 se aprobó una ley por la que se exigía que los puntos de acceso
a los pozos de nueva construcción debían estar a unos 80 cm del suelo
y contar con una cubierta de seguridad. A pesar de esta mejora, exis-
ten muchos pozos antiguos y abandonados que siguen suponiendo un
gran riesgo para los niños, puesto que no se ha llevado a cabo ningún
tipo de inspección ni de control sobre ellos. Esto significa que el peli-
gro no ha sido tratado de la manera adecuada y sólo desde enero hasta
agosto de 2008 murieron en los pozos otros nueve niños (APSI, 2008).

Legislación y normativas
Ha quedado demostrada la efectividad del establecimiento y el cum-
plimiento de la legislación que exige el vallado de aislamiento de pis-
cinas privadas, públicas y semipúblicas, además de la adecuada edu-
cación ofrecida a los usuarios de las mismas. La legislación para el
vallado de piscinas aprobada en Queensland (Australia) ha contribui-
do decisivamente en la reducción de las muertes infantiles (Morrison
et al. 1999) y, en Francia, rápidamente se han dado pruebas de que
esta la legislación de piscinas allí ha reducido los ahogamientos infan-
tiles con resultado de muerte (Thelot 08). Austria, la República Checa,
Islandia, Israel, Italia, Noruega, Eslovenia y Suecia cuentan con una
legislación nacional que exige el vallado de las piscinas públicas, aun-
que en este momento solo Francia exige en su legislación las barreras
para piscinas privadas (MacKay y Vincenten 2009).

Se calcula que el 85% de los ahogamientos anuales relacionados con
las embarcaciones de recreo se podrían haber evitado si las víctimas
hubiesen llevado un equipo de flotación personal (USCG 2006). Las
pruebas obtenidas en otros ámbitos de la prevención de lesiones indi-
can que legislar la utilización de dichos equipos de seguridad incre-
menta su uso. Únicamente Irlanda exige el cumplimiento de la utiliza-
ción de estos equipos de flotación siempre que se está en el agua,
mientras que en Estonia y Portugal, aunque sus legislaciones también
establecen la obligatoriedad de su uso, o no abarca todas las situacio-
nes o no se obliga a cumplir dicha ley (MacKay y Vincenten 2009).
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Educación y aprendizaje de la natación
Los niños con más de 5 años de edad deberían disfrutar de la posibili-
dad de aprender a nadar y de mejorar sus habilidades acuáticas. La ins-
trucción es muy efectiva para mejorar su rendimiento a la hora de
nadar, es decir, su capacidad para saltar al agua, bucear, respirar
correctamente o de flotar en el agua en posición vertical. La capaci-
dad natatoria debería fomentarse como uno de los componentes nece-
sarios de su competencia acuática, pero entendiendo que la natación
por sí sola no es suficiente para evitar los ahogamientos (Yang 2007).
Por ejemplo, en Austria, Bélgica, República Checa, Estonia, Finlandia,
Islandia, Letonia, Eslovenia o Suecia siguen políticas encaminadas a la
obligatoriedad incluir en los currículos escolares la educación para la
seguridad acuática, incluyendo clases de natación (MacKay y
Vincenten 2009). Otros países (Inglaterra, Francia, Alemania, Israel o
Lituania) cuentan con programas que son únicamente de ámbito
regional o no se encuentran plenamente desarrollados en todo el país.
Nadar en determinadas zonas, ante la presencia de un socorrista redu-
ce mucho la posibilidad de muerte por ahogamiento, puesto que la
reanimación inmediata está estrechamente relacionada con unos
resultados positivos (Branch y Stewart 2001). La presencia de socorris-
tas impide conductas imprudentes y evita episodios de peligro de la
misma forma que la presencia policial reduce el índice de criminalidad.
Se calcula que por cada rescate en el agua que realizan los socorris-
tas, estos realizan unas 49 actuaciones preventivas (Directrices en el
agua de la OMS, 2003).

De esta manera, la formación y el empleo de socorristas en playas y
piscinas públicas y la observancia de las normas de actuación es un
aspecto importante en la prevención de ahogamientos. Varios países
entre los que se incluyen República Checa, Estonia, Francia, Grecia,
Islandia, Israel, Italia, Polonia, Portugal, Eslovenia y España cuentan
con una legislación nacional que exige la presencia de un número
mínimo de socorristas en playas y otras zonas específicas de activida-
des acuáticas recreativas pero otros aún tienen que incorporar estas
medidas (MacKay y Vincenten 2009).

Los países que exigen un número mínimo de socorristas en las piscinas
públicas son: Austria, Bélgica, República Checa, Francia, Grecia,
Hungría, Islandia, Israel, Italia, Países Bajos, Eslovenia y España.

También resulta de vital importancia enseñarles a padres y cuidadores
técnicas básicas de primeros auxilios y de socorrismo. Sin unos prime-
ros auxilios inmediatos (que incluyan técnicas básicas de reanimación
cardiopulmonar) la utilización posterior de técnicas más avanzadas de
soporte vital es de escaso valor en la mayoría de los casos de ahoga-
miento (Wiggington 2002)

La sociedad en general y los niños de más edad también pueden recibir
formación en reanimación cardiopulmonar. La reanimación inmediata
que realiza cualquier testigo del accidente incrementa la supervivencia
de los niños accidentados y suele mejorar los resultados de su recupe-
ración, una vez que ya son tratados en el hospital (Soar et al. 2005)

¿Qué es lo que se debería evitar?
No se deberían utilizar cubiertas protectoras ni alarmas en las piscinas en
lugar de la valla que rodea la piscina porque puede que se usen de mane-
ra inadecuada o no se utilicen de manera constante (Brenner et al. 2003).
Se ha descubierto que las cubiertas para piscina, sobre todo las blandas
o las cubiertas solares, constituyen un riesgo añadido porque los niños, al
tratar de caminar sobre éstas pueden hundirse y desaparecer del alcance
visual, lo que dificultará su rescate (Sulkes y van der Jagt, 1990)

Las sillas flotadoras no están recomendadas como producto para apren-
der a nadar. Además tampoco están recomendados los asientos de bañe-
ra para bañar a los niños porque con ellos los adultos tienen la falsa sen-
sación de una mayor seguridad y pueden dejar al niño momentánea-
mente desatendido,  mientras que el pequeño puede resbalar y sumer-
girse en el agua. (Comité de Seguridad de los Consumidores, 2003).

Flotadores y manguitos están recomendados como ayuda para apren-
der a nadar porque permiten que el niño mantenga el equilibrio en el
agua. Sin embargo, es necesario recordar que los equipos auxiliares de
flotación, por mucho que pueda parecer que incrementan la seguridad,
no son más que eso, elementos auxiliares, y siempre es necesario con-
trolar a los niños que los están utilizando, independientemente de la
profundidad del agua (Comité de Seguridad de los Consumidores, 2003)

Conclusiones
El ahogamiento es la segunda causa de muertes accidentales infanti-
les en el continente europeo, y en algunos países llega a ser la prime-
ra causa de muerte infantil. Los entornos acuáticos deben resultar
positivos y beneficiosos tanto para niños como adultos, por lo que es
necesario adoptar una serie de medidas preventivas para incrementar
su seguridad. La colaboración de los distintos sectores que desempe-
ñan algún tipo de papel en los diferentes entornos acuáticos, combi-
nados con los distintos enfoques técnicos de este sector, junto con una
modificación del medio y apoyados por una educación y legislación
adecuadas ayudarán a evitar muchos casos de ahogamiento.

Mensajes clave
Tanto los ahogamientos mortales como los que no lo son están ínti-
mamente relacionados con la exposición de los niños a los diferentes
entornos acuáticos.

Adoptar, ejecutar y hacer cumplir aquellas medidas que se ha demos-
trado que funcionan resulta vital para reducir el número de ahoga-
mientos infantiles, incluyendo la eliminación o la cobertura de los peli-
gros acuáticos, la instalación de vallado en las piscinas por los cuatro
lados, la utilización de equipos de flotación personal o la reanimación
inmediata.

Los niños que se ahogan lo hacen en un entorno de muy diversas situa-
ciones y circunstancias. La colaboración para prevenirlos y la atención
resultan vitales para garantizar que esta causa tan importante de
lesiones infantiles no se pase por alto y que la responsabilidad de su
mantenimiento se comparta entre los organismos implicados.
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Figura 4.1 Medias de la tasa de mortalidad estándar por ahogamiento
en niños y adolescentes de entre 0 y 19 años en los países que com-
ponen la región de Europa para la OMS, 2003-2005 o los tres últimos
años disponibles

Figura 4.2 Tasas de mortalidad por ahogamiento distribuidas por edades
y sexo en niños y adolescentes de los países que componen la región de
Europa para la OMS, 2003-2005 o los tres últimos años disponibles

TRATAMIENTO A DIFERENTES NIVELES DE LA ASFIXIA POR 
SUMERSIÓN (AHOGAMIENTO).

Nº Programa: 389
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La asfixia por sumersión es una causa importante de morbilidad y mor-
talidad infantil. Casi la mitad de las personas que sufre un ahogamien-
to son menores de 20 años y el 35% son bañistas. La mayoría de los
ahogamientos ocurren en piscinas (50%), pero también en lagos, ríos,
arroyos, desagües, bañeras.

El conocimiento en la fisiopatología del ahogamiento, la mejora en la
atención de los ahogados, el énfasis en mejorar la seguridad en las pis-
cinas y el entrenamiento de los socorristas, la enseñanza de la reanima-
ción cardiopumonar han producido una disminución en la mortalidad
por ahogamiento, en EEUU, como se observa en el siguiente grafico:

Los factores que contribuyen al ahogamiento son: 

- Niños sin vigilancia en piscinas, ríos, lagos, playas etc...

- Abuso de alcohol u otras drogas (50% casos que afectan a adoles-
centes o adultos)

- No saber nadar o cansancio

- Trauma

- Comportamientos de riesgo en al agua

- Rouge play

- Sumersión prolongada de forma deliberada

- Exacerbación de un problema médico persistente (convulsión sinco-
pe, enfermedad cardíaca etc...)

- Intento de suicidio

En el Congreso mundial sobre ahogamiento celebrado en Ámsterdam
en 2002 se intento poner orden a la confusa terminología existente en
referencia al ahogamiento, recomendando las siguientes definiciones:

- Ahogamiento (ahogo): El ahogo es un proceso que produce afecta-
ción respiratoria primaria debida a inmersión o sumersión en un medio
líquido. Implícito en la definición es que debe existir una interfase
líquido aire en la entrada de la vía aérea de la victima que la impide
respirar. La victima puede vivir o morir, pero independientemente del
pronóstico final, el o ella han estado implicados en un ahogamiento.

- Proceso de ahogamiento: El proceso de ahogamiento es un continuo
que comienza cuando la vía aérea de la victima se sitúa por debajo de
la superficie del líquido, normalmente agua, en ese momento todavía
mantiene la respiración. El mantenimiento de la respiración normal-
mente se sigue de un periodo involuntario de laringoespasmo secunda-
rio a la presencia de liquido en la orofaringe o laringe, durante este
tiempo la victima es incapaz de respirar cualquier gas, no pudiendo eli-
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1970 7860 3,87
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1990 3979 1,60
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minar dioxido de carbono y deplecionandose de oxigeno. La victima se
vuelve hipoxica, hipercarbica y acidotica, los movimientos respiratorios
son muy activos y la  victima deglute gran cantidad de agua pero no
existe intercambio gaseoso por la obstrucción existente en la laringe.
Al disminuir la presiona arterial de oxigeno desaparece el laringoespas-
mo y la victima respira activamente líquido, siendo esta cantidad varia-
ble de una victima a otra. Dependiendo de la composición y cantidad
de liquido aspirado y la duración de la sumersión se producirán cam-
bios en los pulmones, líquidos corporales, concentración electrolítica y
estado acido base. A la hipoxemia contribuyen la destrucción de sur-
factante, la hipertensión pulmonar y el shunt intrapulmonar. En la vic-
timas sumergidas en agua fría (< 10ºC) se puede producir una respues-
ta denominada shock frió que incluye hipertensión arterial, taquiarrit-
mias y boqueadas seguidas de hiperventilación mientras la victima per-
manece bajo el agua. La victima puede ser rescatada en cualquier
momento del proceso de ahogamiento descrito previamente y puede
que no precise intervención alguna o que precise las medidas de reani-
mación cardiopulmonar. Si no iniciamos la ventilación o la victima no
comienza a respirar se producida parada cardiaca, disfunción multior-
gánica y muerte debido a hipoxia tisular. La causa mas común de falle-
cimiento en los pacientes hospitalizados es la encefalopatía hipoxica.

Recomiendan abandonar los siguientes términos:

- Ahogamiento seco versus húmedo: Por definición todos los ahoga-
mientos se producen en un medio líquido y por lo tanto son húmedos.
El término de seco o húmedo se ha empleado para clasificar a las vic-
timas que han aspirado líquido en los pulmones o las que no lo hacen

- Ahogamiento activo versus pasivo versus silente: El termino ahoga-
miento activo se refiere a un ahogamiento presenciado en el que la
victima realiza algún movimiento. El término pasivo o silente se refie-
re cuando la victima no realiza movimientos en el agua pero las
cámaras bajo agua han mostrado que algunas personas no realizan
movimientos a ojos de un observador si lo realizan. Por estos motivos
es preferible hablar de ahogamiento presencial, cuando el episodio es
observado desde el inicio de la sumersión, o no presencial, cuando la
victima se encuentra en el agua y nadie lo ha visto

- Ahogamiento secundario. Este termino se ha empleado para descri-
bir un suceso no relacionado, convulsión, sincope, lesión espinal etc..,
que produce una sumersión y ahogamiento También se ha utilizado
para describir el desarrollo de un síndrome de distres respiratorio
agudo en una victima que parece recuperarse de un ahogamiento.

Tratamiento: El tratamiento del ahogado lo tenemos que plantear en
tres niveles.

- Lugar del suceso

- Servicios de urgencias

- Unidades de cuidados intensivos

A) Lugar del suceso: 
La mayoría de los ahogamientos se producen lejos del hospital y el trata-
miento inicial claramente afecta al pronóstico. Lo primero que debemos
hacer al enfrentarnos a una victima de ahogamiento es preguntarnos si
la victima respira, si tiene pulso o si tiene lesión en columna cervical. 

El principal objetivo del tratamiento en el lugar del suceso es restable-
cer la ventilación y circulación normal; normalizar el intercambio
gaseoso y el equilibrio acido base tan rápido como sea posible. 

El reanimador debe empezar las maniobras de reanimación cardiopul-
monar (RCP)  nada mas encontrar a la victima. LA victima debe ser
sacada del agua en posición horinzontal y no se debe intentar drenar el
agua pulmonar antes de iniciar maniobras de RCP. Si la victima esta
apneica debemos iniciar inmediatamente la ventilación boca – boca,
idealmente lo debemos iniciar en el agua siempre que no se ponga en
peligro la vida del reanimador y tengamos cuidado en no hiperextender
el cuello y maximizar la tracción mandibular por el riesgo potencial de

lesión cervical, esto es especialmente importante en casos de ahoga-
miento relacionados con lanzarse al agua. Las victimas de ahogamien-
to pueden haber deglutido gran cantidad de agua antes de perder la
consciencia y por lo tanto una ventilación boca - boca inadecuada
puede producir distensión gástrica con regurgitación, aspiración del
contenido gástrico y neumonitis por aspiración. Cuando el reanimador
puede debe evaluar la presencia de pulso o signos de actividad (tos,
deglución, movimiento) en la victima teniendo en consideración que la
hipotermia produce bradicardia y vasoconstricción lo cual dificulta la
palpación del pulso. Si existe cualquier duda de la presencia de pulso u
otros signos de actividad debemos iniciar compresiones torácicas y
continuar con la ventilación artificial hasta que llegue ayuda.

Las medidas de RCP avanzada se deben hincar  cuando estén indica-
das por personal capacitado para ello: ventilación con bolsa o Ambú
con oxigeno, intubación traqueal, medicación intraosea o intravenosa
o perfusión líquidos. En presencia de hipotermia (Tª<28ºC) la desfibri-
lación puede ser ineficaz.

Insistir en que la maniobra de Heimlich no se debe emplear en el tra-
tamiento de las victimas de ahogamiento a menos que un cuerpo
extraño obstruya l avía aérea. Del mismo modo y como cada vez mas
existen desfibriladores semiautomáticos (DEA) en los equipos de rea-
nimación, insistir en que la presencia de un complejo QRS en la pan-
talla de desfibrilador no implica que dicho latido sea efectivo y nos
exime de la necesidad de seguir con las compresiones torácicas, sino
que debemos seguir con ellas hasta conseguir latido eficaz.

Finalmente en el transporte al hospital debemos evitar la pérdida de
calor pero en las victimas con hipotermia < 32ºC tenemos que no colo-
carles baños de calor en un intento de recalentarles. Además el trans-
porte se debe realizar con una monitorización mínima básica que
incluye: frecuencia cardiaca, tensión arterial, frecuencia y patrón res-
piratorio, electrocardiograma y pulsioximetria. Debemos administrar
oxigeno para mantener saturación de oxigeno > 94%

B) Servicios de urgencias
El tratamiento debe individualizarse a cada paciente según sea su estado

- Establecer una oxigenación y ventilación adecuada: intubar al niño
inconsciente o que hipoventila.

- Establecer una circulación normal: Si hipotensión poner bolos de sali-
no fisiológico e iniciar empleo de vasopresores si continúa hipotensión.

- Exploración neurológica: Determinaremos la valoración de coma de
Glasgow y la repetiremos frecuentemente durante las primeras 12
horas. Si convulsión la trataremos pero no realizaremos tratamiento
preventivo de convulsión.

- Recalentar: En el servicio de urgencias se debe iniciar el calenta-
miento definitivo del paciente excepto en la hipotermia leve (35ºC -
36ºC) y realizarlo conjuntamente con el resto de medidas de reanima-
ción. Las técnicas de calentamiento más simples incluyen: perfusión de
líquidos calentados, ventilar con gas caliente, fuente externa de calor
radiante. En hipotermia moderada se precisan técnicas más agresivas:
mantas térmicas, diálisis o hemofiltración con líquidos calentados.

- Trasladar al paciente para el tratamiento definitivo: El curso clínico
del paciente ahogado viene determinado principalmente por la dura-
ción de la hipoxia y la aqdecuada reanimación inicial. Niños que apa-
rentan estar bien pero que el tiempo de sumersión ha sido prolonga-
do deben permanecer en observación durante  6-12 horas para vigi-
lar signos de distres respiratorio. Los dados de alta a su domicilio
deben de volver si presentan distres respiratorio, tos o fiebre pues
pueden desarrollar neumonía o broncoespasmo.

C) Unidades de cuidados intensivos
- Emplear estrategias ventilatorias para tratamiento SDRA o ALI:
limitar pico de presión (<30 torr), volumen tidal : 6-8 ml/kg, hiper-
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capnia permisiva, empleo liberal de PEEP, FiO2 < 60%, considerar
empleo de oxido nítrico, surfactante, ventilación oscilatoria de alta
frecuencia, circulación con membrana extracorpórea (ECMO)

- Tratar la disfunción miocárdica: Se continuara la perfusión de fár-
macos vasoactivos para mejorar la perfusión de los órganos

- Emplear estrategias de protección cerebral: Aunque no existe un
tratamiento para revertir el daño neuronal debemos de intentar evi-
tar mayor daño evitando estados hipermetabólicos como fiebre, con-
vulsiones que se deben de tratar agresivamente; normalizando la per-
fusión cerebral manteniendo un gasto cardiaco adecuado. Aunque no
claramente demostrado mantendremos temperatura entre 35 - 36ºC
durante 24 – 48 horas. Debemos realizar una valoración neurológica
frecuente. La monitorización de la presión intracraneal no ha demos-
trado que mejore el pronóstico

- Referir a rehabilitación: aquellos pacientes que queden con daño neu-
rológico se deben remitir a rehabilitación para facilitar la recuperación

En resumen: El pronóstico de una victima de ahogamiento es difícil de pre-
cisar en las primeras horas de tratamiento, aunque RCP prolongada, pupi-
las fijas y dilatadas, valoración en la escala de coma de Glasgow de 3
sugieren un pronostico malo. La atención a medidas de soporte como oxi-
genación adecuada con óptimas estrategias ventilatorias para minimizar el
daño pulmonar, apoyo cardiovascular y el evitar las complicaciones iatro-
génicas pueden ayudar a minimizar  el daño neurológico secundario. Los
intentos de manejo de la PIC y de las nuevas estrategias neuroprotectivas
no han mejorado el pronóstico y la hipotermia terapéutica  puede ser bene-
ficiosa pero no existen datos en los pacientes pediátricos que lo apoyen
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Ahogamientos 
Es la segunda causa de muerte infantil en la UE. Más del 70 % de las
víctimas son varones menores de 5 años  y los más vulnerables son
niños de 1 a 4 años. El episodio coge por sorpresa a muchas personas,
pues es silencioso, sucede en segundos, a veces con sólo dos centíme-

tros de agua. En Holanda se ha calculado que por cada muerte por
ahogamiento en la infancia, aproximadamente 140 niños son hospita-
lizados y otros 20 son atendidos en Urgencias y dados de alta Sin
embargo entre los que sufren inmersión con pérdida de conciencia la
mortalidad llega al 50%13 

La reanimación inmediata es crítica para la supervivencia. La probabi-
lidad de supervivencia de un niño que ha sufrido una inmersión esta-
rá determinada por lo que sucede en los primeros 10 minutos. La con-
ciencia se pierde aproximadamente a los 2 minutos. El daño cerebral
irreversible se produce después de 4 a 6 minutos y su pronóstico
depende del estado en que llega al servicio de urgencias. Los cuidados
médicos intensivos parecen tener poca influencia en el pronóstico.14 

Por lo tanto, la prevención es el arma principal que tenemos para redu-
cir la mortalidad y los ingresos por ahogamiento. Durante el 2003, se
realizó en 18 países de la UE una campaña de prevención de ahoga-
mientos. El tipo e incidencia de ahogamientos varía según la edad y la
región geográfica donde ocurre, pero los lugares comunes son: las
bañeras, piscinas, estanques, arroyos, lagos o ríos y el mar. La preven-
ción de ahogamientos requiere mucho trabajo todavía. Si bien existen
muchos estudios epidemiológicos, pocos se realizan evaluando el
resultado de las medidas que se toman y son escasas las que han
demostrado su eficacia. 

En lo que a ahogamientos se refiere tenemos en España una
Legislación muy densa, cada Comunidad Autónoma posee la suya, y no
siempre basada en Evidencias y Buenas Prácticas, como si la
Prevención pudiera realizarse de otra manera.

Legislación nacional y su aplicación: una instantánea
La legislación sobre medidas probadas de prevención y cumplimiento
son los mejores caminos para crear un ambiente más seguro. En Europa,
las leyes y las políticas de actuación discurren por varios niveles que
incluyen el municipal, el provincial, el nacional y a lo ancho de la Unión
Europea. Hay diferencias en los países de Europa, no sólo en la inciden-
cia de las lesiones sino además en cómo las comunidades y los indivi-
duos intentan controlar la situación. Se ha identificado una gran varia-
ción en las medidas de prevención adoptadas en varios países que han
demostrado ser eficaces en la reducción de muertes y lesiones severas
en los niños de la Unión Europea mientras que ningún país de la UE ha
adoptado las 10 medidas de políticas de prevención aceptadas en últi-
mas investigaciones, Suecia, República Checa y España se muestran
decididos a reducir la tasa de accidentes adoptando una mayoría de
todas ellas. Muchos países han adoptado 5 o  6 de estas medidas. Aun
en los casos en que existen directivas europeas, a través de otros estu-
dios se informa que hay una gran variación en la forma en que los
Estados Miembros de la UE promulgan estas directivas en sus leyes. La
coordinación a nivel europeo y nacional es aun más deficiente. Es nece-
sario investigar más aun para demostrar cómo la legislación nacional y
su aplicación influyen en la reducción de lesiones en la infancia.

Lo que es necesario para establecer normas y regulaciones en toda
Europa.

La reglamentación es la medida unitaria más simple y efectiva de
intervención. Dentro de la UE, persiguiendo el desarrollo del mercado
único de objetos y servicios entre los Estados Miembros, muchas regu-
laciones han debido armonizarse en busca de un común denominador
en materia de seguridad. Los Estados Miembros pueden iniciar medi-
das ulteriores de seguridad pero justificando porqué necesitan exceder
la legislación comunitaria ya que ello puede afectar el comercio con
otros Estados Miembros y presentarse luego barreras técnicas, por
ejemplo, en las limitaciones a las importaciones en el comercio inte-
restatal. No obstante, el Tratado de Maastricht ha ampliado  significa-
tivamente la autoridad de la Comisión Europea en lo que a protección
de la salud y seguridad de los ciudadanos se refiere. Autoriza a la
Comisión a iniciar las acciones reguladoras correspondientes para
mejorar la seguridad de los productos y servicios en los Estados
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Miembros. La Comisión también debe asegurar que la protección del
ciudadano sea más importante que el mercado libre. Las directivas de
seguridad general de los productos reflejan claramente un rol más
importante para  la Comisión Europea pero aun está pendiente el
hecho de que los Estados Miembros den cabida a estas competencias
de la Comisión y que éstas puedan desarrollarse. Un desafío ulterior es
ampliar las normativas europeas hacia servicios tales como la vivien-
da, el cuidado diario, la educación, las vacaciones o las instalaciones
deportivas, áreas también muy relevantes para la seguridad infantil.

Las normativas juegan hoy en día un papel  clave en la regulación de
la seguridad en la Unión Europea ya que proporcionan las especifica-
ciones técnicas de la legislación marco existente. El aceptar dichas
normativas dota a los fabricantes de una presunción legal de confor-
midad con las regulaciones europeas. Las normas también tienen la
ventaja única de recurrir a las pericias técnicas para diseñar y fabricar,
buscar soluciones a través de la legislación y educar a través de ins-
trucciones, advertencias, ilustraciones y símbolos.

Actualmente, las normativas la UE y la legislación relativa a la seguridad
infantil están incompletas y las siguientes acciones deben ser adoptadas
si queremos realmente reducir las lesiones infantiles en Europa. 

Qué es necesario
- Que se inicie la reforma del sistema de normalización, pues esta
dominado por la industria en este momento. Es necesario fortalecer la
influencia y la participación de los representantes de los consumidores. 

- Que la normalización no es la única opción para establecer los
requisitos detallados de los productos. También pueden ser estableci-
dos por la Comisión y por los Estados Miembros después de consul-
tar con los interesados. 

- Que las actuales regulaciones y normalizaciones sean controladas y se
hagan cumplir para asegurar los acuerdos. Algunas de ellas en la UE
dirigidas la seguridad infantil (por ejemplo: piscinas seguras) no se ins-
trumentalizan apropiadamente, no proveen las medidas de seguridad
que actualmente son necesitadas por muchos Estados Miembros. 

- Que la seguridad infantil esté presente en la normalización de los
productos que entran en contacto con los niños. 

- Que los asuntos de la alta política se resuelvan a nivel político y no
sean trasladados al cuerpo de la normalización. 

- Que los estándares voluntarios en uso sean incorporados en un
marco legislativo en todos los Estados Miembros en toda la UE, en las
áreas de los productos de cuidados infantiles. 

- Que los estándares sean reconocidos como estándares armonizados
dando presunción de conformidad a los requerimientos de las ins-
trucciones sólo después de haber sido evaluados cuidadosamente
para asegurar que los niveles de seguridad sean los requeridos. 

- Que las regulaciones y normas europeas sean desarrolladas para áreas
como los requisitos que deben cumplir el vallado de las piscinas particu-
lares o los dispositivos para la práctica de deportes y juegos acuáticos.

Creando un compromiso 
Las leyes son más efectivas cuando se acompañan de la educación y el
entrenamiento necesario para que los consumidores comprendan los
objetivos de las nuevas políticas de intervención.

Este modelo de comunicación debe estar incluido en un plan global de
promoción de la seguridad infantil que incluya a todos los agentes
involucrados, incluyendo empresas, organizaciones no gubernamenta-
les y asociaciones de profesionales: pediatras, cirujanos pediatras,
médicos de emergencia, profesionales de la salud pública, maestros,
ingenieros, arquitectos, diseñadores, urbanistas.

Dadas las infraestructuras fragmentadas para las comunicaciones y
políticas de seguridad infantil, la prioridad número uno debería ser

crear un sentido de urgencia entre los socios y agentes potenciales en
esos países para crear un compromiso para reducir la principal causa
de muerte en la infancia. Los departamentos Nacionales y Regionales
de Salud son las agencias públicas más adecuadas para dirigir esto.

A nivel europeo debe hacerse mucho para fomentar este proceso pro-
porcionando una guía y dirección a los Estados Miembros. A este res-
pecto deben implantarse medidas tales como la promoción del inter-
cambio eficiente de buenas prácticas adoptando una legislación para
promocionar la aplicación de medidas de prevención probadas facili-
tando la colaboración Europea y acciones concertadas tales como
campañas conjuntas.

Las principales causas de muerte e incapacidad en los niños puede
reducirse significativamente en Europa si los Estados miembros, el
Parlamento Europeo, la Comisión europea, las organizaciones indus-
triales y de seguridad infantil trabajan conjuntamente y adoptan un
compromiso para dirigir esta cuestión. La aplicación de las siguientes
recomendaciones crearía el camino futuro para los niños en Europa y
comenzaría a darles su derecho a la seguridad. 

Recomendación 1:
Que los ministerios de sanidad de cada estado miembro informen cada
dos años de los datos de accidentes en la infancia y de las medidas de
prevención adoptadas. Que aseguren de manera coordinada y oportu-
na la obtención de datos sobre lesiones en la infancia a nivel nacional
para la identificación de riesgos, prioridad de acciones, estrategias
usadas y referencias de su ejecución.

El desarrollo de una fuerza conjunta, liderada por los ministerios de
sanidad, para la seguridad infantil es un requisito indispensable para
la acción conjunta de los estados miembros.

Recomendación 2:
Que los estados miembros y el Parlamento Europeo creen un fondo
dedicado a la investigación de accidentes en la infancia para identifi-
car las mejores prácticas para las comunidades, teniendo en cuenta a
los grupos más vulnerables como inmigrantes y familias de bajos
ingresos. Se deberá crear y mantener una base de datos en tiempo real
y compartido de medidas de prevención y procedimientos adecuados
fomentado la creación de un forum donde intercambiar experiencias y
resultados a lo largo de Europa que permita  a los profesionales apro-
vechar los trabajos ajenos.

Recomendación 3:
Que la Comisión Europea evalúe el nivel de las regulaciones, normas y
directivas europeas para asegurarse que son efectivas en la protección
de niño, que se cumplen con regularidad, con la aplicación de una
penalización estricta por su incumplimiento y que se adoptan como
leyes nacionales por cada estado miembro. Esto proporcionaría la
armonización necesaria a través de Europa y la difusión de las buenas
prácticas en todos los países. Las áreas prioritarias para mejorar las
regulaciones y las normas europeas se refieren a los sistemas de suje-
ción adecuada de los niños como pasajeros en los automóviles, protec-
ción a los peatones, seguridad en los edificios, artículos para niños,
ropas no inflamables, ropas sin cuerdas, equipamientos en áreas de
juego o equipamientos deportivos y dispositivos eléctricos.

Recomendación 4:
Que las autoridades sanitarias de los estados miembros y la Comisión
Europea, las instituciones de enseñanza y los medios de comunicación
colaboren para aumentar la toma de conciencia  y el conocimiento
sobre la prevención de lesiones en la infancia.

- Una campaña anual sobre seguridad infantil informando acerca de
las medidas adecuadas que deben adoptarse y aplicarse en los esta-
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dos miembros en Europa para dar un mensaje consistente a los con-
sumidores y educar a los padres mediante una información necesaria
sobre seguridad infantil.

La formación profesional en prevención de accidentes deberá ser pro-
movida como parte del currículo académico en sanidad, educación,
urbanismo, arquitectura, ingeniería, paisajismo y legislación apropiada
para la aplicación de buenas prácticas en su trabajo.

Recomendación 5:
Que la Comisión Europea junto con las autoridades sanitarias de los
estados miembros desarrollen y apliquen planes nacionales dirigidos a
la prevención que incluya:

- Planes para  promover la seguridad infantil en la Unión Europea
incluyendo objetivos operativos relacionados con las medidas y
acciones, así como con las estrategias dirigidas a la disminución de
las muertes y lesiones en la infancia relacionadas con accidentes.
(como parte de líneas generales de la Dirección de Protección de la
Salud y del Consumidor.

- Asignación de recursos y desarrollo de una unidad para la seguri-
dad infantil que asegure competencia, consistencia y continuidad en
las acciones relacionadas con la seguridad infantil en Europa.

- Actualizaciones anuales de los logros en los estados miembros y en
Europa en conjunto, punto de referencia para las actuaciones de los
Estados Miembros y directivas enfocadas a las acciones en Europa.

El Comité de Seguridad y Prevención de Accidentes en la Infancia, en
esta nueva etapa, quiere estimular a los Pediatras Españoles a colabo-
rar en la tarea de disminuir la elevada mortalidad y secuelas de las
lesiones por ahogamiento a través de la investigación y de la
Educación a los principales destinatarios que son los niños y sus padres
y promover la Legislación adecuada.
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ENFOQUE DEL PACIENTE CON SOSPECHA DE 
INMUNODEFICIENCIA PRIMARIA

Nº Programa: 392
Autor: Luis Ignacio Gonzalez Granado.
Unidad de Inmunodeficiencias. Hospital 12 octubre, Madrid

INTRODUCCION 
Las inmunodeficiencias primarias son enfermedades poco frecuentes. El
diagnóstico precoz es de especial importancia dado que el frecuente
retraso diagnóstico influye en la morbimortalidad de estos pacientes. 

Por ello existen una serie de signos de alarma ante los cuales es obli-
gado descartar la presencia de inmunodeficiencia primaria.

A la hora de orientar el diagnóstico diferencial inicial nos guiaremos
del protocolo para el diagnóstico de inmunodeficiencia primaria:
Patient-centred screeening for primary immunodeficiency: a multi-
stage diagnostic protocol designed for non-immunologists. Clin Exp
Immunol 2006; 145:204-214. Se trata de un protocolo de estudio de
inmunodeficiencias primarias para médicos no especialistas en inmu-
nología clínica. Mediante una serie de pasos se procede a descartar la
patología sospechada a partir de los datos clínicos. 

1. SINTOMAS Y SIGNOS QUE PUEDEN SUGERIR INMUNODEFI-
CIENCIA PRIMARIA. 
1. Las infecciones: infecciones bacterianas recurrentes, infecciones seve-
ras (meningitis, osteomielitis, neumonía), infecciones con presentación
atípica, inusualmente graves o que no responden al tratamiento habi-
tual, infecciones por patógenos oportunistas, verrugas de difícil trata-
miento o severas, molusco contagioso diseminado, candidiasis extensa,
complicaciones vacunación BCG o polio oral, abscesos internos o absce-
sos subcutáneos recurrentes, diarrea recurrente o prolongada. 

2. LA HISTORIA FAMILIAR. Padres consanguíneos o no. Muertes inexplica-
das en la familia a edad temprana. Historia familiar de inmunodeficiencia. 

3. OTROS SIGNOS que pueden orientar hacia la presencia de inmuno-
deficiencia, o no. 

2. DIFERENTES PRESENTACIONES CLÍNICAS DE LAS INMUNODEFI-
CIENCIAS PRIMARIAS: 
Proceso diagnóstico. 

1. Infecciones ORL y de via aérea de repetición. Protocolo 1. La mayor
parte no tiene una inmunodeficiencia. Excluye causas no inmunológi-
cas primero a menos que exista historia familiar. 

2. Fallo de medro. Virus (CMV,VEB,VVZ,VHS). Hongos (candidiasis
superficial, aspergillus, criptococo, histoplasma, PCP) protozoos (toxo-
plasma, microsporidium, criptosporidium) y bacterias intracelulares
como Mycobacterium spp. y Salmonella. Protocolo 2. Unos pocos ten-
drán IDP (SCID) pero el TPH debe ser un tratamiento precoz dada la
elevada mortalidad. Se deben descartar otras causas en paralelo. 

3. Infecciones piógenas recurrentes. Protocolo 3. S.aureus.
Ocasionalmente Klebsiella, E. Coli, Enterobacter, Serratia,
Pseudomonas, Salmonella, Infeccion fúngica invasiva, (candidiasis
diseminada, Aspergillus, Nocardia). Protocolo 3 (neutropenia). La defi-
ciencia en la función fagocítica puede ser amenazante para la vida. 

4. Infecciones inusuales o de curso inusualmente grave. Bacterias intra-
celulares (Mycobacterias, Salmonella), virus, hongos, PCP, protozoos. 

Protocolo 2. Sólo unos pocos presentarán IDP, pero la supervivencia
disminuye en caso de retraso diagnóstico. 

5. Infecciones recurrentes por el mismo tipo de patógeno 

- Si bacteria intracelular: Protocolo 2, paso 2. 

- Meningococo: Protocolo 1. 

- Cándida: Protocolo 2 y 3

- Bacterias encapsuladas: Protocolo 1. 

- Virus: Protocolo 2. 

Muchos no tienen inmunodeficiencia primaria. Pero las infecciones
pueden ser muy graves por lo que es necesario el estudio. Ecografía
abdominal en caso de infecciones por encapsulados. 

6. Síndrome autoinflamatorio crónico, autoinmunidad, linfoprolife-
ración. Estudios de primer nivel: IgG,A,M, CH50. Fórmula leucocitaria.
Subpoblaciones linfocitarias. PCR en los episodios febriles, autoinmu-
nidad organoespecífica. 

7. Combinación característica de clínica que orienta a un síndrome
concreto. Los estudios de primer nivel incluyen: IgG,A,M. Fórnula leu-
cocitaria. Subpoblaciones linfocitarias (T,B,NK) y tests adecuados para
el diagnóstico del síndrome. 

8. ANGIOEDEMA Protocolo 1, paso 3. Diagnóstico diferencial: alergia,
neoplasia, autoinmunidad, IECAs 

PROTOCOLO DE ORIENTACIÓN DIAGNÓSTICA: i,ii
Protocolo 1. Descartar deficiencia de anticuerpos y neutropenia:
Hemograma e inmunoglobulinas (G,A,M). 

Si se presenta neutropenia: protocolo 3, paso 2. 

Agammaglobulinemia: paso 3. 

Disminución de al menos un isotipo: ir al paso 2. 

Deficiencia de IgA: ir al paso 2. 

Resultados normales: en caso de infección meningocócica recurrente
ir al paso 2b. En caso de infecciones ORL de repetición esperar 3-6

Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

CASOS CLÍNICOS INTERACTIVOS

¿Cuándo sospechar inmunodeficiencia primaria? Semiología de los síntomas y signos de
inmunodeficiencias.
Moderador: Luis Allende Martínez, Hospital Universitario 12 de Octubre Madrid.

Viernes 4 de junio, 09:00 - 10:30
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meses para ver si la condición clínica se resuelve. Si el problema per-
siste, ir al paso 2(a y b)

Paso 

2a. Deficiencia de anticuerpos: Respuesta vacunal, subclases de IgG e
isohemaglutininas. 

2b. Deficiencia de complemento: CH50 y AP50. Considerar MBL. En
caso de angioedema: nivel de c1 inhibidor, C4 en el episodio. 

Protocolo 2. Descartar deficiencia humoral grave y neutropenia. 

Hemograma, inmunoglobulinas, subpoblaciones (T,B,NK), HIV. 

Si agammaglobulinemia: Paso 2. 

Resultados normales, pero el paciente no mejora: ir al paso 2. 

Paso 2. Identificar las diferentes formas de SCID. 

Tests de proliferación de linfocitos con mitógenos. Subpoblaciones lin-
focitarias con un panel más extendido. Si no hay agammaglobuline-
mia, evaluar la respuesta vacunal y presencia de isohemaglutininas. 

Protocolo 3. Identificar la neutropenia: Hemograma (a veces 2-3 x
semana durante 3 semanas) 

Si resultado normal: hacer inmunoglobulinas y complemento.

Si neutrofilia: descartar LAD -siempre que haya concordancia clínica-
CASO CLINICO 1. Objetivo: Conducir paso por paso el estudio del com-
partimento del sistema inmune del cual se sospecha una deficiencia
humoral y actuar según los resultados:

Paciente de 4 años y medio, de origen rumano que acude por vómitos,
febrícula y disminución del nivel de conciencia. Se realiza TAC donde
se observa masa mesencefálica que produce hidrocefalia. Se coloca
válvula de derivación ventrículo peritoneal. En la exploración física
sólo destaca la presencia de esplenomegalia. En el líquido cefalorra-
quídeo se observa pleocitosis de predominio mononuclear con normo-
glucorraquia e hiperproteinorraquia. Se inicia tratamiento tuberculos-
tático y esteroides. A la tercera semana se realiza prueba de imagen:
disminución de un 30% del tamaño de la masa. Se descarta el abor-
daje quirúrgico para biopsia. El tratamiento tuberculostático se man-
tiene durante ocho meses. En ese momento presenta ascitis linfocita-
ria con datos de hepatitis aguda. Se realiza una prueba que resulta
diagnóstica. 3,4

- Pruebas complementarias. Criterios diagnósticosv 

CASO CLINICO 2. Objetivo: Determinar qué pruebas constituyen el
algoritmo en el estudio de sospecha de déficit celular. 

Lactante mujer de origen chino de 3 meses con eritrodermia generali-
zada, eosinofilia y adenopatías. En el hemograma es llamativa la
ausencia de linfopenia. Descarta la presencia de inmunodeficiencia?
Qué pruebas diagnósticas llevaríamos a cabo para explorar la inmuni-
dad en esta paciente? 

Se observa patrón de subpoblaciones linfocitarias T-,B-,NK+

Cuál es el protocolo de estudio en función del subgrupo?:

T-,B-,NK- = Deficiencias enzimáticas ADA/PNP

T-,B-,NK+  :Defectos en la maquinaria de reordenamiento de los
receptores TCR/BCR

Con/sin defecto en la reparación del DNA

T-,B+,NK- : IL2RG

T-,B+,NK+  : IL7R

CASO CLINICO 3. Objetivo: Determinar las pruebas complementarias
necesarias según la sospecha en el estudio de sospecha de déficit del
complementovi- 

Mujer de 5 años con lesiones tipo purpúrico en región perineal y extre-
midades inferiores.

- Descripción del caso clínico. 

- Pruebas complementarias. 

C3 40mg/dL C4 normal. CH50  5

Discusión de los resultados. Presentación del gráfico descriptivo de las
vías del complemento y su modo de evaluación.

¿Cuándo sospecharlo? 

Autoimunidad +  = deficiencia de factores tempranos 

Infecciones recurrentes =  deficiencia de factores tempranos 

Enfermedad meningocócica invasiva recurrente = factores del comple-
jo de ataque a membrana. 

• Establecer las situaciones en las que se debe sospechar un déficit de
inmunidad innata y las pruebas complementarias pertinentes: infec-
ciones por encapsulados graves con pobre respuesta inflamatoria. 

- ¿Qué hacer? Estudio de respuesta de receptores tipo Toll 

CASO CLINICO 4. Objetivo: Establecer las situaciones en las que se sos-
pecha un déficit de la función fagocítica y determinar la actitud a seguir. 

- Paciente varón de 9 años que presenta 2 abscesos hepáticos.
Presentó abscesos hepáticos a la edad de 2 años y 7 meses. Las prue-
bas complementarias muestran leucocitosis con neutrofilia y elevación
de reactantes de fase aguda. 

Diagnóstico: Dihidrorodamina con patrón de enfermo 

INTRODUCCIÓN CGD. El debut se sitúa hacia los 2 a (puede presentar-
se en periodo neonatal). La edad media al diagnóstico es de 3a. En cuan-
to a la clínica hay que destacar: fistulas perianales. Infecciones por gér-
menes catalasa+ (todos excepto neumococo). Neumonia por aspergillus. 

Profilaxis? Septrim + Itraconazol +/- IFN-gamma.vii,viii

Cuidados a largo plazo: piel, profesiones que deben evitar: jardinería.
Qué pueden hacer: ¿piscina? ¿playa? (Véase al respecto la guía inter-
nacional para los pacientes con esta enfermedad y otras inmunodefi-
ciencias primarias)ix

PROFILAXIS ANTIBIOTICA: 
• Establecer la necesidad de profilaxis antibiótica, antifúngica o
ambas según el tipo de inmunodeficiencia primaria: 

Profilaxis antibiótica en: deficiencias de complemento, deficiencias
humorales con infecciones de repetición a pesar de tratamiento susti-
tutivo con inmunoglobulinas, sindrome de hiper IgE, enfermedad gra-
nulomatosa crónica 

Profilaxis antifúngica: enfermedad granulomatosa crónica. 

ADMINISTRACION DE INMUNOGLOBULINA SUSTITUTIVA 
Objetivo: Determinar la pauta de administración de terapia sustitutiva con
inmunoglobulina en pacientes con déficit de producción de anticuerpos.

Pauta intravenosa inicial: 400mg/kg cada 3-4 semanas. Si con esto no
se mantienen unos niveles IgG valle de alrededor de 700mg/dL.

Otra opción es la vía subcutánea: 100mg/kg cada semana. Se infunde
un máximo de 15-20 ml por cada sitio de infusión (preparado de
160mg/ml). La administración subcutánea se puede realizar directa-
mente en bomba o mediante infusión rápida sin la misma. 

• TRASPLANTE DE PROGENITORES HEMATOPOYETICOS. En la enferme-
dad granulomatosa crónica la indicación la establece el antecedente
de una infección amenazante para la vida o la existencia de lesión de
organos vitales x Las inmunodeficiencias combinadas severas general-
mente reciben transplante de familiar por la necesidad de un trata-
miento curativo urgente, si bien la mayor supervivencia viene dada
por los transplantes de MUD (matched unrelated donor).xi El ingreso
en UCIP y la edad al trasplante son dos condicionantes muy importan-
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tes del pronóstico de estos pacientes. El tratamiento posterior al tras-
plante conlleva la terapia sustitutiva con inmunoglobulinas durante el
primer año postrasplante y a partir
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Paciente con infecciones por gérmenes oportunistas.

Nº Programa: 395
Autor: Vanesa López González
Unidad de Genética Médica. Servicio de Pediatría. Hospital
Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia. 

Las infecciones recurrentes constituyen uno de los principales motivos
de consulta en pediatría. El paciente con infecciones de repetición, de
curso prolongado, por gérmenes oportunistas, con complicaciones
inesperadas o de difícil resolución con el tratamiento habitual, nos
deben hacer valorar la posibilidad de inmunodeficiencia. 

La mayoría de niños, durante los primeros años de vida, pueden pre-
sentar infecciones respiratorias en número variable, hasta 10-12
anuales, virales en su mayoría, sin que ello suponga alteración inmu-
nológica. Presentan exploración sin hallazgos patológicos, desarrollo
pondo-estatural normal, respuesta adecuada a medicación en caso de
precisarla, recuperación completa y, entre los diferentes cuadros infec-
ciosos, se mantienen asintomáticos. 

Aproximadamente el 10% de niños con infecciones recurrentes tendrá
una inmunodeficiencia primaria (IDP), constituyendo datos para su
sospecha el presentar: 

- 2 o más neumonías anuales, 8 o más otitis media aguda en un año,
2 o más sinusitis en un año, 2 o más episodios de sepsis o meningitis.
- Infecciones por gérmenes oportunistas.

- Necesidad repetida de hospitalización para tratamiento antibiótico IV.

- Muguet o candidiasis cutánea en paciente mayor de un año.

- Infecciones recurrentes de tejidos blandos o viscerales.

- Retraso pondo-estatural.

- Desarrollo de complicaciones en relación con vacunas de virus
vivos.

- Fenómenos acompañantes de autoinmunidad,… 

Es decir, “todo lo que es raro” puede ser sugestivo. 

La incidencia global de IDP se estima en torno 1/2000 recién nacidos
vivos. Se han descrito más de 150 patrones diferentes de inmunodefi-
ciencia, en función de los componentes de la respuesta inmune impli-
cados. La mayoría de IDP se deben a déficit de anticuerpos (células B)
o a una deficiencia combinada de anticuerpos y respuesta celular
(células T), siendo menos frecuentes los defectos aislados de células T,
fagocitosis, complemento y otras alteraciones de la inmunidad innata
(receptores Toll Like, Proteínas de unión a Manosa,…). 

Debemos tener en cuenta que la toma de medicación, la prematuridad,
procedimientos quirúrgicos o las enfermedades crónicas de base, entre
otros, pueden ocasionar disfunción inmunitaria, siendo la inmunodefi-
ciencia secundaria mucho más frecuente que la primaria. 

En la valoración del niño con infecciones de repetición debemos tener
en cuenta: 

- La edad de inicio de las manifestaciones clínicas de las IDP es variable.

- Una correcta anamnesis y exploración física minuciosa pueden ayu-
darnos a dirigir la inmunodeficiencia hacia el componente concreto
alterado del sistema inmune. 

Las infecciones por gérmenes encapsulados y meningoencefalitis
por Enterovirus se relacionan con inmunodeficiencia humoral. 

Infecciones fúngicas, protozoarias, por bacterias intracelulares y
virus, se asocian a inmunodeficiencia celular. 

Infecciones por bacterias y hongos catalasa positivos, Mycobacterias y
bacterias encapsuladas nos hacen sospechar alteración de la fagocitosis. 

Infecciones por Neisseria sp y bacterias encapsuladas nos hacen
sospechar alteración del complemento. 

Se recogerán datos sobre: 

La gestación: infecciones maternas, exposición a tóxicos, medica-
ciones,… 

El periodo neonatal: somatometría, ictericia, onfalorrexis por enci-
ma del mes de vida,… 

El desarrollo pondoestatural y psicomotor.

Historia vacunal: fallo vacunal, reacciones adversas a vacunas de
virus vivos.

Enfermedades infecciosas previas (número, foco, gravedad, dura-
ción, tratamiento y respuesta al mismo, hospitalizaciones, asocia-
ción de fenómenos autoinmunes,…). 

Influencias medioambientales: profesión de los padres, alergenos,
exposición a humo de tabaco, industrias en el entorno del niño, asis-
tencia a guardería,…

Historia familiar: consanguinidad, etnia, muertes en la infancia,…

- La exploración física: palidez, afectación conjuntival, aftas, piel y
anejos, acropaquias, hiperplasia o ausencia de tejido linfático,…La
asociación de alteraciones esqueléticas, neurológicas, dismorfológi-
cas,…nos hará sospechar una inmunodeficiencia sindrómica.

- Entre los exámenes complementarios se debe incluir: 

Hemograma (¡atención a linfopenia: <2500 linfocitos/uL en meno-
res de 5 años o <1500 linfocitos en mayores de 5 años!).

Bioquímica con perfil hepato-renal, glucosa e iones. 

Reactantes de fase aguda.

Cultivos. 

Radiología en función de la clínica. 

En la exploración del sistema inmune incluiremos: 

Niveles de Inmunoglobulinas. 

Subpoblaciones linfocitarias.
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Título de anticuerpos (respuesta vacunal y anticuerpos naturales
como las isoaglutininas).

Actividad del complemento.

Otros, dirigidos según la sospecha, como la respuesta a mitógenos,
respuesta oxidativa fagocitaria, defectos de adhesión leucocitaria o
estudio genético molecular específico. 

- En el manejo del paciente con diagnóstico de IDP debemos tener en
cuenta: 

Precisa tratamiento precoz y enérgico de las infecciones, con antibio-
terapia empírica de amplio espectro. 

Posibilidad de profilaxis antibiótica dependiendo del tipo de defecto
inmune. 

Evitar vacunación con virus vivos atenuados. 

Realizar profilaxis post-exposición a varicela. 

Transfusiones con productos filtrados e irradiados. 

CASO 1
Paciente de 3 años con fiebre, pancitopenia y hepatoesplenomegalia. 

ANTECEDENTES FAMILIARES: Padres jóvenes y sanos. GAV 1-0-1.
Origen marroquí. Consanguíneos (primos hermanos). Residen en España
desde hace 2 años. No otros antecedentes familiares de interés. 

ANTECEDENTES PERSONALES: Gestación controlada en país de origen,
de curso normal. Nacimiento a término, vaginal, eutócico. PN: 3500 g.
APGAR 9/10. Screening metabólico no realizado. Alimentación regla-
da, sin intolerancias. Desarrollo psicomotor y pondoestatural normal.
Calendario vacunal reglado. No AMC. No enfermedades previas de
interés. Último viaje a Marruecos 7 meses antes.

ENFERMEDAD ACTUAL: Fiebre de alto grado de 9 días de evolución.
Dolor y distensión abdominal progresiva. Pancitopenia y hepatoesple-
nomegalia. Inicio de tratamiento con Cefotaxima y Teicoplanina. Se
remite a nuestro centro realizando aspirado de médula ósea con diag-
nóstico de Leishmaniasis visceral. Inicio de tratamiento con
Anfotericina B liposomal (pauta de 5 días y dosis al 10º día). Nuevo
traslado a centro de origen permaneciendo afebril hasta el 8º día en
comienza con picos febriles elevados, reiniciado Anfotericina B liposo-
mal y Ceftazidima, con nuevo traslado a nuestro hospital. 

EXPLORACIÓN FÍSICA: Somatometría normal. Buen estado general.
Palidez cutáneo-mucosa. Bien hidratado y nutrido. Pelo fino de colora-
ción ceniza, plateada. Gingivitis, periodontitis. ACP normal. Abdomen
globuloso, distendido, con hepatomegalia de 4 cm y esplenomegalia de
5 cm  bajo reborde costal. Microadenias laterocervicales, axilares e
inguinales moderadas. Neurológico sin hallazgos patológicos. 

¿Qué dato de la exploración física tomaría como signo guía?

¿Qué exploraciones complementarias solicitaría?
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS: 

. Hemograma: Hb 8, 74.000 plaquetas, 1.900 leucocitos (210 neutrófilos). 

. Bioquímica: Triglicéridos 282, Transaminasas normales, Ferritina
280, Colesterol 106. PCR 3.9 mg/dl.  

. Gasometría capilar: normal. 

. Coagulación: AP 74%, Fibrinógeno 212. 

. Función renal: normal. 

. Mantoux: negativo.

. Serología (VHA, VHB, VHC, VIH, VEB, CMV, Rubeola, Hidatidosis,
Aspergillus y Leishmania): negativa. 

. Serología ameba: positiva 1/520. 

. Aspirado de médula ósea: persiste diagnóstico inicial de
Leishmaniasis. 

. Inmunoglobulinas: normales. 

. Poblaciones linfocitarias: normales. 

. Complemento: normal. 

. Autoinmunidad: negativo. 

. Hemocultivos: negativos. 

. Estudio parasitológico: negativo.

. Cultivo, citobioquímica y anatomía patológica de LCR: normal. 

. Ecografía abdominal: hepato-esplenomegalia homogénea. 

. Rx tórax: normal. 

. RM cerebral: normal. 

. Valoración oftalmológica: exotropia OD. Fondo de ojo normal. 

. Valoración cardiológica: mínimo derrame pericárdico. No cardiopa-
tía estructural.  

¿Cuál es su sospecha diagnóstica?

¿Qué proceso secundario aparece asociado a esta IDP dados los
datos clínicos y analíticos?
EVOLUCIÓN: Ante los signos clínicos y analíticos y, tras la revisión de los
aspirados de médula previos, se invalida el diagnóstico de Leishmaniasis,
sospechando Sd. Chediak-Higashi con Sd. Hemofagocítico asociado. Se
inicia tratamiento inmunosupresor y cobertura con Tazocel, Amikacina,
Aciclovir, Anfotericina B y Metronidazol (serología Ameba). Mejoría pro-
gresiva del estado general y disminución de las visceromegalias. Estudio
molecular gen LYST: cambio en homocigosis del nucleótido G>A en la
posición 11348, dando lugar al cambio de aminoácido Glicina por
Arginina en la posición 3724 de la proteína LYST. Identificación de los
padres como portadores. Seguimiento por Oncohematología Infantil
realizándose trasplante alogénico de donante no emparentado. 

CASO 2
Paciente de 4 años en seguimiento por Neuropediatría desde los 18
meses por retraso psicomotor.

ANTECEDENTES FAMILIARES: Padres jóvenes y sanos. GAV 3-1-2. No
consanguíneos. Hermano de 7 años sano. Presentó sepsis precoz neo-
natal por SGB. No otros antecedentes familiares de interés. 

ANTECEDENTES PERSONALES: Gestación espontánea, controlada, sin
incidencias. Nacimiento en la semana 34+5, vaginal, eutócico.
Somatometría normal. APGAR 9/10. Screening metabólico normal.
Cribado auditivo normal. Meconiorrexis y onfalorrexis normal.
Alimentación reglada, sin intolerancias. Desarrollo pondo-estatural nor-
mal, con progresiva microcefalia. Desarrollo psicomotor: sonrisa en
correspondencia 1.5 meses, sostén cefálico 6-7 meses, sedestación esta-
ble 12 meses, deambulación autónoma 16 meses, control de esfínteres
20 meses, primeros bisílabos referenciales a los 12 meses. Programa de
estimulación con logopedia y fisioterapia. Ingreso a los 2 años por gas-
troenteritis aguda por Rotavirus con deshidratación hipernatrémica y
acidosis metabólica asociada. Laringitis de repetición. Infecciones respi-
ratorias de vías altas de curso prolongado. Vacunación reglada. 

ENFERMEDAD ACTUAL: Seguimiento en C. Externa de Neuropediatría
por retraso psicomotor, síndrome hipotónico global y microcefalia.
Ausencia de crisis convulsivas, regresión ni estereotipias. Realizado:
Cariotipo normal, estudio molecular de Sd. Prader-Willi/Angelman nor-
mal, estudio metabólico en sangre, orina y LCR normal, RM cerebral
normal y EEG normal. Desarrollo progresivo de marcha inestable con
aumento de base de sustentación. A partir de los 3 años inicia apari-
ción de telangiectasias conjuntivales y encanecimiento del cabello. 
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EXPLORACIÓN FÍSICA (3 años y 10 meses): Peso 15.5 kg (P10-25), Talla:
101 cm (P50), PC 47.5 cm (<P3). Buen estado general. Normocoloreado.
Bien hidratado y nutrido. No adenopatías. Microcefalia. Telangiectasias
conjuntivales. ACP normal. Abdomen normal, sin visceromegalias.
Neurológico: hipotonía generalizada. No temblor ni dismetría. Marcha
atáxica con aumento de base de sustentación. Piel y fáneras: pelo
grueso, canoso. No manchas cutáneas ni discromías. 

¿Cuál es su sospecha diagnóstica?

¿Qué exploraciones complementarias solicitaría?
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS: 

- Hemograma: 1500 linfocitos, resto normal. 

- Bioquímica: normal. Ferropenia. Alfa-fetoproteina: elevada 176
ng/ml (VN <11 ng/ml). 

- Inmunoglobulinas: descenso de IgA e IgG3. IgE indetectable. 

- Descenso global de subpoblaciones linfocitarias.  

- Autoinmunidad: negativa. 

- Rx tórax: normal. 

- Test de sudor: normal. 

¿Qué recomendaciones de tratamiento consideraría adecuadas
para este paciente?

¿Qué asesoramiento genético ofrecería a los padres acerca de la
enfermedad?
EVOLUCIÓN: Sospecha evolutiva clínica y analítica de Sd. Ataxia-
Telangiectasia. Se solicita estudio molecular gen ATM pendiente de
resultado. Profilaxis antibiótica con Trimetropin-Sufometoxazol. No ha
iniciado tratamiento sustitutivo con Inmunoglobulinas. Gastroenteritis
por Adenovirus. 

CASO 3
Paciente valorada durante ingreso hospitalario a los 20 meses de vida,
por rasgos dismórficos, retraso psicomotor, retraso de crecimiento e
infección varicelosa de curso atípico. 

ANTECEDENTES FAMILIARES: Padres jóvenes, sanos, salvo hipotiroidis-
mo en la madre con tratamiento sustitutivo. GAV 1-0-1. No consan-
guíneos. No otros antecedentes de interés.

ANTECEDENTES PERSONALES: Embarazo controlado. Diabetes gesta-
cional tratada con dieta. No precisó medicación tiroidea durante el
embarazo con control hormonal normal. Ecografías prenatales norma-
les. Parto a término, vaginal, eutócico. APGAR: 9/10. Somatometría nor-
mal. Periodo Neonatal sin incidencias. Screening metabólico normal.
Cribado auditivo positivo. Regurgitaciones frecuentes en periodo neo-
natal. Alimentación reglada, sin intolerancias. Deambulación a los 18
meses. Dificultad en el lenguaje expresivo. Voz nasal. No crisis convul-
sivas. Vacunación reglada. Púrupura de Schonlein Hennoch con evolu-
ción favorable, sin microhematuria. Valorada en Traumatología por
anomalías en falange de primer dedo de ambos pies con tratamiento
ortopédico. A los 20 meses presenta varicela de evolución tórpida, con
múltiples brotes y datos clínico-analíticos de sepsis asociada. Se solici-
ta valoración por nuestra unidad ante fenotipo peculiar de la paciente.  

EXPLORACIÓN FÍSICA: Peso: <P3; Talla: P3-10; PC: P3. Hendiduras pal-
pebrales cortas. Epicantus. Nariz recta con punta redondeada. Boca en
V invertida. ORL: voz gangosa. Paladar ojival. Úvula bífida.
Neurológico: retraso psicomotor leve. No focalidad neurológica.
Locomotor: dedos largos y finos. 

¿Qué diagnóstico de sospecha establecería con los citados hallaz-
gos fenotípicos?

¿Qué exploraciones complementarias solicitaría?
EVOLUCIÓN: Sospecha clínica de Sd. Microdeleción 22q11.2 solicitan-
do cariotipo con resultado normal y MLPA 22q11.2 con detección de
microdeleción de novo. Hemograma y estudio inmunológico con linfo-
penia global. Calcio total, calcio iónico y PTH discretamente disminui-
dos. Estudio cardiológico: fosa oval permeable en seguimiento.
Evaluación oftalmológica: normal. En tratamiento con Trimetropin-
Sulfometoxazol y suplementos de calcio oral. 
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VACUNAS EN EL PACIENTE AFECTO DE ANEMIA 
CONSTITUCIONAL

Nº Programa: 393
Autor: Áurea Cervera Bravo
Hospital de Móstoles, Madrid

1. INTRODUCCIÓN.
Las anemias constitucionales forman un grupo muy heterogéneo de
enfermedades tanto en cuanto a su etiología y patogenia, como en sus
manifestaciones clínicas (tabla 1). Por tanto, la respuesta inmunógena
frente a los riesgos infecciosos a los que se enfrentan a lo largo de su
vida y para los que existen vacunas disponibles puede ser distinta
dependiendo de diferentes aspectos: por un lado de la inmunidad pro-
pia, que puede estar afectada de forma inherente (anemia falciforme),
o debido a los tratamientos empleados (esplenectomía, corticoides);
por otro, de los riesgos infecciosos transfusionales, ya que habrá
pacientes que cursen con mínima anemia, y apenas reciban transfusio-
nes y otros que precisen recibir transfusiones de forma regular; por
último, de la susceptibilidad al cáncer (A.de Fanconi) para el empleo de
la vacuna del virus del papiloma humano (VPH).

Es importante también considerar los aspectos sociales. Así por ejem-
plo, los pacientes con anemia falciforme muchas veces vienen o viajan
a países en desarrollo donde son prevalentes algunas enfermedades
que han pasado a ser “raras” en Occidente, pero que pueden producir
en ellos una importante morbilidad, como la Salmonella Typhi. Por
tanto, son todos estos aspectos generales y particulares, los que hay
que tener en cuenta a la hora de completar el calendario vacunal en
estos pacientes (tabla 2).

En general no existen apenas estudios que hayan investigado específi-
camente  la respuesta inmunógena a las vacunas y la protección propor-
cionada por las mismas en el contexto de las distintas anemias consti-
tucionales, por lo que la mayoría de las recomendaciones son generales,
basadas en el riesgo a padecer ciertas enfermedades infecciosas en esas
anemias según lo ya expuesto e infiriendo la respuesta inmunógena de
las vacunas frente a esas infecciones de los individuos normales. La
mayoría de las recomendaciones tienen, por tanto, salvo que se especi-
fique, un nivel de evidencia 3 –recomendación C- (estudios observacio-
nales, series clínicas) o 4 –recomendación D- (opiniones de expertos).

Tabla 1. Anemias constitucionales

1. Anemias aplásicas

a. Fallo medular (anemia de Fanconi, disqueratosis congénita)

b. Aplasia eritrocitaria pura (anemia de Blackfan-Diamond)

2. Anemias por alteración en la maduración eritrocitaria

a. Anemias sideroblásticas

b. Anemias diseritropoyéticas

3. Anemias hemolíticas

a. Enzimopatías (déficit de piruvato-kinasa, déficit de G6PDH)

b. Membranopatías (esferocitosis congénita)

c. Hemoglobinopatías (anemia falciforme, talasemias)

Tabla 2. Vacunación de anemias constitucionales según indicación

1. Alteraciones de la inmunidad

a. Inherente a la enfermedad: asplenia funcional (gérmenes capsula-
dos: Hib, neumococo, meningococo. VVZ. Gripe)

b. Secundarias al tratamiento:

i. Esplenectomía (gérmenes capsulados, VVZ, gripe)

ii. Inmunosupresión: corticoides (VVZ).

2. Necesidad transfusional.

a. Transmisión de virus (VHB)

b. Riesgo de hepatopatía (VHA)

3. Viajes (VHA, Salmonella typhi, meningococo A+C)

4. Desarrollo de cáncer (VPH)

Hib: haemophilus influenzae b. VHA: Virus de hepatitis A. VHB: Virus de
hepatitis B. VPH: Virus del papiloma humano. VVZ: Virus varicela-zóster.

2. PAUTAS DE VACUNACIÓN SEGÚN INDICACIÓN.
2.1. ALTERACIÓN DE LA INMUNIDAD:

2.1.a. Inherente a la enfermedad: 

Hemoglobinopatías (anemia falciforme, talasemia).
Los pacientes con anemia falciforme tienen una mayor susceptibilidad
a presentar infecciones, fundamentalmente por asplenia funcional y
en mucho menor grado por otras alteraciones de la inmunidad (fun-
ción del complemento, etc.). Además, la oclusión vascular contribuye
al riesgo de sobreinfección en las zonas isquémicas. Todo ello condi-
ciona una importante morbi-mortalidad por infecciones durante los
primeros años de vida. 

Los individuos con  talasemia mayor, tienen alteraciones inmunitarias
debidas a la estimulación inmune continua por las transfusiones, cier-
ta inmunodepresión por la sobrecarga de hierro1 a lo que se añaden
las alteraciones secundarias a la esplenectomía, aunque recientemen-
te ésta se intenta evitar en lo posible.

En este grupo de enfermedades se recomienda inmunizar frente a los
gérmenes capsulados2-5: Haemophilus influenzae, meningococo
(vacuna conjugada frente el meningococo C) y Streptococcus pneumo-
niae (tanto la vacuna conjugada heptavalente, como la vacuna de
polisacáridos 23-valente, ésta última a partir de los 2 años): en la ane-
mia falciforme, esto tiene un grado de recomendación B6. Además se
debe administrar la vacuna antigripal anualmente a partir de los 6
meses, y algunas guías recomiendan vacunar además frente a la vari-
cela7 (tablas 3 y 4).

Tabla 3: Programa de inmunizaciones específicas para niños no vacu-
nados con hemoglobinopatías 3-5,8
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Germen Producto 1ª dosis Primovacunación Dosis adicionales

Neumococo VCN7

2-6 m
3 dosis/6-8 s 
intervalo

1 dosis a los 12-16 m

7-11 m
2 dosis/6-8 s 
intervalo

1 dosis a los 12-16 m

≥12 m
2 dosis/6-8 s 
intervalo

No
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* Incluídas en los calendarios habituales de las diferentes comunida-
des autónomas de nuestro país. Muchas de ellas se administran
actualmente de forma combinada.

†  A los 3 años en niños <10 años. A los 5 años en niños >10 años.

Existe una vacuna combinada con VHB para administrar en >12 m (3
dosis: 0-1-6 m).  

Havrix® y Vaqta® tienen formulaciones de adulto (>19 años) (dosis de 1 ml) 

a, b Pauta de vacunación para Hib según se empleen las diferentes
vacunas disponibles: a) HibTITER®; 

b) Act-HIB®, Hiberix®

a: años. m: meses. s: semanas. VCN7: Vacuna conjugada anti-neumo-
cócica heptavalente. VNP23: vacuna antineumocócica de polisacáridos
23-valente. VCMC: Vacuna conjugada anti-meningitis C. VCHib:
Vacuna conjugada anti-Haemophilus Influenzae b. VHB: Vacuna anti-
hepatitis B. VHA: Vacuna anti-hepatitis A. VVZ: Virus varicela-zóster.

Tabla 4: Recomendaciones para la inmunización neumocócica en niños
parcialmente vacunados con hemoglobinopatías 4,5

* Existe la duda de que la primera dosis de VNP23 antes de la VCN7
pueda no ser inmunógena en estos enfermos, por lo que no se reco-
mienda esperar 3-5 años de la vacuna anterior9

Se recomienda vacunar a los pacientes no inmunizados frente a
Haemophilus influenzae b y del meningococo C (vacuna conjugada)
independientemente de la edad y no parece necesaria la revacuna-
ción10. En cuanto al Streptococcus pneumoniae es necesario que reci-
ban tanto la vacuna conjugada heptavalente como la de polisacáridos
23-valente (ver tablas 3 y 4). En no inmunizados mayores de 2 años es
preferible empezar con la vacuna conjugada, porque es más inmunóge-
na y completar posteriormente con la vacuna de polisacáridos. En niños
entre los 2-5 años y a diferencia de los niños sanos, se recomiendan dos
dosis de la vacuna conjugada como primo-vacunación y posteriormen-
te la vacuna de polisacáridos. Las revacunaciones frente a esta última
no están bien establecidas. Algunas guías recomiendan la revacunación
cada 5 años10, especialmente en la anemia falciforme porque disminu-
ye el título con el tiempo –y es necesario tener un título mínimo de
anticuerpos circulantes para poder responder de forma eficaz al estí-
mulo infeccioso11-, pero no hay todavía suficientes evidencias. 

2.1.b. Secundaria al tratamiento:

2.1.b.i. Esplenectomía:
La esplenectomía se realiza en algunas anemias constitucionales, para
disminuir el grado de hemólisis, suprimiendo o disminuyendo la nece-
sidad de transfusiones (ej.  esferocitosis congénita) o para disminuir
los requerimientos transfusionales, que pueden haber aumentado por
la existencia de hiperesplenismo (ej. talasemias mayor e intermedia).
La asplenia anatómica favorece la infección por gérmenes encapsula-
dos, como ocurre en la anemia falciforme. Por tanto, las recomenda-
ciones para la inmunización de estos pacientes en cuanto a los gérme-
nes capsulados y frente a la gripe, es la misma que se ha comentado
para los pacientes con hemoglobinopatías. El riesgo de infección post-
esplenectomía es de 1-3%, mayor durante los primeros años, pero está
presente durante toda la vida.

Se debe vacunar al menos de 4-10 semanas antes de la esplenectomía
y si no se puede, hay que esperar hasta dos semanas después de la
cirugía, porque, aunque no varía el título de anticuerpos frente a
hacerlo inmediatamente después de la cirugía, sin embargo los anti-
cuerpos parecen ser más funcionales10.

2.1.b.ii. Inmunosupresión: corticoides (Ej. anemia de Blackfan-
Diamond).
Dependiendo de la dosis, los corticoides disminuyen o incluso supri-
men la respuesta inmune. Los niños que reciban una dosis mayor de 2
mg/Kg/día o de 20 mg/día (para un peso > 10 Kg) de prednisona o su
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Germen Producto 1ª dosis Primovacunación Dosis adicionales

Neumococo VNP23 ≥24 m
1 dosis 8-6 s des-
pués de última
dosis de VCN7

1 dosis a los 3-5
años †
Meningococo C*

Meningococo C* VCMC
2-11m

2 dosis/6-8 s
intervalo

1 dosis a los 12-16 m

≥12 m 1 dosis No  Haemophilus

Haemophilus
Influenzae*

VCHib

2-6 m
3 dosis/6-8 s
intervalo

1 dosis  a los 15-18
m

7-11 m 2b-3 a dosis/4-8 s 
Noa ó 1 dosisb 15-
18m

12-14 m 2a dosis/4-8 s No 

≥12 m 1b dosis No

≥15 m 1a dosis No

Varicela VVZ

>12-15
m-12 a

1 dosis  1 dosis a los 3-4 a

>12-13 
2 dosis/ 4-8
semanas) 

No

Hepatitis B* VHB
RN de
>2000 g

3 dosis (0-1-6
meses)

Hepatitis A VHA

S e g ú n
producto
> 1 2
meses

1 dosis  (0,5 ml)
1 dosis a los 6-12
m

Gripe

V i r u s
fraccio-
nados o
de subu-
nidades

6 m-3 a
2 dosis (0,25
ml)/4 s 

1 anual

3-8 a
2 dosis (0,5 ml)/4
s

anual

9-12 a 1 dosis (0,5 ml) 1 anual

V i r u s
enteros,
fraccio-
nados o
de subu-
nidades

> 12 a 1 dosis  (0,5 ml) 1 anual

Edad Dosis previas Recomendaciones

≥24 m

24 m 1-3 dosis de VCN7
(antes de los 24 m de edad)

1 dosis de VCN7; 1ª dosis de VNP23/6-
8 semanas tras VCN7; 2ª dosis de
VNP23 a los 3-5 años de la 1ª

1 dosis de VNP23

2 dosis de VCN7/6-8 semanas de
intervalo: 1ª dosis >8 semanas des-
pués de VNP23; 2ª dosis de VNP23, 6-
8 semanas después de última dosis de
VCN7*

≥5 años

2 dosis de VNP23 
1 dosis de VCN7 >8 semanas de
última VNP23    

1 dosis de VNP23
1 dosis de VCN7; 2ª dosis de
VNP23, 6-8 semanas después de
VCN7*

Edad Dosis previas Recomendaciones

12-23 m

Primovacunación  incom-
pleta con VCN7

2 dosis de VCN7/8-6 semanas de
intervalo

4 dosis de VCN7 
1 dosis de VNP23 6-8 semanas tras
VCN7 2ª dosis de VNP23, 3-5 años
después de 1ª dosis de VNP23
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equivalente durante más de 2 semanas no deben recibir vacunas de
virus vivos atenuados hasta pasado un mes de la suspensión del trata-
miento. Los niños que estén recibiendo esa dosis de corticoides pero
lleven menos de dos semanas pueden recibir vacunas de virus vivos
atenuados tan pronto como se haya suspendido el tratamiento, aun-
que algunos expertos recomiendan esperar dos semanas. Los niños que
estén recibiendo dosis menores pueden ser vacunados mientras reci-
ben dicho tratamiento2,12.

Por otro lado, la infección por varicela en pacientes en tratamiento con cor-
ticoides puede ser fulminante, por lo que se recomienda administrar la
vacuna frente a la varicela en no inmunizados, a partir de los 12 meses12.

2.2. TRANSFUSIONES.
Como ya se ha comentado, el riesgo transfusional es muy variable de
unas enfermedades a otras, e incluso dentro de una misma enferme-
dad, de unos pacientes a otros (ej. la anemia falciforme). 

En general, se recomienda vacunar de la hepatitis B desde recién naci-
do. Además, en los pacientes que reciben transfusiones de forma cró-
nica, se recomienda la vacuna frente a la hepatitis A porque dicha
infección puede empeorar el pronóstico de una hepatopatía existente,
tanto de una hepatitis viral, como secundaria a la sobrecarga de hie-
rro o producida por la propia enfermedad (anemia falciforme).

Por otro lado, los individuos con infección por virus de inmunodefi-
ciencia humana (VIH) o que estén recibiendo tratamiento frente a la
hepatitis C no deben recibir vacunas de virus vivos atenuados3.

2.3. SUSCEPTIBILIDAD AL CÁNCER.
Las enfermas con anemia de Fanconi tienen un alto riesgo de cáncer
vulvar, cervical y anal por lo que se recomienda realizar prevención
frente al virus del papiloma humano (HPV) con la vacuna cuatro-valen-
te, que contiene 4 cepas de HPV (que provocan más del 70% de los cán-
ceres cervicales y el 90% de las verrugas genitales) a los 12-13 años13.

Para otras enfermedades con aumento del riesgo de cáncer (Anemia de
Blackfan-Diamond, disqueratosis congénita) no está tan establecida la
recomendación, pero también podría estar indicada la administración
de esta vacuna.

2.4. VIAJES.
Los pacientes deben recibir las vacunas apropiadas según el lugar al
que viajen, que incluyen fiebre amarilla, salmonella typhi, vacuna de
meningitis A+C (o A+C+W-135+Y) de polisacáridos, si viajan a zonas
endémicas, y de VHA si no estaban vacunados previamente. No está
contraindicada la vacuna de meningitis de polisacáridos, aunque se
haya recibido previamente la conjugada10. Las vacunas de polisacári-
dos no son eficaces < 18 meses, y se recomiendan a partir de los 2 años.
En cuanto a la Salmonella typhi es fundamental la vacuna en pacien-
tes con anemia falciforme que vayan a viajar a África, pero todavía no
se ha demostrado si es preferible la vacuna oral o la parenteral14.
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VACUNACIÓN EN EL PACIENTE TRASPLANTADO DE 
PROGENITORES HEMATOPOYÉTICOS

Nº Programa: 394
Autor: Diego Plaza López de Sabando
Servicio de Hemato-Oncología Infantil y Unidad de TPH. Hospital
Infantil “La Paz”

La mayor parte de los niños afectos de neoplasias malignas presentan
algún grado de inmunosupresión, ya sea secundaria a la patología de
base o, como principal responsable, a la terapia citotóxica empleada.
Por la biología propia del grupo de neoplasias infantiles (tumores
embrionarios o de alto grado), la sensibilidad de los mismos a la qui-
mioterapia (QT) o a la radioterapia (RT) es alta, por lo que los protoco-
los de tratamiento emplean regímenes intensivos con citostáticos y
radioterapia a altas dosis para mejorar las probabilidades de supervi-
vencia, incrementando así el grado de inmunosupresión producida.
Niños con diferentes síndromes de fallo medular, inmunodeficiencias,
ciertas metabolopatías, neoplasias malignas de alto riesgo, ciertos
tumores sólidos o enfermedades malignas en recaída, se benefician de
la administración de quimioterapia o radioterapia a altas dosis, segui-
da de un trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH) en sus
diferentes modalidades. Las distintas posibilidades de tratamiento tie-
nen una determinada influencia sobre el sistema inmunológico del
receptor del TPH y desencadenan una inmunodepresión de intensidad
variable, basada en la disminución del recuento de granulocitos, linfo-
citos, nivel de inmunoglobulinas (Ig) séricas y de anticuerpos (Ac)
específicos frente a vacunaciones previas. El resultado es una mayor
susceptibilidad para determinadas infecciones.

Durante los últimos 25 años se ha incrementado notablemente el
número de TPH realizados en la población pediátrica, así como la
supervivencia a largo plazo de los mismos. Muchos de estos pacientes,
como se describirá a continuación, permanecen inmunosuprimidos
durante largos periodos de tiempo. La inmunización en estos pacien-
tes es importante por dos motivos; primero porque es necesario prote-
ger a los receptores de TPH contra infecciones prevenibles mediante
vacunación, y segundo, por motivos de salud pública, para disminuir el
número de individuos susceptibles de padecer y contagiar determina-
dos agentes infecciosos. Aunque la mayoría de la enfermedades preve-
nibles por vacunación son poco frecuentes en el momento actual, y la
inmunización de la población general puede contribuir a proteger al
niño receptor de un TPH, el incremento de la población inmigrante,
cuyo calendario vacunal puede ser diferente o incluso incompleto, y el
hecho de que dicha patología se puede asociar a una alta morbi-mor-
talidad en la población inmunocomprometida, hace necesario seguir
prestando una atención especial a las estrategias de vacunación del
niño receptor de un TPH.
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FACTORES CONDICIONANTES DE PAUTAS VACUNALES EN EL
RECEPTOR DE TPH 
La necesidad de revacunación, la respuesta a la misma y el calendario
establecido para tal fin, dependen fundamentalmente del tipo, inten-
sidad y duración de la inmunosupresión inducida en el receptor de un
TPH, principal responsable de la seguridad y la eficacia de las vacunas
en estos pacientes; dichos aspectos se discuten a continuación.

1. Factores generales inmunosupresores en el niño receptor de TPH
Ya se ha comentado que la neoplasia maligna puede afectar a la fun-
ción inmunológica. Esto es así particularmente en el caso de las neo-
plasias hematológicas: leucemias y linfomas. Dicha inmunosupresión
no es únicamente debida a la mielosupresión o neutropenia, sino tam-
bién a un efecto sobre la inmunidad específica y la función del linfo-
cito. Sin embargo, dicho efecto parece ser pequeño, pues diversos
estudios han mostrado que la concentración de Ig o Ac específicos son
normales en el momento del diagnóstico (1).

Tampoco los diferentes citostáticos empleados tienen el mismo efecto
sobre el sistema inmunológico. Los agentes que más influyen sobre la
función linfocitaria son la ciclofosfamida, fludarabina, análogos de las
purinas o los corticosteroides (fármacos empleados en distintas com-
binaciones en el caso de las neoplasias linfoides); mientras, otros como
la actinomicina-D o la vincristina no tienen efecto inmunosupresor. El
efecto de la RT es menos conocido, y podría ser menos significativo
que el de la QT. Sin embargo, la irradiación esplénica produce asplenia
o hiposplenia funcional, lo que aumenta el riesgo de desarrollar infec-
ciones causadas por bacterias encapsuladas (2).

2. Factores específicos inmunosupresores en el niño receptor de TPH 
Los siguientes factores son determinantes en el grado de inmunosu-
presión inducida en el paciente receptor de un TPH, y por tanto, tie-
nen su influencia en la reconstitución inmunológica y en la respues-
ta a la vacunación (2,3):

- Tipo de donante: la disparidad inmunológica entre receptor y donan-
te (reflejada en el grado de identidad HLA) condiciona la intensidad
inmunosupresora del acondicionamiento pre-trasplante para prevenir
el fallo de prendimiento o el tipo de profilaxis frente a la enfermedad
del injerto contra el huésped (EICH) que será necesaria tras la infusión
de los progenitores hematopoyéticos. De esta forma, en los TPH autó-
logos (autoTPH), en los que los progenitores hematopoyéticos proceden
del propio receptor, el riesgo de fallo de prendimiento o de EICH es
prácticamente nulo; por tanto, sus acondicionamientos son poco inmu-
nosupresores y no requieren profilaxis frente a la EICH, y ello no gene-
ra una alteración inmunitaria tan importante como en los alogénicos.
En los TPH alogénicos (aloTPH), en los que los progenitores hematopo-
yéticos proceden de un donante distinto del receptor, aún tratándose
de individuos HLA-idénticos, siempre existe disparidad inmunológica,
aunque resida en otro tipo de moléculas menos relevantes o conocidas;
por ello, los acondicionamientos pre-trasplante y la profilaxis de la
EICH son necesarios e inducen mayor inmunosupresión que en los
autoTPH. En el caso de los donantes emparentados (habitualmente her-
manos HLA-idénticos), la disparidad inmunológica siempre es menor, y
ello condiciona la necesidad de terapia inmunosupresora menos pro-
funda que en el resto de los aloTPH, ya sean no emparentados o HLA-
no idénticos, o el caso especial de los TPH haploidénticos, en los que
receptor y donante sólo comparten identidad en un haplotipo del HLA
(y que requieren para su correcto prendimiento y disminución del ries-
go de EICH, una terapia inmunosupresora muy potente, unida a un pro-
cesamiento especial de los progenitores hematopoyéticos).

- Fuente de progenitores hematopoyéticos: la reconstitución inmu-
nológica tras un TPH, especialmente en los aloTPH, depende en parte
del grado de madurez de los linfocitos que acompañan a los progeni-
tores hematopoyéticos contenidos en el material de infusión; de esta
forma, en los TPH de progenitores hematopoyéticos de sangre perifé-

rica (PHSP), los linfocitos son maduros y favorecen una reconstitu-
ción inmune temprana. En el extremo opuesto del espectro se situa-
rían los TPH de sangre de cordón umbilical (SCU), en los que los lin-
focitos son muy inmaduros. No existen estudios que diferencien la
influencia de la fuente de progenitores en la respuesta a las vacuna. 

- Tipo de acondicionamiento: los acondicionamientos pre-trasplante
convencionales tiene una estructura definida y compuesta de dos
partes, una mieloablativa, desarrollada por el efecto de la irradiación
corporal total (ICT) o de agentes alquilantes como el busulfán, y una
inmunosupresora para favorecer el prendimiento del injerto. Ésta
última se apoya principalmente en la ciclofosfamida; en trasplantes
con mayor riesgo de no prendimiento, como en los casos de TPH de
donantes no emparentados, haploidénticos, anemias aplásicas,
hemoglobinopatías, etc, es necesario potenciar su efecto con otros
agentes inmunosupresores como fludarabina o anticuerpos monoclo-
nales frente a distintas poblaciones del sistema inmune. La ICT puede
producir una asplenia funcional que agrave el estado de inmunosu-
presión. La mayor parte de los estudios hacen referencia a regímenes
de acondicionamiento mieloablativos; si el riesgo de pérdida de
inmunidad afecta igualmente tras la realización de los modernos
acondicionamientos no mieloablativos o de intensidad reducida es
algo aún desconocido (aunque se trata habitualmente de acondicio-
namientos con una alta intensidad inmunosupresora).

- Profilaxis de la EICH: habitualmente realizada en todo aloTPH con
un anticalcineurínico, principalmente la ciclosporina. En función del
riesgo de EICH se puede intensificar la inmunosupresión con meto-
trexate, corticoides, micofenolato de mefetilo, etc, o mediante técni-
cas de depleción de linfocitos T (DLT).

- Aparición de EICH, y particularmente con la EICH crónica, que afecta
al sistema linfoide alterando el desarrollo timo-dependiente del linfo-
cito T y causando asplenia o hiposplenia funcional; además, el trata-
miento de la EICH se basa en la intensificación de la inmunosupresión.

3. Reconstitución inmune tras TPH
Los receptores de un TPH desarrollan una inmunosupresión profunda
durante varios meses, e incluso años, post-trasplante. Los distintos
componentes del nuevo sistema inmune se desarrollan y maduran en
diferentes etapas, y esto condiciona la posibilidad de respuesta a diver-
sos antígenos. La reconstitución inmune tras un autoTPH sucede más
rápidamente que en los aloTPH, puesto que en los autoTPH, el estado de
inmunosupresión se debe básicamente al acondicionamiento pre-tras-
plante y no existe disparidad inmunológica entre injerto y receptor (2,4). 

La inmunidad innata se recupera en un periodo que comprende de
semanas a meses tras el TPH. Sin embargo, la inmunodeficiencia pro-
longada de estos pacientes tras el TPH se debe a una alteración de la
inmunidad específica. Los linfocitos B alcanzan el nivel normal entre 3
y 6 meses tras la realización del TPH. La recuperación en más lenta en
casos de injertos con DLT y en pacientes con EICH crónica. Los diferen-
tes isotipos de Ig comienzan a normalizarse 6 meses después del tras-
plante siguiendo la secuencia propia del desarrollo inmune normal (IgM,
IgG1 e IgG3, IgG2 e IgG4 e IgA). Los niveles totales de IgG pueden ser
normales, pero es frecuente hallar un desequilibrio entre las subclases
de IgG, con niveles disminuidos de IgG2 hasta durante 18 meses tras el
trasplante. La formación de anticuerpos en respuesta a antígenos cono-
cidos puede empezar a detectarse entre 3-6 meses tras el TPH.

La reconstitución del linfocito T sucede en dos etapas: la primera, la
vía timo-independiente, seguida de la timo-dependiente. Durante los
primeros 6 meses tras el trasplante, los linfocitos T proceden predomi-
nantemente de la expansión periférica de linfocitos T maduros, cuya
recuperación numérica comienza entre 1-2 meses tras el TPH y alcan-
za un recuento normal entre los 3-6 meses tras el mismo. Mediante
esta primera ruta se reconstituyen los linfocitos T memoria, con un
repertorio de alorreactividad de diversidad limitada. Entre los 6-12
meses tras el trasplante comienza a ser patente la génesis de nuevos
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linfocitos, ya con una generación más amplia de receptores a Ag y, por
tanto, con una mayor capacidad de respuesta; esta fase es especial-
mente importante en la reconstitución de los linfocitos T CD4+. Los
niveles normales se alcanzan entre 1-2 años tras la realización del
TPH, y ocurre más rápidamente en los pacientes de menor edad (5,6).

4. Factores que influyen en la inmunización tras la vacunación de
receptores de TPH
Se han descrito varios factores que influyen en el nivel de Ac a vacu-
nas previas y en la inmunogenicidad de las vacunas en este tipo de
pacientes: autoTPH o aloTPH, tiempo transcurrido tras el TPH, inciden-
cia de EICH crónica, edad, dosis de vacunas recibidas y estado de
inmunización del donante (2,7,8,9).

Existe alguna evidencia de que la EICH crónica afecta negativamente
al nivel de Ac específicos y a la capacidad inmunogénica de las vacu-
nas; si bien, otros estudios detectan poca influencia. Este efecto pare-
ce más patente con respecto a bacterias encapsuladas como el
Streptococcus pneumoniae. Pero, en situación de EICH crónica dura-
dera, se alza la cuestión de cuál es el momento óptimo para la vacu-
nación. En estos casos se debe evitar el uso de vacunas con organis-
mos vivos. Con respecto al empleo del resto, en el momento actual se
carece de evidencia sobre la posible exacerbación de la EICH que
podría inducir, o de la respuesta del niño a la inmunización. Cabe des-
tacar los siguientes puntos:

- Los pacientes más jóvenes tienen mayor riesgo de ser seronegativos
tras vacunaciones previas, probablemente en relación con no haber
recibido las dosis completas de alguna vacuna concreta.

- La inmunidad adquirida naturalmente tiene mayores probabilidades
de persistir tras el TPH que la adquirida a través de vacunación.

- A su vez, existe diversidad de opiniones al respecto de la influencia
ejercida por el estado inmune del donante (10,11). Varios estudios
han sido capaces de demostrar que la inmunidad para determinados
agentes infecciosos puede ser transferida por el injerto y ser detecta-
ble posteriormente en el receptor tras la realización del TPH.

5. Patrones de inmunización para receptores de TPH
Ya se ha comentado que muchos estudios han demostrado la pérdida
de la inmunidad adquirida naturalmente o tras vacunación previa al
TPH. Por tanto, la reinmunización es una estrategia importante para
mantener la salud a largo plazo de estos pacientes y disminuir así el
riesgo de adquirir determinadas infecciones. Aunque la pérdida de
inmunidad sea menor en el caso de los autoTPH (4), es difícil predecir
esto de forma individual para cada paciente, y por tanto, en el momen-
to actual, se recomienda revacunar ambos grupos con calendarios
similares. Las vacunaciones que deben ser consideradas para los recep-
tores de TPH dependen de varios aspectos (12):

1. Riesgo y gravedad de las infecciones vacunables: 

- Infecciones que son más frecuentes y graves que en la población
general, como las producidas por S. pneumoniae, H. influenzae tipo
B, virus Varicella-Zoster y virus Influenza.

- Infecciones que no son más frecuentes ni más graves, pero cuya
vacunación se recomienda para proteger a la población general,
como tétanos, difteria, polio y hepatitis B.

- Infecciones a considerar en situaciones especiales, como en pacien-
tes residentes en determinadas áreas endémicas o para viajeros.

2. Riesgo y gravedad de los efectos secundarios: las vacunas que con-
tienen organismos inactivados, antígenos o subunidades son seguras y
con los mismos efectos secundarios que en los individuos sanos. Las
vacunas que contienen microorganismos vivos tienen el potencial para
desarrollar patología significativa y su empleo se debe evitar (VPO,
BCG) o realizar sólo bajo determinadas circunstancias (triple vírica).

Existe una amplia variabilidad de esquemas de revacunación, con muy

pocos estudios controlados en los que basarse, y que habitualmente son
el resultado de la opinión de expertos en combinación con los pocos
datos publicados. Sin embargo, la mayoría de las guías al respecto coin-
ciden en recomenzar la vacunación al menos12 meses después de la rea-
lización del autoTPH o aloTPH de donante emparentado HLA-idéntico, y
18 meses para el resto, siempre que no exista evidencia de EICH cróni-
ca, se haya suspendido cualquier tratamiento inmunosupresor durante
un periodo mínimo de 6 meses (12 meses para vacunas con microorga-
nismos vivos) y no haya recibido Ig intravenosa en los últimos 3 meses.
Se recomienda también que estos niños reciban el calendario vacunal
rutinario, así la vacuna de la gripe cada otoño mientras al paciente se le
considere inmunosuprimido. Las vacunas de la hepatitis A y B y la BCG
deben ser consideradas individualmente en función de la incidencia de
cada infección en el área de residencia del paciente. Con respecto a la
vacunación frente al virus Varicella-Zoster, existe poca literatura al res-
pecto, recomendándose la vacunación de familiares seronegativos.

RECOMENDACIONES VACUNALES EN EL RECEPTOR DE TPH
(2,12,13,14,15)

1. Vacunación frente a bacterias (ver tablas 1 y 2)

a. Vacunación antineumocócica
La infección neumocócica puede causar una morbi-mortalidad signifi-
cativa tras la realización de un TPH, típica de la fase post-injerto tardía
(sobre el día +100), aunque no es extraño encontrarla más temprana-
mente. Su incidencia, asociada a niveles disminuidos de IgG2, es mayor
que en la población general, especialmente en los pacientes sometidos
a aloTPH o con EICH crónica a pesar de la profilaxis primaria con peni-
cilina que se emplea en este tipo de pacientes. Los serotipos implicados
y las susceptibilidades son similares a los de los niños sanos.

La inmunidad frente al neumococo está mediada por Ac frente a los
polisacáridos de la cápsula. Sus niveles son más bajos en el paciente
trasplantado, si bien, dichos niveles no se correlacionan bien con el
nivel de protección proporcionado.

Existen dos tipos de vacunas disponibles: conjugadas de polisacáridos
y proteínas (antineumocócica conjuda heptavalente -PCV7-) y las
basadas en polisacáridos (antineumocócica 23-valente –PPS23-). Las
vacunas basadas en polisacáridos desencadenan una respuesta inmu-
ne independiente del linfocito y no induce memoria inmunológica; por
tanto, son poco efectivas en los niños de menor edad y las dosis de
recuerdo no intensifican la respuesta inmune. Las vacunas conjugadas
proporcionan una respuesta inmunológica más potente e inducen el
desarrollo de linfocitos T memoria; en cambio, tienen una menor
cobertura de serotipos, y la protección suministrada por las mimas
dependerá de los serotipos circulantes.

La PPS23 es capaz de inducir la formación de Ac protectores 6-12
meses tras el TPH, salvo en pacientes con EICH crónica. Una segunda
dosis no incrementa la respuesta. Los niños, a diferencia del adulto,
presentan respuestas de corta duración y de baja afinidad. No se ha
demostrado ninguna ventaja al vacunar al donante o al receptor en
casos de autoTPH previamente a la colecta de progenitores hematopo-
yéticos. En el paciente con autoTPH, la respuesta también es pobre, y
permanece disminuida durante varios años, especialmente en los
pacientes con linfomas.

En el caso de las vacunas conjugadas  PCV7, se dispone de menos
información. Con tres dosis de vacunas, hasta el 100% desarrollan Ac
protectores, y la respuesta mejora si el donante se vacuna antes de la
colecta de progenitores hematopoyéticos. También parece más eficaz
en los casos de EICH crónica.

La recomendación actual es vacunar a todos los pacientes receptores
de TPH. En el caso de los niños parece recomendado  administrar la
PCV7, comenzando a los 6-12 meses, administrando tres dosis (a los 2
y 6 meses) y una cuarta dosis de la PCV7 o de la PPS23 a los 12 meses.
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b. Vacunación frente a Haemphilus influenzae tipo b (Hib)
El Hib es también una causa importante de infección tras el TPH, aun-
que las infecciones graves o fatales son infrecuentes. La inmunización
con vacuna conjugada frente al Hib puede inducir inmunidad tras
aloTPH; sin embargo, vacunaciones muy precoces confieren respuestas
muy débiles, aunque existen estudios que no detectan diferencias
entre comenzar a los 6 o a los 18 meses post-trasplante. La adminis-
tración de dos dosis induce una respuesta protectora eficaz en el 80%
de los pacientes, y podría ser mejorada si se inmunizara al receptor
antes de la realización del trasplante. 

La recomendación actual es vacunar a todos los pacientes receptores
de TPH con tres dosis de vacuna conjugada, comenzando a los 6 meses
(dosis subsiguientes cada 1-2 meses).

c. Vacunación antimeningocócica
la Neisseria meningitidis puede causar ocasionales infecciones graves
en estos pacientes. Existen dos tipos de vacunas: de polisacáridos
tetravalente (serogrupos A y C) que es capaza de inducir buenas res-
puestas en receptores de TPH, y la conjugada frente al serogrupo C, de
la que existe poca información en este tipo de pacientes. Con tres
dosis de vacuna se produce un incremento significativo de Ac, alcan-
zando un título óptimo de los mismos.

En el momento actual, no está recomendada de forma sistemática tras
el TPH; su empleo debe ser considerado en situaciones de riesgo ele-
vado; se aconseja seguir las recomendaciones de cada región para la
población general. En caso de administrarse, comenzar a los 6-12
meses, con 1 ó 2 dosis (6 y 12 meses). 

d. Vacunación frente al tétanos (toxoide tetánico)
Los pacientes sometidos a un TPH, ya sea autólogo o alogénico pierden
la inmunidad frente al tétanos durante un largo periodo de tiempo. Los
efectos secundarios del toxoide son leves, y el riesgo de la infección muy
importante, por lo que se recomienda la vacunación de estos pacientes.
Clásicamente la pauta de revacunación comenzaba un año después de
la realización del TPH, pero es posible obtener una respuesta eficaz  ini-
ciándola a los 6 meses post-TPH. Con la administración de tres dosis se
alcanza una concentración óptima de Ac; se plantea la posibilidad de
administrar únicamente dos. La vacunación pre-trasplante del donante
incrementa la eficacia de la vacunación del receptor tras el trasplante.

La recomendación actual es vacunar a todos los pacientes con tres
dosis de toxoide tetánico a partir de los 6-12 meses del TPH, con las
dosis subsiguientes administradas cada 1-3 meses, con revacunación
cada 10 años, como la población general.

e. Vacunación frente a difteria
La mayor parte de los receptores de auto- y aloTPH pierden la inmuni-
dad a la difteria durante un largo periodo de tiempo tras el TPH. Al igual
que sucede con el tétanos, es una enfermedad fácilmente prevenible y
que puede ocasionar infecciones severas. También al igual que el téta-
nos, se necesita un esquema de vacunación apoyado en la repetición de
varias dosis de toxoide. En la mayor parte de los estudios publicados, la
revacunación comienza al año de haber realizado el TPH. Como el
toxoide diftérico es parte invariable de la vacuna combinada, su dosi-
ficación viene determinada por los otros componentes de la vacuna.

La recomendación actual es vacunar a todos los pacientes receptores
de un TPH con tres dosis de toxoide, comenzando a los 6-12 meses del
TPH y con las dosis subsiguientes administradas cada 1-3 meses.

f. Vacunación frente a Bordetella pertussis
No existen datos publicados de tos ferina grave tras la realización de
TPH ni datos respecto a la eficacia de la vacuna. No existen motivos
para creer que los efectos secundarios de la vacuna pudieran ser más

graves en estos pacientes que en la población general. Debe utilizarse
siempre la vacuna acelular; el principal riesgo es el contacto con niños
menores de 12 meses, o cuidadores, por el incremento de la incidencia
durante la última década. La correlación entre la concentración de Ac
y la eficacia clínica de la vacuna no está bien establecida. Al igual que
en el caso de la difteria, la vacuna acelular forma parte de la vacuna
combinada difteria-tétanos-pertussis, por lo que su dosificación viene
determinada igualmente por los otros componentes de la vacuna.

En el momento actual, no está recomendada su administración de
forma sistemática tras la realización de un trasplante; deberá conside-
rarse en niños menores de 7 años en situaciones epidemiológicas en
las que el riesgo epidemiológico es elevado, con la administración con-
junta como DTPa, en tras dosis, comenzando a los 6-12 meses.

g. Vacunación antituberculosa: BCG
La tuberculosis puede desarrollarse como una infección muy grave tras
el TPH, cuya incidencia en estos pacientes depende en gran medida del
grado de endemismo de la mycobacteria en el área de residencia; sin
embargo, la poca eficacia de la vacuna disponible y su capacidad para
producir efectos secundarios importantes en el paciente inmunodepri-
mido desaconsejan su utilización en el niño al que se le ha realizado
un TPH, por lo que su uso está contraindicado.

h. Otras vacunas frente a infecciones bacterianas
Existen vacunas, tanto inactivadas (parenterales) como con organismos
vivos (oral) frente a Salmonella typhi; el empleo de vacunas con orga-
nismos vivos debe evitarse en general y no recomendar su uso rutina-
rio. El balance de riesgo-beneficio deberá ser cuidadosamente conside-
rado en cada paciente y en situaciones particulares como viajes.

2. Vacunación frente a virus (ver tablas 1 y 2)

a. Vacunación frente a virus Influenza
Los virus Influenza A y B pueden producir infecciones graves y fatales
en pacientes sometidos a TPH, incluso hasta varios años después de su
realización. El impacto de los nuevos inhibidores de la neurminidasa
sobre la gravedad del cuadro gripal aún no está bien establecido en este
tipo de pacientes. Las autoridades sanitarias en varios países reco-
miendan la vacunación anual en los pacientes inmunodeprimidos. Sin
embargo, el grado de respuesta a la vacuna es altamente dependiente
del momento en que se lleve a cabo la inmunización, de forma que la
respuesta es casi nula si se realiza ante de los 6 meses del TPH, y alcan-
za el 60% de respuestas adecuadas cuando se realiza más allá de los 2
años. La administración de una segunda dosis añade poca eficacia.
Tampoco ha podido ser demostrado que las vacunaciones tempranas
con respuesta insuficiente pudieran favorecer el desarrollo de infeccio-
nes menos graves. Dada esta situación, parecería ser más eficaz conse-
guir un correcto estado de inmunización del entorno del paciente.

En el momento actual, las recomendaciones son las siguientes:

- Vacunación con una dosis de vacuna inactivada en todos los
pacientes receptores de TPH.

- Se deberá vacunar antes del inicio de la época gripal, nunca antes
de los 4-6 meses tras la realización del TPH.

- Revacunar anualmente en receptores de aloTPH, al menos mientras
reciban tratamiento inmunosupresor o tengan criterios de EICH. La
duración de la vacunación anual en los receptores de autoTPH no ha
sido bien establecida y ha de considerarse  individualmente.

- Se recomienda la vacunación de los miembros de la familia del
paciente antes del inicio de la primera temporada de gripe tras la rea-
lización del TPH; se recomienda igualmente, la vacunación anual del
personal sanitario.
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b. Vacunación frente al virus de la poliomielitis
A pesar de que se trata de una enfermedad erradicada en gran parte
del mundo, aún se describen pequeños brotes en población no inmu-
ne. La vacuna oral, con microorganismos vivos atenuados (VPO) no
debe emplearse en estos pacientes ni en sus contactos por el riesgo de
desarrollar infección inducida por la vacuna, con clínica similar a la
producida por el virus. Sólo debe administrarse la vacuna parenteral,
con el virus inactivado, tanto al paciente como a sus familiares o con-
vivientes. Se deben administrar varias dosis, al menos tres, de esta
vacuna para conseguir una protección eficaz. En la mayor parte de los
estudios publicados, el esquema de inmunización comienza 1 año
post-TPH, aunque han sido comunicados buenos resultados iniciándo-
la 6 meses después del mismo.

En el momento actual, las recomendaciones son las siguientes:

- Se debe vacunar a todos los pacientes con tres dosis la vacuna paren-
teral inactivada (al igual que a convivientes o personal sanitario).

- Se debe evitar el empleo de la vacuna VPO en pacientes, convivien-
tes o personal sanitario.

- Iniciar la pauta de vacunación a los 6-12 meses, con las dosis
siguientes administradas cada 1-3 meses.

c. Vacunación frente al virus de la hepatitis B (VHB)
Los niveles protectores de anticuerpos protectores inducidos por vacu-
nación disminuyen rápidamente tras el TPH; la inmunización precoz es
muy poco efectiva, a menos que el donante estuviera previamente
inmunizado. La transferencia de la inmunidad del donante ocurre hasta
en un 50% de los casos, pero le revacunación del receptor tras la reali-
zación del TPH continúa siendo necesaria para conseguir una inmunidad
duradera y eficaz. En nuestro medio, se trata de una vacuna integrada
en el calendario vacunal, y aunque su capacidad inmunogénica no está
clara en este tipo de pacientes, se sigue recomendando su administra-
ción dada la eficacia que presentan otras vacunas proteícas similares

En pacientes con antecedentes de hepatitis B resuelta (HBsAg negati-
vo, antiHBs y/o antiHBc positivo), la pérdida de anticuerpos puede
facilitar la reactivación del VHB. En estos pacientes podría ser útil
intentar una vacunación precoz. En el resto de los pacientes se reco-
mienda esperar hasta los 6-12 meses post-TPH.

En caso de pacientes seronegativos que recibirán progenitores de
donante HbsAg positivo, lo ideal sería realizar la vacunación antes de
realizar el trasplante, aunque no existen datos que prueben la utilidad
de tal estrategia.

En el momento actual, las recomendaciones son las siguientes:

- Se recomienda la vacunación sistemática frente al VHB en aquellos
países donde estuviera incluida en los calendarios vacunales de la
población general.

- Iniciar la pauta de vacunación a los 6-12 meses tras la realización
del TPH

- Determinación de antiHBs a los dos meses de la administración de
la última dosis. En caso de ser negativa, se recomienda repetir la
vacunación con  la administración de tres dosis.

- Considerar la inmunización precoz en pacientes antiHBs positivo
(no inducido por vacunación; en estos casos, se mejora la respuesta
si los donantes seronegativos se vacunan antes de la donación.

- Los pacientes antiHBs negativos se deben vacunar previamente a
la realización del TPH si van a recibir progenitores de donantes
antiHBs positivos

d. Vacunación frente al virus de la hepatitis A (VHA)
El riesgo de contraer esta infección aparece en pacientes que residen
en o viajana a lugares donde la infección es endémica. La vacuna fren-

te al VHA se trata de una vacuna inactivada y segura. La tasa de res-
puesta a la inmunización en receptores de TPH es baja. Por tanto, se
recomienda la vacunación con dos dosis en pacientes que residan o
viajen a áreas endémicas o en situaciones de riesgo, como enfermedad
hepática o EICH crónica.

e. Vacunación frente al sarampión
Durante los últimos años, la tasa de vacunación en algunos países ha
disminuido, y se han descrito algunos brotes epidémicos. Esta infec-
ción puede cursar de forma fulminante en el paciente receptor de un
TPH. La inmunidad adquirida previamente al trasplante, especialmen-
te en aquellos que la consiguieron mediante vacunación, se pierde en
la mayoría de los casos tras la realización del mismo.

La vacuna disponible en el momento actual no está recomendada para
su administración en el paciente inmunodeprimido, al tratarse de virus
vivos atenuados. Se ha comprobado que su administración, después de
2 años de la realización del trasplante, en aquellos pacientes que no
reciban tratamiento inmunosupresor y no tengan EICH crónica, es
segura. Su eficacia para inducir seroconversión varía entre distintos
estudios, por lo que parece ser necesaria una segunda dosis. Las reco-
mendaciones actuales son:

- No comenzar la vacunación antes del transcurso de 24 meses desde
la realización del trasplante (considerar vacunaciones precoces en
casos de alto riesgo de infección por sarampión). Se recomienda
administrar dos dosis de vacuna.

- No administrar en pacientes con tratamiento inmunosupresor o
EICH crónica. 

f. Vacunación frente a rubéola
El riesgo de infección por este virus parece ser bajo; no se han descri-
to infecciones severas en niños trasplantados. Al igual que en el caso
anterior, se trata de una vacuna de virus vivos atenuados capaz de des-
arrollar infección vacunal en inmunodeprimidos. La principal indica-
ción para su administración sigue siendo la prevención de la rubéola
congénita. Su administración es segura, en pacientes sin tratamiento
inmunosupresor y sin EICH crónica, y a partir de los 24 meses tras la
realización del TPH. Se administra conjuntamente con la anterior,
como la vacuna triple vírica (TV), siguiendo sus mismas pautas e indi-
caciones, estando especialmente indicada en mujeres en edad fértil.

g. Vacunación frente a parotiditis
No se han descrito casos de infecciones severas en este tipo de pacien-
tes. Al igual que los dos casos anteriores, se trata de una vacuna de
virus vivos atenuados y se atiene a las mismas indicaciones y precau-
ciones. Se administrará conjuntamente con ellas en la vacuna TV. Sin
embargo, por sí misma, no estaría indicada su administración sistemá-
tica por el bajo riesgo que supondría esta infección.

h. Vacunación frente a varicela
La vacuna disponible en el momento actual se basa en el empleo de
virus vivos atenuados, y por tanto, conlleva riesgo de infección en el
paciente inmunosuprimido. Esta vacuna ha demostrado su eficacia y
seguridad en niños con leucemia en remisión y en candidatos a tras-
plante de órgano sólido, por lo que sería esperable que fuera igual-
mente eficaz y segura en el niño receptor de TPH una vez superado el
periodo de inmunosupresión y respetando el periodo en el que se ase-
gurara su capacidad para inducir respuesta inmune (ver apartados
anteriores). En pequeños estudios se ha observado su buena toleran-
cia, pero también su poca eficacia. La vacunación del paciente candi-
dato seronegativo podría ser otra opción, pero  no se dispone de datos
publicados hasta la fecha. Con todo, las recomendaciones actuales
serían las siguientes:
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- Si se dispone de tiempo suficiente, los pacientes seronegativos se
pueden vacunar antes de la realización del TPH

- Se debe vacunar a los familiares o convivientes seronegativos del
paciente con una dosis de vacuna.

- Se puede considerar la vacunación del paciente seronegativo des-
pués de dos años de la realización del trasplante, siempre que no exis-
ta EICH crónica o estuviera recibiendo tratamiento inmunosupresor.

- La vacunación del paciente seropositivo no está indicada dada la
eficacia y seguridad de las medidas profilácticas y del tratamiento
antivírico disponible

3. Situaciones especiales

a. Indicaciones de determinaciones de anticuerpos
Puede ser útil para determinar la necesidad de vacunación o la res-
puesta a la misma. Las técnicas disponibles son variadas y en muchos
casos, el nivel protector de Ac está mal definido. Se trata además de
técnicas costosas y poco asequibles.

La determinación antes de la vacunación no sería necesaria en la
mayoría de las vacunas recomendadas. Podría ser valorable para deter-
minar la administración de la TV o la vacuna frente a VHB. La deter-
minación para evaluar la respuesta no es necesaria en aquéllas que
inducen una buena respuesta (tétanos, difteria, polio, Hib) ni en las
que la interpretación es difícil y una segunda dosis no aportara claros
beneficios (influenza). En cambio, sí que se recomienda tras la vacu-
nación contra el VHB, sarampión y varicela para valorar la necesidad
de dosis de recuerdo. Se podría considerar, igualmente, tras la vacuna-
ción con PPS23 en pacientes con riesgo de baja respuesta. 

b. Pacientes con EICH crónica
No se ha detectado mayor incidencia de efectos adversos en pacientes
con EICH crónico, pero parece que la respuesta a algunas es menos
efectiva (PPS23, PCV7, difteria, Hib), pero actualmente no se reco-
mienda no vacunar a estos pacientes, pues la propia EICH les confiere
una mayor susceptibilidad para desarrollar infecciones, especialmente
por bacterias encapsuladas.

c. Vacunación del donante
Ya se ha discutido en cada caso individual los beneficios de vacunar al
donante previamente a la recolección de progenitores hematopoyéti-
cos; sin embargo, su realización implica problemas prácticos y éticos,
que en el momento actual limitan su aplicación.

d. Otras vacunas:
- Vacunación frente a la fiebre amarilla: la inmunización, en nuestro
medio, sólo debe ser considerada en pacientes que viajen a regiones
endémicas para la fiebre amarilla. Se trata de una vacuna de virus
vivos atenuados capaz de inducir complicaciones letales en el indivi-
duo sano; sin embargo, se ha ensayado su administración en pacien-
tes trasplantados, sin que se haya descrito ninguna complicación
serias. No existe información al respecto, pero parece razonable respe-
tar los mismos requisitos aplicables para todas las vacunas de virus
vivos atenuados.

- Virus del papiloma humano: se seguirán las recomendaciones de
cada país. No existen datos disponibles al respecto.

- Rabia: su uso se considera apropiado en pacientes con riesgo de
exposición tras 12-24 meses del trasplante.

- Virus polio-oral, Influenza nasal: contraindicadas.

- Rotavirus: debe administrarse antes de las 12 semanas de edad para
ser segura.

e. Vacunaciones para familiares y convivientes
Se debería administrar anualmente la vacuna contra el virus de la
Influenza y en los convivientes seronegativos, la de la varicela. Se con-
sidera segura, cuando estuviera indicado, la administración de las
vacunas contra la hepatitis A, Rotavirus, Triple Vírica (no existe cons-
tancia de transmisión persona-persona y la DTPa

f. Inmunizaciones pasivas
- Hepatitis B: administrar dos dosis de Ig anti-VHB con intervalo de
un mes en caso de exposición cutánea o mucosa al virus.

- Rabia: administrar Ig anti-rábica, junto con 5 dosis de vacuna (días
0,3,7,14 y 28) tras una exposición al virus en cualquier momento tras
un TPH.

- Tétanos: administrar el toxoide en todos los casos de exposición,
asociado o no a Ig, en función de la exposición, en cualquier momen-
to tras el TPH.

- Varicela: administrar Ig específica antes de las 96 horas tras el con-
tacto con un caso de varicela o herpes zóster si han transcurrido
menos de 24 meses del TPH o siempre que se mantenga estado de
inmunosupresión.

Tabla 1: recomendaciones para las vacunaciones tras TPH; propuesta
de la EBMT (Ljungman et al. Bone Marrow Transplant 2005;35:737-46)
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Vacunas Tipo de
vacuna

Experi
encia

Indicació
n

G r a d o
r e c o -
menda-
ción

I n i c i o
t r a s
TPH(m
eses)

Nº de
dosis

Mejoría por
vacunac ión
de donante

Víricas

Influenza Inactivada Sí Sí; anual AII 4-6 1 Desconocido

Polio Inactivada Sí Sí BII 6-12 3 Desconocido

Hepatitis
B Inactivada Sí Sí BII 6-12 3 Sí

Hepatitis
A

Inactivada No Opcional CIII 6-12 3 Desconocido

Sarampión Virus vivos Sí Individual BII 24 1 Desconocido

Rubéola Virus vivos Sí Individual BIII 24 1 Desconocido

Parotiditis Virus vivos Sí Individual CIII 24 1 Desconocido

Varicela Virus vivos Poca Individual CIII
Antes o
24

¿? Desconocido

Bacterianas

S . p n e u -
moniae

Polisacárido Sí Sí BII 12 1 No

Conjugada Sí Sí CII ¿? 3 Sí

H .
influenzae 

Conjugada Sí Sí BII 6 3 Sí

N.menin-
gitidis

Polisacárido
s 

Sí Individual CII 6-12 1 Desconocido

Conjugada No ¿? CIII 6 1 Desconocido

BCG Org. Vivos No
Contrain
dic

EII - - Desconocido

Tétanos Toxoide Sí Sí BII 6-12 3 Sí

Difteria Toxoide Sí Sí BII 6-12 3 Probable

B. pertus-
sis

Acelular Sí Individual CIII 6-12 3 Desconocido
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Tabla 2: posible calendario vacunal para el niño receptor de TPH (basa-
do en las recomendaciones de la EBMT y del CDC)
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Se estima que cada año se realizan a nivel mundial unos 70.000 tras-
plantes de órgano sólido. En el 2008, en España, se registraron 1577
donantes de órgano sólido (tasa de 34,2 por millón de población), lo
que permitió la realización de los siguientes trasplantes: 2.229 de
riñón, 1.108 de hígado, 292 de corazón, 192 de pulmón y 110 de pán-
creas.  El aumento del número de este tipo de trasplantes en los últi-
mos 15 años y la mayor supervivencia de los pacientes, que van a estar
sometidos a tratamientos inmunosupresores durante largos periodos
de tiempo, requieren la adopción de medidas de prevención de infec-
ciones potencialmente graves.

Las complicaciones infecciosas continúan siendo la principal causa,
junto al rechazo, de morbilidad y mortalidad después del trasplante de
órganos. Muchas de estas infecciones tienen un origen exógeno, inclu-
yendo las producidas por patógenos transmitidos por el órgano tras-
plantado, y otras se asocian a microorganismos endógenos.  

La vacunación es una herramienta útil para disminuir el riesgo de
adquirir enfermedades inmunoprevenibles que pueden afectar a estas
personas. Las infecciones por Haemophilus influenzae tipo b y por
neumococo son especialmente frecuentes en estos enfermos. La infec-
ción o reactivación del virus de la hepatitis B durante los primeros
meses postrasplante hepático ha sido y es otro de los problemas
importantes que requiere enfoques preventivos mediante inmunopro-
filaxis activa y/o pasiva. Sin embargo, la eficacia, la efectividad y la
seguridad vacunal, así como las pautas o esquemas más idóneos no se
conocen suficientemente en este grupo de pacientes. 

Los profesionales que atienden a estos pacientes han de revisar perió-
dicamente la situación vacunal, así como los cambios en los calenda-
rios recomendados, ya que algunos de estos enfermos no han seguido
las pautas indicadas para su edad, por padecer enfermedades crónicas
o por estar gravemente enfermos. En general, se dispone de pocos pro-
tocolos de vacunación consensuados para el receptor de un trasplan-
te de órgano sólido, a diferencia del receptor de un trasplante de pro-
genitores hemopoyéticos (TPH), para el que hay calendarios vacunales
bien desarrollados, elaborados por grupos de expertos multidisciplina-
rios. Además, existen diferencias importantes entre ambos tipos de
trasplantes que hacen que los protocolos de vacunación no sean extra-
polables; la inmunodeficiencia del TPH es más profunda y rápida, pero
de menor duración que la del trasplante de órgano sólido, la cual debe
mantenerse durante toda la vida ya que casi nunca se consigue tole-
rancia inmune. Estas diferencias de reconstitución inmune dan lugar a
estrategias distintas de inmunización. 

Se dispone de pocos protocolos consensuados de vacunación en tras-
plante de órgano sólido a diferencia de lo que ocurre con los trasplan-
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Vacuna Meses post-
TPH à -> 6 7 8 9 12 14 18 24 Observ.

H. influenzae conjuga-
da

X X X

Neumocócia heptava-
lente

X X X X

Neumocócica 23-
valente

X X

Menigococo C conjuga-
da

X X

DTPa X X X

Influenza X Anual

Hepatitis B X X X

Polio inactivada X X X

Triple vírica X
No si
EICH
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tes de progenitores hemopoyéticos. Sin embargo, varios expertos a
nivel internacional han publicado recomendaciones y documentos de
trabajo, que se caracterizan por seguir unas indicaciones y pautas de
vacunación muy similares (tabla 1).     

Inmunización pretrasplante
Los pacientes con enfermedades hepáticas, renales, cardiacas, pulmo-
nares o metabólicas, de evolución crónica, tienen mayor susceptibili-
dad para padecer determinadas infecciones, incluso en fases iniciales
de su enfermedad, cuando su sistema inmunitario está aún preserva-
do. Por eso, hay que procurar inmunizar al paciente antes del trasplan-
te, cuando el sistema inmune conserva aún una capacidad de respues-
ta adecuada. El periodo previo al trasplante representa pues una gran
oportunidad para completar las vacunaciones. 

Hay que tener en cuenta los principios o recomendaciones generales
siguientes: 

- La vacunación precoz y completa antes del trasplante es fundamen-
tal, y a veces hay que recurrir a pautas aceleradas (tablas 2 y 3). Si un
paciente candidato a recibir un trasplante está incompletamente vacu-
nado para su edad, no es necesario reiniciar las pautas vacunales sino
continuarlas desde el momento en que se interrumpieron. Deben revi-
sarse tanto las vacunas sistemáticas como las específicas según el
órgano enfermo, es decir, las recomendadas en las patologías crónicas.

- El tipo de tratamiento inmunosupresor es un determinante impor-
tante en la respuesta inmune a las vacunas. Los inmunosupresores
interfieren en la respuesta de las células B, la cual es importante para
la inmunogenicidad vacunal, tanto de forma directa como a través de
su potencial antiproliferativo o de su impacto en las células T-helper
y citoquinas como IL-2, IL-4, IL-5 producidas por las células helper
CD-4 que estimulan la proliferación de células B.

- El tratamiento con corticosteroides, si se administra durante un
período de tiempo inferior a dos semanas, o a dosis no inmunosupre-
soras (menos de 2 mg/kg/día en niños con peso inferior a 10 kg, o
menos de 20 mg/día –dosis total- en niños de más de 10 kg de peso)
o a dosis fisiológicas (corticoterapia sustitutiva), o cuando se admi-
nistran por vía tópica o local, no contraindica las vacunas atenuadas.
Si se administran a dosis inmunosupresoras durante más de 14 días
se recomienda retrasar la inmunización con vacunas atenuadas hasta
un periodo mínimo de un mes de la finalización de la corticoterapia.

- Las vacunas inactivadas no están contraindicadas, ni antes ni des-
pués del trasplante. Sin embargo, la respuesta inmune puede ser
subóptima y el paciente puede necesitar dosis mayores o revacuna-
ciones. El resultado es un menor porcentaje de seroconversión, unas
concentraciones más bajas de anticuerpos, una disminución más rápi-
da de los mismos y, en consecuencia, una menor protección vacunal. 

- Las vacunas atenuadas (triple vírica, varicela, polio oral, fiebre ama-
rilla, BCG, antitifoidea oral y anticolérica) están contraindicadas des-
pués del trasplante, por lo que su administración debe hacerse antes
del mes previo al trasplante, en los pacientes susceptibles, si no reci-
ben tratamiento inmunosupresor. 

- La administración de una vacuna durante la fase de inmunodepre-
sión importante del paciente requiere la revacunación cuando su
estado inmune se recupere.

- Los pacientes que han recibido transfusiones de sangre o hemode-
rivados, o inmunoglobulinas, no podrán ser inmunizados con vacunas
atenuadas hasta que transcurra un periodo de tiempo entre 3 y 11
meses, según el tipo y la dosis del hemoderivado o de la inmunoglo-
bulina recibido. No deben administrarse inmunoglobulinas en las 2
semanas posteriores a la inmunización con una vacuna atenuada,
excepto si el beneficio de su administración es superior al de la vacu-
nación; en esta circunstancia se revacunará una vez transcurrido el
periodo de tiempo citado anteriormente (3-11 meses).

- El cribado serológico antes del trasplante y el control de la respues-
ta vacunal son útiles en los pacientes candidatos o sometidos a un
trasplante de órgano sólido.  

Vacunación postrasplante
Teóricamente, un estímulo antigénico en el paciente trasplantado
puede desencadenar una respuesta inmune no específica, que aumen-
te el riesgo de rechazo. Aunque los datos disponibles en la literatura en
general no apoyan esta hipótesis, algunos estudios habían sugerido que
la vacuna antigripal y el toxoide tetánico se habían asociado a algún
caso de rechazo. Estudios más recientes no confirman esta asociación
y sugieren que son las infecciones víricas intercurrentes, más que las
vacunas, la causa del rechazo.  En general, sin embargo, se recomienda
retrasar la inmunización hasta que exista una función estable del injer-
to, lo cual no ocurre hasta 6 meses después del trasplante. 

Aunque la inmunización activa ofrece protección, no se puede asegu-
rar siempre una respuesta inmune adecuada, por lo que es importante
considerar otras medidas profilácticas en las situaciones de alto ries-
go, como la inmunoprofilaxis pasiva en la profilaxis postexposición. 

Los contactos domiciliarios y el personal sanitario que atiende a estos
pacientes deben ser inmunes a la hepatitis B, la varicela, la gripe, el
sarampión y la tos ferina. La vacunación de los contactos debe consi-
derarse una medida preventiva fundamental. 

Conclusiones
La prevención de las infecciones mediante la vacunación en el pacien-
te candidato o que ya ha recibido un trasplante de órgano sólido es
una medida eficaz, efectiva y segura, pero que requiere una minucio-
sa valoración del  estado inmunitario de cada enfermo, para realizarla
en el momento óptimo.

Es necesario conocer la historia clínica vacunal del paciente y adecuar
el calendario de vacunaciones sistemáticas junto con las vacunas
específicas indicadas en estos grupos de enfermos afectados de pato-
logías crónicas. 

La vacunación precoz y completa antes del trasplante es la estrategia
más adecuada para obtener una buena protección.

Las vacunas atenuadas están contraindicadas después del trasplante.
Las vacunas inactivadas se pueden administrar a partir de los 6 meses
del trasplante, cuando la inmunosupresión es menor y para evitar el
riesgo teórico de inducción de rechazo.

Hay que concienciar a todos los profesionales sanitarios que atienden
a estos enfermos sobre la importancia de la vacunación, tanto del
paciente como de los miembros de su entorno, es decir, los contactos
domiciliarios y el personal sanitario. 
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Tabla 1. Vacunas recomendadas en pacientes pediátricos candidatos o
receptores de trasplante de órgano sólido

Tabla 2. Pautas de vacunación aceleradas. Intervalos mínimos entre dosis

Tabla 3. Pautas de vacunación aceleradas. Intervalos mínimos entre dosis
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Vacuna Tipo Vacunac ión
pre-T

Vacunac ión
post-T Nivel evidencia

Gripe inactivada sí sí AII

Hepatitis B inactivada sí sí AII

Hepatitis A inactivada sí sí AII

Tos ferina inactivada sí sí AII

Difteria inactivada sí sí AII

Tétanos inactivada sí sí AII

Poliomielitis inactivada sí sí AII

H. influenzae b inactivada sí sí AII

Neumococo inactivada sí sí AII

Meningococo inactivada sí sí AII

Varicela atenuada sí no AII

Triple vírica atenuada sí no AII

BCG atenuada sí no BIII

Papilovampirus inactivada si si -

Vacuna Dosis Intervalo mínimo

DTPa
1º-2º y 2º-3º 4 semanas

3º-4º y 4º-5º 6 meses

Hib
1º-2º y 2º-3º 4 semanas

3º-4º 8 semanas

VPI 1º-2º, 2º-3º, 3º-4º 4 semanas

Triple vírica 1º-2º 4 semanas

Varicela 1º-2º 4 semanas

Vacuna Dosis Intervalo mínimo

Hepatitis B
1º-2º 4 semanas

2º-3º 6 meses

MCC 1º-2º y 2º-3º 4 semanas

Neumo 7-v
1º-2º y 2º-3º 4 semanas

3º-4º 4 semanas

dT
1º-2º 4 semanas

1º-2º 6 semanas
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Introducción
En los últimos años se ha dado una gran importancia a la necesidad de
un aporte adecuado de ácidos grasos poliinsaturados de cadena larga
(AGPI-CL) al feto en desarrollo y al niño en los primeros meses de vida.
El feto necesita los ácidos grasos tanto como fuente de energía como
para la estructura de membranas celulares de las que forman parte.
Los efectos más significativos de los AGPI-CL en la vida precoz, están
relacionados con el desarrollo del sistema nervioso central y de la reti-
na. Aproximadamente el 50-60% del peso en seco del cerebro está
constituido por lípidos, de ellos el 35% son ácidos grasos poliinsatura-
dos de los que la mayoría son AGPI-CL. El cerebro humano presenta
una aceleración de su crecimiento desde el principio del tercer trimes-
tre de embarazo hasta los 18 meses de vida. Durante este periodo de
tiempo el cerebro aumenta de tamaño de 100 mg al inicio del tercer
trimestre a 1.100 g a los 18 meses después del nacimiento. El conte-
nido cerebral de ácido docosahexaenoico (DHA, C22:6n3) aumenta de
forma parabólica de 3.000 nmol/g en la 25 semana de gestación a
10.000 nmol/g a los 2 años. El incremento relativo de DHA en el cere-
bro es mayor que el incremento de tamaño, por lo que se puede con-
cluir que el aumento de DHA que tiene lugar durante este periodo no
se debe sólo al aumento del tamaño cerebral sino también a un
aumento de su contenido relativo en DHA (1). Se ha estimado que la
incorporación de DHA en el cerebro en 15-22 mg/semana durante el
periodo prenatal en el último trimestre de la gestación y 3.6 mg/sema-
na en el periodo postnatal; también se ha sugerido un acumulo de 76
mg/semana durante el primer año de vida posnatal. Lauritzen et al.
sugieren un incremento del contenido cerebral de DHA de 35
mg/semana desde el principio del tercer trimestre de gestación hasta
el final del primer año de vida postnatal (1). Sin embargo, el DHA se
acumula también esotros tejidos fetales durante los últimos meses de
embarazo por lo que los requerimientos nutricionales durante este
periodo de la gestación se han estimado en 50 mg/kg/día.

Es sabido que la principal fuente de AGPI-CL para el feto es su madre,
sin embargo, hay evidencia de algún grado de síntesis de AGPI-CL en
el tejido fetal. Se ha demostrado actividad ?5 and ?6 desaturasa en el
hígado fetal en el último trimestre de gestación; estudios “in vivo” con
isótopos estables en prematuros han demostrado que la síntesis de
AGPI-CL a partir de sus precursores ocurre ya en la 26 semana de ges-
tación (2). El grado en que el feto es capaz de producir AGPI-CL a par-

tir de sus precursores no se conoce, y siendo lo más probable que no
sea suficiente para cubrir el aporte necesario para su desarrollo; por
este motivo se considera que feto es dependiente de su madre respec-
to al aporte de AGPI-CL.

Se han propuesto varias hipótesis que intentan explicar el papel de los
AGPI-CL en el cerebro. Algunos autores lo explican a partir de las pro-
piedades que estos AGPI-CL, en particular el DHA, confieren a las
membranas. Los cambios en el contenido en DHA de las membranas
pueden por un lado alterar sus propiedades fisicoquímicas y por otro,
a través de su interacción con las proteínas de membrana, alterar los
procesos de transducción de señales celulares y neurotransmisión.
Además, dada la alta proporción de DHA en las membranas celulares
del sistema nervioso central es posible que la deficiencia de los AGPI-
CL altere los procesos de neurogénesis y migración neuronal.  Algunos
estudios en animales han demostrado que el DHA aportado a través de
la dieta, tanto antes como después del nacimiento, se incorpora a los
lípidos estructurales en el cerebro en desarrollo (3); otros estudios en
roedores con deficiencia de n-3 durante el desarrollo, han comproba-
do incluso alteraciones en los sistemas monoaminérgicos y colinérgi-
cos (1). Funciones cerebrales superiores tales como el aprendizaje y la
memoria, la atención, los procesos de motivación y emocionales, así
como la psicomotricidad, pueden estar influenciadas por la deficiencia
de AGPI-CL de la serie n-3 durante el desarrollo (1;4). 

El DHA no esterificado parece tener un papel importante en la regula-
ción de la expresión génica y la actividad de los canales iónicos de
membrana, es metabolizado a metabolitos neuroprotectores y tiene un
importante papel en la neurogénesis. Los AGPI-CL son ligandos natu-
rales de los factores de transcripción nuclear PPAR? y RXR. El  PPAR?
tiene una alta expresión en las células madre neurogénicas y parece
tener junto con el RXR y el RAR un papel importante en la regulación
de la proliferación de células madre y el desarrollo del cerebro en el
periodo embrionario. Estudios recientes han demostrado que el DHA
tiene un papel importante en la regulación del ciclo celular y promue-
ve la diferenciación de las células madre a neuronas (3;5-6).

Efectos de la suplementación nutricional con AGPI-CL durante los
primeros momentos de la vida
Los estudios de suplementación nutricional con AGPI-CL a las madres
durante la gestación, así como los que suplementan la dieta de los en
bebés nacidos a término y pretérmino durante los primeros meses de
la vida, han mostrado efectos beneficiosos de los AGPI-CL sobre el
desarrollo mental y la función visual. La mayoría de los estudios que
se han llevado a cabo proporcionas información sobre el desarrollo
neurológico a corto plazo en la infancia precoz y la edad preescolar.
Los resultados del seguimiento de las cohortes de niños que participa-
ron en estudios de suplementación nutricional nos ayudarán en los
próximos años a elucidar si los efectos beneficiosos atribuidos a los
AGPI-CL en los primeros meses de vida se mantienen a largo plazo. 

Simmer et al. (7) han realizado una revisión publicada en la Cochrane
Library, en la que se analizan 14 estudios bien diseñados con o sin
suplementos nutricionales con AGPI-CL administrados de forma alea-
toria a través de fórmulas infantiles. 8 de estos estudios usaron la
Escala de Desarrollo de Bayley para evaluar el desarrollo neurológico,
sólo uno de ellos demostró un mejor desarrollo neurológico en los
niños que recibieron suplementación con AGPI-CL durante los prime-
ros meses de vida. Un metaanálisis de estos datos no mostró diferen-
cias estadísticamente significativas entre los índices de desarrollo
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mental y psicomotor del grupo de niños que recibió suplemento y del
que no. Uno de los estudios que forman parte de esta revisión mostró
una mejor puntuación (novelty preference) en el test de Fagan a los 9
meses en los niños que recibieron AGPI-CL. Sin embargo, otros auto-
res no encontraron diferencias estadísticamente significativas en el
coeficiente de desarrollo del test de Brunet Lezine entre grupos. Los
autores de la revisión concluyeron que la mayoría de los estudios no
muestran beneficios de los AGPI-CL sobre el neurodesarrollo en niños
nacidos a término.  Resultados similares se han descrito en otra revi-
sión de la Cochrane Library sobre los potenciales efectos beneficiosos
de la suplementación con LC-PUFAs en recién nacidos prematuros (8).

Como la incorporación de DHA en el cerebro en desarrollo es particu-
larmente elevada en el periodo prenatal, la suplementación con AGPI-
CL de la serie n-3, especialmente con DHA), en mujeres embarazadas,
puede aumentar el aporte materno-fetal de este ácido graso, y por
tanto, mejorar el desarrollo neurológico. 

Estudios en animales han mostrado que bajas concentraciones de DHA
en el cerebro se relacionan con un desarrollo neurológico y capacida-
des de comportamiento más pobres en animales con restricción dieté-
tica de AGPI-CL de la serie n-3 durante el embarazo comparados con
los controles. Los estudios que compararon los efectos de la  suple-
mentación con AGPI-CL de la serie n-3 en  animales con una restric-
ción severa de estos ácidos grasos durante la gestación mostraron un
mejor rendimiento en los test cognitivos y conductuales en los grupos
suplementados que en los controles. Sin embargo, muy pocos han
estudiado los efectos de la suplementación con AGPI-CL de la serie n-
3 en animales con dietas normales durante la gestación. Algunos de
ellos mostraron una aceleración del desarrollo visual, mientras que
otros han demostrado un peor desarrollo auditivo y motor tras la
suplementacion durante el embarazo (3;5;9-10).

Los estudios observacionales han asociado niveles altos de DHA y AA en
sangre de cordón y en la pared de los vasos umbilicales con un patrón
de sueño más maduro en el neonato (11), latencias más cortas en los
potenciales evocados auditivos al mes de vida (12), mayor agudeza
visual a los 6 meses (13) y habituación visual a los 4 y 6 meses de vida,
mejor capacidad de atención a los 12 y 18 meses (14) y un mejor rendi-
miento en los test de Pretchl (10-14 días) (15), en los tests “Assessement
of General Movements” (3 meses) (16), Fagan (6 meses) (13), Bayley (11
y 18 meses) (13;17) y Hempel (18 meses) (17). Muchos estudios obser-
vacionales han demostrado efectos beneficiosos de los AGPI-CL de la
serie n-3 durante el desarrollo fetal en el desarrollo neurológico del
niños en los primeros meses de vida, pero muy pocos han evaluado este
desarrollo más tarde. Se han publicado datos sobre un mejor grado de
estereopsis en hijos de madres con alto consumo de pescado durante la
gestación (18). Asimismo niveles de DHA mayores al nacimiento se han
asociado con menores problemas de conducta internalizante en el test
ASEBA a los 7 años (19). Sin embargo, dos de estos estudios no pudie-
ron establecer una relación entre el nivel de AGPI-CL al nacimiento y las
puntuaciones obtenidas en el test de Kaufmann-ABC a los 4 y 7 años
(20-21). Una revisión sobre los efectos del consumo de pescado mostró
que un mayor consumo está asociado a un mejor rendimiento en los test
neurológicos hasta la edad de 14 años (22). Todos estos estudios sugie-
ren el aporte de DHA en la vida prenatal parecen tener efectos benefi-
ciosos en el desarrollo neurológico de los niños, pero son necesarios más
estudios para establecer si estos efectos se mantiene a largo plazo.

En los últimos años se han llevado a cabo algunos estudios de suple-
mentación aleatorizados que evalúan los efectos de la suplementación
con AGPI-CL durante el embarazo en el desarrollo neurológico de la
descendencia. Mientras que algunos de ellos han demostrado un mejor
desarrollo neurológico en los hijos de madres que recibieron AGPI-CL
durante el embarazo, otros no consiguieron demostrar diferencias
entre grupos. Dos estudios no consiguieron demostrar diferencias en el
test de Fagan a los 6 y 9 meses (23-24) de vida y un tercero no demos-
tró diferencias en el test de desarrollo de Bayley a los 10 meses (25).
Helland et al (23) no consiguieron demostrar diferencias en la madu-

rez del electroencefalograma a los 2 días y a los 3  meses de edad entre
el grupo suplementado y aquel que no recibió suplementación duran-
te el embarazo, sin embargo los niveles más altos de ácido eicosapen-
taenoico (EPA) y DHA al nacimiento se asociaron a un patrón electro-
encefalográfico más maduro. Judge et al. (24) demostraron un efecto
positivo de la suplementación en el test de de resolución de problemas
en 2 pasos (“2 step problems solving”) a los 9 meses. Dunstan et al.
(26) muestran una mejor coordinación mano-ojo en la escala de des-
arrollo mental de Griffiths en el grupo suplementado a los 2 1/2 años,
así como una asociación positiva con los niveles de AGPI-CL de la serie
n-3 en sangre de cordón. Sólo 1 estudio realizado por Helland et al. ha
publicado datos del desarrollo neurológico a largo plazo. Estos autores
demostraron un mejor rendimiento en el test de Kaufman-ABC a los 4
años en el grupo suplementado, sin embargo no encontraron diferen-
cias en el mismo test realizado a los 7 años. Este estudio mostró corre-
laciones positivas entre el CI a los 4 años y los niveles de plasmáticos
de DHA en el niño a las 4 semanas de vida, así como entre el CI a los
7 años y los niveles plasmáticos de DHA de la madre en la 35 semana
de gestación (27-28). El estudio NUHEAL Follow-up (EARNEST EU
Project FP6 - FOOD-CT-2005-007036), en el que ha participado nues-
tro grupo de investigación en los últimos años, ha realizado un segui-
miento del desarrollo neurológico hasta los 6 1/2 años de edad en los
niños cuyas madres participaron en este estudio de suplementación
aleatoria y a doble ciego durante la 2ª mitad de la gestación (Proyecto
NUHEAL, 5FP - BIOMED QCKL1-CT-1999-00888). Las madres partici-
pantes en NUHEAL recibieron de forma aleatoria 4 tipos distintos de
suplementos nutricionales: 1) aceite de pescado (FO), 2) 5-metil-tetra-
hidrofolato (5-MTHF), 3) FO+5-MTHF; 4) Placebo. Los resultados de
este estudio no han conseguido demostrar un efecto beneficioso de la
suplementación durante el embarazo en el desarrollo neurológico de la
descendencia evaluado a los 4, 51/2 y 61/2 años de edad con los test de
Hempel, Touwen y Kaufmann-ABC, respectivamente. No obstante, los
niños con niveles más altos de DHA en sangre de cordón han mostra-
do un desarrollo neurológico más óptimo a los 51/2 años.

El sistema nervioso es un sistema plástico durante la infancia que
adquiere las diferentes funciones cognitivas a medida que el niño
crece. Esta característica del sistema nervioso en los niños hace difícil
la evaluación de su desarrollo neurológico, lo que puede en parte
explicar la falta de consenso acerca de los efectos de los AGPI-CL en
el sistema nervioso. Se han elaborado hasta el momento múltiples
tests neurológicos que intentan examinar el desarrollo neurológico del
niño en distintos momentos de su evolución, todos estos tests evalú-
an aspectos distintos de la función neurológica lo que hace difícil
establecer comparaciones entre estudios. Si bien parece que los AGPI-
CL de la serie n-3 pueden tener un efecto beneficioso a largo plazo en
el sistema nervioso en desarrollo, la evidencia demuestra que aún son
necesarios más estudios que lo confirmen. 
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Introducción:
La mayoría de los diferentes grupos de enfermedades metabólicas pre-
sentan afectación neurológica directa o indirecta en el contexto de su
sintomatología clínica. 

Las recientes o muy recientes herramientas terapéuticas como la
hemodiafiltración, transplante hepático o de hepatocitos, algunos fár-
macos, nutrición adecuada en fase aguda y crónica, la incipiente tera-
pia de chaperones y génica, están mejorando claramente la supervi-
vencia y se está haciendo imprescindible centrar el esfuerzo en conse-
guir disminuir la morbilidad especialmente con la meta de conseguir
una adecuada salud mental global del paciente. Surge entonces el
concepto de neuroprotección.

Esta neuroprotección debe hacerse en la fase aguda de la enfermedad
(manejo urgente y adecuado del paciente) y resulta fundamental para
disminuir la morbi-mortalidad y en la fase crónica para conseguir el
menor numero de secuelas neurológicas.

Actualmente las posibilidades de neuroprotección crónica se centran
en la utilización de algunos fármacos (muchos en fase de experimen-
tación) y sobre todo en un manejo nutricional adecuado.

Aunque casi todos los grupos de enfermedades congénitas del meta-
bolismo son subsidiarias de neuroprotección, existen grupos especial-
mente representativos en lo que la nutrición juega un papel relevante.
Estos grupos pueden ser: enfermedades peroxisomales, trastornos de
b-oxidación, acidemias orgánicas, pero sobre todo las enfermedades
del ciclo de la urea (ECU) y la fenilcetonuria (PKU). 

Una adecuada nutrición en conjunto (manejo calórico, reparto equili-
brado y suficiente de macro y micronutrientes, limitación del produc-
to acumulado y suplementación del deficitario) resulta obviamente
imprescindible pero existen determinados elementos nutricionales que
se han mostrado especialmente relevantes en neuroprotección como el
ácido fólico, el hierro y sobre todo los LC-PUFA en los que vamos a
centrar esta ponencia.

Fisiopatología Nutrición/Neuroprotección
La relación fisiopatológica entre nutrición y el neurodesarrollo es muy
compleja y motivo de constante investigación. Derivada de la misma
pueden delimitarse tres áreas de interrelación ya claramente definidas: 

1- las consecuentes a los extraordinarios requerimientos energéticos
cerebrales que comportan la necesidad de una ingesta calórica y de
oxigenación adecuados durante todo el neurodesarrollo pero espe-
cialmente en épocas de la gestación y lactancia 

2- en este mismo periodo de tiempo, la alta demanda de lípidos
estructurales (LC-PUFA) y 3- la necesidad de una correcta función de
enzimas hierro-dependientes.

156



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

Derivados del primer punto fisiopatológico son todos los estudios
específicos sobre crecimiento intrauterino retardado (CIR) y de malnu-
trición calórica y proteico-calórica en el lactante y el niño. En esta
ponencia voy a centrarme en el apartado fisiopatológico 2, es por ello
que los principales nutrientes que en esta revisión van a ser expuestos
son los ácidos grasos poliinsaturados de larga cadena (LC-PUFA).
Desarrollaré así mismo de una manera más sintética el comportamien-
to de otros nutrientes importantes como el hierro, ácido fólico, coles-
terol y gangliósidos.

El neurodesarrollo comienza en épocas muy tempranas de la vida
(durante la embriogénesis) y se completa casi en la época adulta, ade-
más es tremendamente complejo implicando: multiplicación celular,
migración, establecimiento de complejas conexiones y de quimioneu-
rotransmisiones, apoptosis y mielinización .Por ello la implicación y los
efectos de la nutrición en este proceso tienen una impronta de tem-
poralidad y diversificación muy acusados. Se habla de periodos críticos
de relación nutrición/neurodesarrollo cuando los efectos de modula-
ción tienen un comportamiento que transciende y se proyecta a épo-
cas ulteriores de la vida. Es decir un fenómeno de carencia nutricional
en un momento clave del neurodesarrollo (ejemplo: mielinización,
establecimiento de sinapsis o quimioneurotransmisores) puede origi-
nar un problema de disfunción neurológica de carácter definitivo. Pero
no sólo las carencias generan alteraciones en el neurodesarrollo, tam-
bién los problemas de exceso en periodos críticos pueden conducir a
graves problemas. Un ejemplo muy elocuente nos lo proporcionan los
modelos biológicos que son los errores innatos del metabolismo. Así en
la fenilcetonuria el exceso de fenilalanina plasmática y tisular genera
graves problemas en la sinaptogénesis y mielinización que podemos
controlar mediante una dieta establecida cercana al nacimiento. De
modo que la relación nutrición y neurodesarrollo resulta extremada-
mente compleja y dependiente de fenómenos de carencia, de exceso y
sobre todo de su existencia en los periodos críticos centrados sobre
todo en la gestación y lactancia.

Algunos nutrientes como los LC-PUFA y principalmente los ácidos ara-
quidónico (AA) y docosahexaenoico (DHA),  están involucrados doble-
mente en el desarrollo sensorial (fundamentalmente vista y oído) y en
el neurodesarrollo. Teniendo en cuenta las complejas y magníficas
interrelaciones entre sentidos y cerebro, se ha llegado a decir que el
principal órgano de percepción no es ni el ojo ni el oído sino el cere-
bro, que es capaz de procesar hasta un gigabyte de información por
segundo procedente de los sentidos. De modo que aunque estos fun-
cionen bien la tarea de ordenar y procesar la información procedente
de los diferentes estímulos externos es titánica para el cerebro y se
desarrolla en los primeros meses de vida. Con ello se comprenderá lo
intrincado que resulta comprobar el porqué de la eficacia de estos
nutrientes en el desarrollo neurosensorial del niño. 

LC-PUFA y Neuroprotección: 
Las implicaciones de los LC-PUFA en la neuroprotección se derivan
principalmente de su importante presencia en las membranas de las
células cerebrales siendo capaces de modular el comportamiento res-
pecto a fluidez y permeabilidad. Sin embargo otros efectos menos
conocidos y mediados por sus metabolitos activos (eicosanoides) influ-
yen en la inducción o supresión de genes que directa o indirectamen-
te influyen en la salud mental. Es conocido también que la deficiencia
de DHA cerebral puede comportar la presencia de menores niveles de
serotonina en una época clave del neurodesarrolloi y que es la base de
los numerosos estudios que relacionan los LC-PUFA y determinados
trastornos psiquiátricos que describiremos a continuación.

Otro mecanismo de gran interés es la capacidad del DHA para interac-
tuar con proteínasii  que están involucradas en la internalización y
metabolismo de los fosfolípidos cerebrales lo que enfatiza su posible
relación con patologías de enorme interés sanitario como la depresión
o el Alzheimer.

Es muy probable que juegue un importante papel en la fisiopatología
del déficit cerebral de LC-PUFA la comprobación de que el cerebro es
capaz de jerarquizar zonas de déficit de modo que en estudios realiza-
dos por nuestro grupo en ratas era el hipocampo el más resistente al
déficit de araquidónico tras una dieta exenta de LC-PUFAiii. En estu-
dios más recientes se ha comprobado que también el cerebro es capaz
de manejar el déficit de DHA jerarquizando diferentes zonas. En este
caso las zonas más resistentes son el cortex frontal y la más sensible
la sustancia negraiv. Otro factor fisiopatológico menos estudiado es el
papel del exceso de DPA (Docosapentanoico w6)v que surge sistemá-
ticamente en la deficiencia en DHA como mecanismo compensatorio
puesto que este ácido graso carece de las propiedades moleculares de
flexibilidad y de interacción con las proteínas que tiene el DHA.

Otra cuestión clave en la relación LC-PUFA y neuroprotección es la
relación que el déficit pueda tener con los llamados periodos críticos
del neurodesarrollo y definir de esta manera los momentos más idóne-
os de su suplementaciónvi 

Agudeza visual y desarrollo cognitivo:

Medición de Agudeza visual y desarrollo cognitivo
La medición de la agudeza visual y el poder cognitivo resulta comple-
ja y dependiente de la edad. Esto ha dado lugar a que pocos test estén
internacionalmente validados. Respecto a agudeza visual se ha utiliza-
dio 1- el Electroretinograma (ERT) 2-los potenciales evocados visuales
(PEV), 3- La visión preferencial forzada (VPF) 4- Potenciales evocados
visuales de barrido (SWEP) y entre los especializados: 5- test de HOTV
de agudeza visual (llamado de esta manera porque utiliza estas cuatro
letras aisladas y enmarcadas) y 6- test de visión esteroscópica. Los dos
primeros no aportan datos de agudeza visual. El test de VPF ha sido
criticado porque obliga a una respuesta subjetiva a una edad muy
temprana como la lactancia siendo el resto de los test los que parecen
ser óptimos dependiendo de la edad del niño.

En lo referente al poder cognitivo existen actualmente test validados
clásicos: el Bayley-II hasta los tres años y el test de Wechsler (WPPSI-
R) a partir de esa edad. La escala de Bayley implica la medición del
MDI (mental development index): memoria, solución de problemas,
poder de discriminación, de clasificación, lenguaje y conducta social y
del PDI (psicomotor development index): control grosero y fino de gru-
pos musculares: caminar, correr, saltar, trepar. El test WPPSI-R define
dos escalas: 1- ensamblaje de objetos, diseño geométrico, resolver
laberinto, completar dibujos y 2-: información, comprensión, aritméti-
ca, vocabulario, similitudes, construir frases. Recientemente se han
incorporado otras valoraciones como el llamado MND (define disfun-
ción neurológica mínima) y NOS (score neurológico óptimo).

Hierro y Neuroprotección
El hierro es probablemente el segundo nutriente (después de los LC-
PUFA) en importancia respecto a preservar la salud mental del niño y
del adulto. Los mecanismos fisiopatológicos entre ambos nutrientes
están de alguna manera entrelazados puesto que algunas enzimas
(desaturasas) necesarias para la síntesis endógena de LC-PUFA son
hierro-dependientesvii.

Al igual que los LC-PUFA la relación entre hierro y salud mental depen-
de de que su fenómeno carencial tenga lugar en los denominados
periodos críticos del neurodesarrollo en los que las posibilidades de
proyectar los fenómenos patológicos a épocas ulteriores de la vida son
muy importantes. En este sentido los trastornos secundarios descritos
estarían ligados aviii ix: 1- hipomielinización con disminución de la
velocidad de conducción nerviosa 2- alteración de la organización de
los sistemas neurotransmisores (dopamina y serotonina) cuyo desarro-
llo tiene lugar mediante enzimas hierro-dependientes 3- Arborización
dendrítica del hipocampo y 4- síntesis endógena de LC-PUFA.
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Los estudios epidemiológicos de intervención nutricional con hierro o
hierro y otros micronutrientes se han centrado en sus consecuencias
sobre enfermedades prevalentes en la infancia. Así un estudio en
Nepalx demuestra un efecto protector sobre la diarrea y no sobre el
riesgo de muerte en general y otro en el mismo país se muestra inca-
paz de reducción tanto de la mortalidad general como de la pérdida
fetal11. Otro reciente estudio en Indiaxii de suplementación con hierro,
zinc y ácido fólico en niños pequeños también se muestra incapaz de
reducir la morbi-mortalidad.

Un interesante artículo de revisión sobre estado del hierro y función
neurológica apunta que el déficit férrico en las épocas preescolar y
escolar puede tener consecuencias en la función neurológica que son
reversibles con el tratamientoxiii mientras que las carencias intraute-
rinas o en el lactante pequeño no lo son. De aquí puede deducirse la
gran importancia de la disponibilidad adecuada de hierro en las épo-
cas fetal y del lactante. 

Fólico y Neuroprotección
Son ya clásicos los estudios que correlacionaron el déficit de folato
materno  y los trastornos del tubo neural de modo que su suplemen-
tación  periconcepcional se ha mostrado efectiva para reducir el ries-
go de los mencionados trastornos 14,15.

Los errores congénitos del metabolismo del metabolismo del folato cur-
san con retraso mentalxvi aunque los mecanismos fisiopatológicos no
han sido descifrados27 y también su defecto de absorción intestinal18.

Recientemente un estudio del status del folato materno en la segun-
da mitad de la gestación no se ha correlacionado   con el desarrollo
mental y psicomotor del niño a los 5 años19.

Algunos estudios han mostrado déficit de folato en la esquizofrenia y
un aumento de este trastorno mental en homocigotos del déficit de
metilen-tetrahidrofolato reductasa 677C-T.

Colesterol y Neuroprotección
La importancia del colesterol como nutriente en salud mental está de
alguna manera minusvalorada por la gran facilidad para su síntesis
endógena en diversos tejidos como hígado, intestino y el propio cere-
bro a partir de una molécula sencilla, disponible y abundante como el
acetil- CoA. Además la síntesis de colesterol endógeno se activa cuan-
do la dieta es pobre en esta substancia. Sin embargo (y como ejemplo
de su importancia como molécula en el neurodesarrollo) cuando la sín-
tesis endógena fracasa (en mutaciones que originan el síndrome de
Smith-Lemli-Opitz) surgen graves problemas del neurodesarrollo
acompañadas de malformaciones.

Otro aspecto de interés nutricional es su presencia en la leche materna
que ha inducido a algunos autores a introducirlo en la fórmula para la
lactancia artificial maternizada aunque mas con el objetivo de compro-
bar diferencias en el perfil lipídico 20. Otros autores han comprobado que
la ingesta temprana de colesterol en forma de leche materna o fórmula
suplementada  afecta a la síntesis endógena del colesterol (niveles más
elevados que en formula artificial sin colesterol  hasta por lo menos el 4
mes) este efecto no se proyecta mas allá del 18 mes de vida21.

Un interesante estudio reportado en JAMAxxii demuestra que una
dieta baja en grasa saturada y en colesterol (propuesta para preven-
ción de enfermedad cardiovascular) desde el 7º mes de vida no afecta
al neurodesarrollo a los 5 años de vida. Esto no descarta sin embargo
que la ingesta en épocas muy tempranas (anteriores al 7º mes de vida)
si pueda hacerlo. 

Un estudio epidemiológico23 correlaciona niveles bajos de colesterol
en época escolar y en adolescentes con bajo rendimiento y mayor nº
de suspensos (fracaso escolar relativo).

Una última cuestión de interés es la posibilidad de que el colesterol
sirva de sustrato en la síntesis de los llamados neuroesteroides cuyas

importantes funciones sobre los neurotransmisores y su posible apli-
cabilidad en neuropsiquiatría está siendo relevante24.

Gangliósidos y Neuroprotección
Los gangliósidos son moléculas compuestas de una parte hidrofóbica
(ceramida: núcleo de esfingosina más un ácido graso) y otra hidrófilica
compuesta de una cadena de monosacáridos con uno o varios restos de
ácido siálico (NANA: n-acetilneuramínico). Estos compuestos forman
parte de la composición del SNC y están presentes en la leche humana.

Los gangliósidos de la leche humana y de la leche de vaca difieren en
la composición de ácidos grasos presentes en la ceramidaxxv. En la
leche humana el principal gangliósido en el calostro es el GD3 y en la
madura el GM3 (aunque también contiene GM1). Su principal papel
fisiopatológico estudiado (tanto en la propia leche humana como en
su adicción a la formula convencional) es la disminución del E. coli en
la flora fecal por un mecanismo no bien conocido26 27.

Para el estudio que nos ocupa (relación nutrición-neuroprotección)
tres estudios de esta última década merecen ser destacados. Un estu-
dio japonés de experimentación animal utilizando ratas demuestra que
la esfingomielina presente en la leche humana puede jugar un papel
importante en la mielinización del sistema nervioso central28. Por fin
dos estudios de Clandinin et cols (también de experimentación animal
en ratas) muestran el primero de ellos como la absorción intestinal de
los gangliósidos es eficiente hacia el plasma y se distribuyen por las
membranas especialmente en entericito y cerebro29 y el segundo
muestra que su suplementación combinada con la de LC-PUFA induce
cambios en el perfil fosfolipídico de la retina que tendrían relación con
la maduración de los fotoreceptores. 

Enfermedades Peroxisomales y Neuroprotección Nutricional
El intento de neuroprotección nutricional de este grupo de ECM se ha
centrado en el ácido docosahexaenoico (DHA). Ello es debido a la
importancia de estas organelas (peroxisomas) en la síntesis endógena
de DHA por la llamada vía de retroconversión.

De los subgrupos de enfermedades peroxisomales en que esta sínte-
sis está más afectada destaca las del grupo Zelweger (ausencia o
grave disminución de peroxisomas) y algunos déficit enzimáticos
como los déficit de Acyl-CoA oxidasa y Proteina Bifuncional30. En
general la respuesta al DHA en estas formas es limitada poque se
trata de formas clínicas especialmente severas. Sin embargo una
compatriota la Dra Manuela Martinez de Barcelona ha obtenido cier-
tos resultados positivos incluso en estas formas clínicas quizá debido
a la dosificación (más elevada de lo convencional que es 200mg/d) y
al tipo de DHA empleado (etil-ester)31 .

Fenilcetonuria y Neuroprotección Nutricional
La fenilcetonuria (PKU) requiere para su adecuado control una dieta
estricta y limitada en fenilalanina que idealmente debe ser ininterrum-
pida. En la práctica eso da lugar a que en las formas clásicas el pacien-
te se debe convertir en un vegetariano (excluyendo incluso las legum-
bres) y la ingesta de alimentos de alto contenido proteico (vehiculiza-
dores de DHA/AA) es nula o testimonial. La consecuencia es que des-
arrollan una deficiencia en LC-PUFA como han demostrado algunos
estudios incluido nuestro grupo de trabajo32. Algún autor ha especu-
lado que la hiperfenilalaninemia puede comportarse como un inhibi-
dor de las desaturasas que sintetizan los LC-PUFA en el hígado33.

La manera de paliar esta deficiencia que pudiera tener repercusiones
funcionales (el más evidenciable, el déficit de agudeza visual) debe ser
suplementando con LC-PUFA las dietas.

Época de Lactancia: Para los PKU que mantienen la lactancia mater-
na (como no puede ser ad libitum) sólo precisan que  el suplemento
lácteo necesario para completar las necesidades proteico-calóricas
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esté suplementado con LC-PUFA en proporciones similares a las con-
tenidas en la leche materna (aprox 0,5% de AA y 0,3% de DHA del
total de ácidos grasos).

Edad superior a 2 años: Para la PKU más allá del periodo de lactancia
la forma de suplementación más cómoda es añadir LC-PUFA en las fór-
mulas especiales de suplementación proteica para estos pacientes
(mezcla de aminoácidos exentos de fenilalanina). La dosificación nece-
saria por edades no está bien establecida. El tipo de dieta vegetariana
induce un elevado o suficiente consumo de ácido linoléico que unido
a la posibilidad de síntesis endógena da lugar a que el AA no se mues-
tre carente. No así el DHA que es deficiente en estudios efectuados en
diferentes edades pediátricas. Por ello para estas edades la suplemen-
tación puede limitarse al DHA en dosis entre 5-10 mg/Kg/día.

Trastornos de b-oxidación y Neuroprotección Nutricional???
En estudios referidos al tratamiento dietético de LCHAD, encuentran
deficiencia de DHA con dietas en las que existe gran predominio de
MCT en el componente graso, correlacionando este déficit con la fun-
ción retiniana y el desarrollo de retinitis pigmentaria en estos pacien-
tes, tratando de efectuar un rescate empleando suplementos de DHA
(DHASCO 65 mg/día para<20 Kg. y 130 mg >20 Kg.). Con dicho resca-
te consiguen: 1- la normalización bioquímica de los niveles de DHA en
los cuatro casos estudiados y la mejoría de los potenciales evocados
visuales en tres casos. Sin embargo, estos mismos autoresxxxv en
estudios posteriores demuestran que la suplementación con DHA no
previene la progresión de la retinopatía en todos los casos, por lo que
no puede desprenderse una correlación estrecha entre DHA y retinitis
pigmentaria y en la actualidad no se aconseja la suplementación sis-
temática con DHA en estos pacientes. Podrían extrapolarse al menos
parcialmente, estos problemas fisiopatológicos a VLCAD?

Otras metabolopatias y Neuroprotección Nutricional
Otras afectaciones metabólicas que precisan una dieta potencialmen-
te carencial en DHA/AA preformados (todos los que necesitan limita-
ción proteica importante y prolongada) como las academias orgánicas
o los trastornos del ciclo de la urea pueden desarrollar un déficit de
LC-PUFA y más específicamente DHA como hemos demostrado en un
estudioi y son subsidiarios de suplementación con dosis similares a las
recomendadas para la PKU (ver apartado)
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¿Cómo surgió la idea de que la nutrición en la infancia puede afectar
al desarrollo cognitivo? Una manera de abordar esta cuestión es con-
siderarla dentro del concepto de “programming”. El concepto
"Programming" o “Programación” describe el proceso por el que un
evento que ocurre en la primera infancia tendrá consecuencias a largo
plazo, o incluso de por vida,  sobre la estructura o la función (o ambos)
de un organismo. El evento en cuestión puede redirigir el desarrollo del
niño siguiendo una trayectoria diferente. El suceso puede tener conse-
cuencias positivas, en cuyo caso se denomina “estímulo”, o determinar
un resultado perjudicial, reconociéndose como “insulto”. Una caracte-
rística clave de la programación es que el mismo estímulo aplicado en
un momento diferente tendrá un efecto diferente o ningún efecto en
absoluto. En otras palabras, hay una ventana sensible o periodo críti-
co durante el cual el estímulo puede actuar como un agente de pro-
gramación. Hay muchos ejemplos de programación sobre todo en ani-
males. Se ha observado que crías de pollo en la vida adulta mantienen
un comportamiento de seguimiento de un objeto visual al que fueron
expuestos durante un período crítico, poco después del nacimiento
tras la eclosión del huevo. En este caso, el efecto de la programación
se denomina "imprinting". La ventana crítica puede ser muy estrecha,
como se observa en las ratas hembras que, si son expuestas a una dosis
de testosterona en un momento preciso del desarrollo, mostrarán de
forma permanente un comportamiento masculino de acuerdo a los
efectos provocados por esta hormona en el cerebro (1).

La pregunta que emerge de estos hechos demostrados es si la nutri-
ción puede actuar como un agente de “programación”. Uno de los pri-
meros investigadores en realizar estudios sobre “programming” fue
McCance (2); analizó si la diferencia en el suministro de alimento en
las primeras etapas de la vida de ratas recién nacidos afectaba a su
crecimiento. Tras 21 días de seguimiento, las crías camadas de ratas
numerosas en las que había menos alimento disponible por rata eran
más pequeñas que las crías de pequeñas camadas de ratas. Tras este
periodo, se introdujo la alimentación normal, observándose que las
ratas cuya alimentación se había limitado en sus tres primeras sema-
nas de vida no mostraron recuperación del crecimiento y se quedaron
pequeñas para el resto de sus vidas. Sin embargo, las ratas que fueron

alimentadas con normalidad durante las primeras nueve semanas y
luego fueron expuestas a tres semanas de sub-alimentación, rápida-
mente recuperaron el peso con la re-introducción de un régimen de
alimentación normal. El insulto en la vida temprana no sólo tuvo efec-
tos permanentes, sino que también hubo un periodo crítico durante el
cual este resultado pudo ser provocado. Fuera de este periodo, los
efectos sobre el crecimiento fueron reversibles.

Si la nutrición puede programar el crecimiento, ¿podría hacer lo mismo
para el comportamiento cognitivo y las estructuras neuronales que son
los sustratos para el desarrollo de la cognición? Estudios en animales
han sido positivos a este respecto. Smart (3), por ejemplo, revisó 165
estudios, principalmente en roedores, y en la mayoría de ellos se com-
probó que la malnutrición temprana determinó un posterior desempe-
ño negativo de las tareas de aprendizaje; el aprendizaje se valoró
mediante el rendimiento en tareas como correr laberintos. Los estudios
histológicos han sido capaces de demostrar los cambios en la estruc-
tura del cerebro relacionados con la nutrición temprana (4).

Esto nos conduce a la importante pregunta de si la programación del
comportamiento cognitivo y del cerebro también se observa en los
seres humanos. Debido a que muchos de los métodos empleados en los
animales no eran adecuados, el desarrollo de esta área de investiga-
ción ha tomado un rumbo diferente en el hombre. Los primeros estu-
dios fueron observacionales en la naturaleza y principalmente en los
países en desarrollo, donde pobres resultados cognitivos se asociaron
con desnutrición severa. Estos resultados son difíciles de interpretar,
puesto que hay muchas otras variables asociadas con la desnutrición
- bajo nivel socio-económico, bajo nivel de educación de los padres,
falta de estimulación del niño - que están asociados a pobres resulta-
dos cognitivos. Estos primeros estudios, que investigaban el papel de
la nutrición en circunstancias de privación extrema, fueron importan-
tes en el suministro de información sobre los requisitos mínimos de
nutrientes para el desarrollo del cerebro y del comportamiento. Sin
embargo, no podían establecer claramente el papel de la nutrición
temprana como un estímulo de programación en los seres humanos. Es
mejor llevar a cabo este tipo de estudios en un ambiente donde un
nivel de nutrición es normal para evitar la confusión por factores
sociales. Estos estudios experimentales, respecto a los observacionales,
son necesarios para establecer causalidad.

Los estudios experimentales utilizando un diseño controlado y de
forma aleatoria, comenzaron a aparecer en la literatura hace alrededor
de 30 años. Muchos tuvieron lugar en países desarrollados, donde se
podían investigar diferencias menos extremas en la alimentación.
Algunos estudiaron los efectos de las variaciones en el contenido de
proteínas/ energía de la dieta (5) y otros analizaron los efectos de com-
ponentes específicos de la dieta (6). Estos estudios han demostrado que
la dieta sí tiene efectos sobre el comportamiento cognitivo, al menos,
hasta el final de la adolescencia (7). Los efectos que persisten hasta el
final de la adolescencia pueden durar toda la vida, pero sólo estudios
de seguimiento pueden demostrarlo empíricamente; incluso si no lo
hacen, sin embargo, los efectos durante este período de la vida donde
aún continua una parte muy importante del neurodesarrollo y se lleva
a cabo la educación formal, con seguridad son de gran importancia.

La metodología para estudiar el cerebro in vivo está disponible desde
hace muy poco tiempo, dando la oportunidad por primera vez de estu-
diar si la nutrición temprana programa la estructura cerebral. Que la
nutrición es importante para el funcionamiento cerebral se conoce
desde hace mucho tiempo (4). Los sustratos metabólicos necesarios
tanto para el desarrollo como para el mantenimiento del sistema ner-
vioso central se obtienen de la ingesta dietética. La ingesta de nutrien-
tes proporciona precursores para la síntesis de neurotransmisores, y
vitaminas y minerales presentes en los alimentos que a su vez son co-
factores esenciales para las enzimas involucradas en dicha síntesis; se
sabe que las grasas de la dieta alteran las propiedades de las membra-
nas de las células nerviosas con los consiguientes efectos sobre la fun-
ción de las neuronas. En términos de desarrollo temprano del cerebro,
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sabemos que la nutrición puede alterar la macroestructura del cerebro
(es decir, el tamaño de las estructuras como el hipocampo) y la micro-
estructura (el grado de mielinización de las fibras nerviosas), así como
afectar a los neurotransmisores mencionados anteriormente (8).

La llegada del escáner mediante la resonancia magnética (MRI) permi-
te el estudio in vivo de la estructura cerebral en el ser humano, pero
al principio no fue útil para demostrar efectos nutricionales.
Dependiendo del momento de la intervención dietética post-natal en
relación con el calendario de desarrollo neural, los efectos que se
podrían predecir no son lesiones francas (porque no ha habido des-
trucción de los tejidos), sino más bien sutiles diferencias en la morfo-
logía, tales como las alteraciones en la distribución de la materia gris
y blanca. Estas modificaciones de la estructura cerebral se encuentran
a una escala demasiado pequeña para ser identificadas por los méto-
dos clínicos habituales de inspección visual de escaners. Una vez dis-
ponibles los métodos de adquisición de imagen post-scan, se pueden
demostrar estas diferencias, y se ha abierto la posibilidad de diseñar
estudios para investigar cómo la nutrición o nutrientes específicos
determinan el desarrollo del cerebro en crecimiento.

Dos de los primeros estudios publicados han estudiado la relación
“nutrición-cerebro-cognición“, en algunos de los niños de una cohorte
de prematuros que participaron en un estudio de intervención nutricio-
nal aleatoria entre 1982 y 1985. Todos los detalles del diseño del estu-
dio y los resultados de las investigaciones realizadas a lo largo de estos
años (5, 9,10) han sido publicados. En la etapa de la adolescencia, tanto
el estudio con MRI como la evaluación de desarrollo cognitivo se han
realizado en un sub-conjunto de la cohorte original. Las medidas de los
volúmenes de las diferentes estructuras neurales se han obtenido de
las imágenes escaneadas con un método de análisis llamado “volumé-
trico”. En el primer estudio (11), los volúmenes de una serie de estruc-
turas sub-corticales de materia gris se compararon en los 38 adoles-
centes que habían recibido una dieta rica en nutrientes en la infancia
y 38 que habían recibido una dieta baja en nutrientes. Los volúmenes
para todas las estructuras medidas fueron mayores para el grupo que
recibió una dieta nutricionalmente más rica, pero la diferencia sólo
alcanzó significación en el caso de los núcleos caudados, una impor-
tante estructura profunda que se encuentra en los dos hemisferios del
cerebro. Otros análisis exploratorios mostraron que esto era cierto sólo
en los niños y que las diferencias en el aporte precoz de la dieta no pro-
vocaron ningún efecto sobre el volumen de los núcleos caudados en las
niñas. ¿Podría tener esta relación un significado funcional? ¿Está rela-
cionado el tamaño del núcleo caudado con el desarrollo cognitivo
como lo habían demostrado con anterioridad Abernethy y Cook (12)?.
En el grupo completo, una dieta más rica en nutrientes se asocia con
un mayor coeficiente intelectual en la adolescencia, de manera selec-
tiva con VIQ y no con PIQ. Cuando se llevó a cabo el análisis de géne-
ro (se han demostrado efectos del género sobre el desarrollo mental en
estudios previos) se pudieron demostrar correlaciones significativas
entre los volúmenes del núcleo caudado izquierdo y derecho y los VIQ,
pero sólo en los niños. Es importante señalar que no hubo diferencias
de IQ entre niños y niñas, pero tanto el IQ como los núcleos caudados
parecen verse afectados por el contenido de nutrientes de la dieta sólo
en los niños. Otros factores en la dieta, no incluidos en este estudio,
podrían demostrar los efectos en las niñas.

Un segundo estudio usando estos métodos, ha analizado los efectos de
la leche materna sobre el coeficiente intelectual de los adolescentes.
Es bien conocido que la lactancia materna aporta grandes beneficios
al niño, pero todavía existe controversia sobre si esto incluye el des-
arrollo cognitivo posterior. Una vez controlados los factores de confu-
sión, la mayoría de los estudios han demostrado un beneficio residual
pequeño, más evidente en los recién nacidos prematuros que en los
nacidos a término (13). Persiste el desacuerdo, sin embargo, y Der et
al. (14) han comunicado que si el IQ materno se mide adecuadamen-
te, en lugar de estar representado por una medida sustitutiva, como lo
es el nivel de educación, entonces el efecto de la leche materna sobre

el desarrollo cognitivo desaparece. Un estudio publicado recientemen-
te (15) ha evaluado las relaciones entre la leche materna, el IQ y los
volúmenes de las estructuras del sistema nervioso en los miembros de
la misma cohorte que se describe anteriormente. Un ensayo paralelo
del estudio original incluyó sólo las madres que optaron por amaman-
tar a sus bebés. Sus bebés fueron asignados aleatoriamente a suple-
mentos dietéticos con alta o baja concentración de nutrientes para ser
aportados cuando la madre no pudiera aportar las necesidades com-
pletas al bebé a través de la leche materna. Se recogieron datos deta-
llados sobre la ingesta dietética, permitiendo que el porcentaje de la
dieta que consiste en la leche materna fuera calculado como un por-
centaje del consumo total (% EBM de 0% a 100%). Estos valores se
evaluaron en relación a los volúmenes de las estructuras nerviosas y
las puntuaciones del IQ. El EBM en porcentaje estuvo relacionado
tanto con el VIQ y el PIQ en los niños, pero no tanto en las niñas; como
en el anterior estudio que no hubo diferencias globales en el IQ entre
niños y niñas. El porcentaje del EBM estuvo relacionado con el volu-
men total del cerebro en los niños, así como con el volumen de mate-
ria blanca en los hemisferios izquierdo y derecho. Las correlaciones de
la materia blanca fueron particularmente fuertes con el porcentaje del
EBM, explicando alrededor del 50% de la varianza en las puntuaciones
de volumen. En las niñas, en cambio, la relación entre el porcentaje del
EBM y el volumen total del cerebro no fue significativa y las correla-
ciones de la materia blanca fueron sólo a nivel de tendencia. Como
ocurre con los núcleos caudados, hay relaciones significativas entre el
volúmen del cerebro y la inteligencia sólo en los niños. El volumen
total del cerebro se relaciona con el VIQ y todos los índices de tres IQ
con la sustancia blanca. En las niñas se demostraron solamente corre-
laciones a nivel de tendencia con la materia blanca.

Estos estudios deben ser vistos como una prueba inicial de que la dieta
temprana puede tener efectos sobre la estructura del cerebro. Son los
primeros informes en un nuevo campo de estudio y de investigación y
mucho trabajo queda por delante para estudiar adecuadamente las
cuestiones planteadas. Cuestiones tales como la especificidad de los
efectos en los varones y una tendencia con la VIQ, en lugar de con el
PIQ; para demostrar los efectos de la dieta sobre el neurodesarrollo y
el volumen de las estructuras cerebrales, es necesario la replicación de
estos hallazgos en otros estudios. La variedad de preguntas que se
pueden hacer se ampliará en relación con el avance y la aparición de
nuevas técnicas de imagen. Puede ser, por ejemplo, que los efectos de
la dieta sobre la estructura del cerebro en las mujeres aún no se hayan
demostrado, porque los métodos utilizados hasta ahora no sean los
apropiados para medirlos. Sin embargo, no se debe presuponer que
esto es la explicación de un fracaso en el hallazgo de efectos. A veces
esto puede ocurrir porque no hay efectos que demostrar. Por ejemplo,
la aparición de nuevos métodos a los ya existentes para el examen de
la microestructura de la sustancia blanca, pueden resultar útiles para
demostrar y seguir estudiando los efectos de la dieta sobre la sustan-
cia blanca. Métodos más detallados e información que también pue-
den ayudar a explicar los mecanismos involucrados. Se puede utilizar
la MRI funcional para analizar efectos simultáneos de la ingesta die-
tética sobre el metabolismo cerebral y examinar cuestiones como la
respuesta del cerebro a diferentes tipos de alimentación de un bebé.
Parece que la evolución futura en este campo de la neuro-nutrición
sólo se verá limitada por la imaginación de los investigadores y la
financiación por los organismos de investigación.
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CASOS CLINICOS INTERACTIVOS DE GENETICA 
TEMA: MICROCEFALIA

Nº Programa: 457
Autora: Maria Juliana Ballesta Martínez.
Unidad de Genética Médica.  Servicio de Pediatria. Hospital Virgen
de la Arrixaca, Murcia

CASO 1: Niña de 5 años remitida desde Neuropediatría para valora-
ción por microcefalia y retraso psicomotor.

Antecedentes familiares: madre 33 años, refiere retraso psicomotor en
la infancia y dificultades de aprendizaje (no finalizó estudios primarios).
CI 75. Labilidad emocional, parestesias en miembros superiores. PC: 56
cm.RM cerebral: desmielinización sustancia blanca periventricular. Pelo
y piel claros, ojos azules. GAV: 7-5-2. Hermano con microcefalia, retra-
so psicomotor y escasa ganancia ponderal. Padre: 34 años, episodios
convulsivos en la infancia. PC: 56 cm. No consanguíneos. No refieren
otros antecedentes de retraso mental ni anomalías congénitas.

Antecedentes personales: embarazo espontáneo, controlado, sin inci-
dencias destacables. Parto a término (41 semanas), eutócico. PN:
2465 gr. (p<3), Longitud: 45 cm. (P<3), PC: 31 cm. (P<3). APGAR 9/10.
Screening metabólico normal. OEA positivas. Alimentación reglada,
sin intolerancias. Vacunación reglada.  Desarrollo psicomotor retrasa-
do: deambulación 18 meses. Lenguaje tardío, precisa logopedia.
Acude a A. Temprana. Precisa apoyo escolar. Comportamiento inquie-
to. Sueño normal. Seguimiento por Neuropediatría desde los 20 meses
por retraso y microcefalia y episodios convulsivos. RM cerebral nor-
mal, carioitpo normal, EG irritación cerebral paroxística focal sobre
región temporal derecha.

Exploración física (6 años): Peso: 18,5 kg (P25), Talla: 113 cm (P25-
50), PC: 45 cm. (P<3). Cráneo normoconfigurado, frente amplia, epi-
cantus, ojos claros. Pabellones auriculares bajos y alados, no otras dis-
morfias significativas. Soplo sistólico 1/6 en mesocardio.
Braquidactilia 5º dedo manos, resto de la exploración física es normal.

Exploraciones complementarias solicitadas: evaluación cardiológica:
soplo inocente, no cardiopatía estructural. MLPA subtelómeros normal.
Estudio metabólico en la madre: fenilalanina: 18,3 mg/100ml
(1000umol/L) (VN: 0,5-1,4); Tirosina: 0,3 mg/100ml (VN: 0,6-2);
aumento de ácidos orgánicos urinarios compatible con fenilcetonuria.
Estudio molecular gen PAH de la madre (CEDEM, Madrid): mutaciones
R261X / IVS10nt-11G>A  (c.781C>T/c.1066-11G>A).

Comentarios: los hijos de madre con fenilcetonuria no sometida a dieta
durante la gestación padecen una embriofetopatía característica:
microcefalia, retraso de crecimiento intrauterino y retraso psicomotor
entre otros, cuya gravedad está relacionada con el nivel de fenilalani-
na presente en sangre materna durante la gestación. Se precisa de un
control dietético-nutricional estricto en mujeres con fenilcetonuria
para evitar-minimizar el efecto tratógeno de la fenilalanina en el feto. 

CASO 2: recién nacido pretérmino (32 semanas), pequeño para la edad
gestacional (1200g) que ingresa en Neonatología por riesgo infeccio-
so y prematuridad.

Antecedentes familiares: madre 26 años, sana.GAV 2-0-3. Hijo de 3
años, sano, melliza del paciente, sana. Padre 35 años, sano. Origen
marroquí. Consanguinidad lejana (abuela materna es sobrina del
abuelo paterno).

Antecedentes personales: embarazo gemelar espontáneo, bicorial
biamniótico, controlado. Serología TORCH normal. No diabetes ni ges-
tosis. No hábitos tóxicos. No enfermedades durante el embarazo. Parto
a las 32 semanas en nuestro hospital, cesárea por gemelaridad y pri-
mer gemelo en podálica. PN: 1220. Apgar 6/8. Screening metabólico
normal. OEA positivas.

Exploración física a su ingreso: microcefalia, hipertelorismo, desvia-
ción palpebral antimongoloide. Angioma plano interciliar. Asimetría
narinas siendo la derecha mas grande. Retrognatia. Pabellones auricu-
lares bajos con rotación posterior y apéndice auricular izquierdo.
Aumento de distancia intermamilar. Hidrocele bilateral. Hipertonía con
hiperreflexia. Pliegue palmar único bilateral. Llanto característico.

Exploraciones complementarias: ecocardio: CIV muscular múltiple.
Ecigrafía cerebral: quiste subaracnoideo del tercer ventrículo. Serie
ósea normal. Cariotipo: deleción 5p de novo, cariotipo padres normal.

Evolución: ganancia ponderal escasa, CIV muscular cerrada espontá-
neamente. Desarrollo psicomotor retrasado: no sedestación a los 2
años, inicio de gateo a los 3 años. Ausencia de lenguaje a los 3 años.
PC a los 27 meses de vida: 42,5 CM (P<<3).

HIPERCRECIMIENTO

Nº Programa: 458
Autor: Fernando Santos Simarro
Hospital La Paz, Madrid

Niña con sospecha de síndrome de sobrecrecimiento en el periodo
neonatal con diagnóstico confirmado molecularmente.

Antecedentes familiares: primera y única hija de padres sanos no con-
sanguíneos. No antecedentes familiares de interés.

Antecedentes personales: embarazo controlado de curso normal con-
seguido mediante fecundación in vitro (por falta de maduración ovular
materna). Se realizó amniocentesis por edad materna avanzada (38
años) que reveló un cariotipo femenino normal (46, XX). Parto a las 41
semanas mediante cesárea por desproporción fetomaterna. Apgar 5/9.
Peso al nacimiento 4300g (p >97); talla 56cm (p >97); PC: 36cm (p 95).

Periodo neonatal: 
- Ingreso en la Unidad de Neonatología por la macrosomía e hiperbi-
lirrubinemia. Glucemia inicial 33 mg/dl, posteriormente controladas
con alimentación oral. Se inicia fototerapia simple que se mantiene
durante 24 horas con resolución de la hiperbilirrubinemia.  

- A la exploración física llama la atención la frente amplia, cuello
corto, macrocefalia, mentón puntiforme, paladar ojival, pies grandes
y en dorsiflexión y cifosis cervico-dorsal. ACP: soplo sistólico I/VI,
siendo los pulsos normales. Abdomen blando y depresible, sin masas
ni megalias. Genitales femeninos normales.

- Se realizan los siguientes estudios complementarios:

Analítica general incluyendo hemograma y bioquímica con función
hepática normales.

Ecocardiografía: normal.

RNM columna: médula de morfología y señal normales, cono medu-
lar normal. Alineación vertebral conservada, no fusiones vertebrales.
Escoliosis cervical y dorsal.
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RMN cerebral: megacisterna magna, adelgazamiento del cuerpo
calloso, cerebelo normal. Mielinización normal para la edad

Fondo de ojo: normal.

Potenciales evocados auditivos: normales.

Evolución posterior: 
- Ante la sospecha de síndrome de sobrecrecimeinto se deriva a la
consulta de Genética Médica donde es evaluada a los 3 meses de
vida. En ese momento se objetiva crecimiento generalizado y se con-
firman los hallazgos físicos descritos previamente, con progresión
evidente de la cifosis cervico-dorsal.

- Se establece la sospecha diagnóstica de Síndrome de Sotos por lo
que se extrae muestra de ADN para estudio molecular: 

Se realiza estudio mediante MLPA“ (Multiplex Ligation-dependent
Probe Amplification analysis) con sondas específicas del gen NSD1
en el que se objetiva una deleción de los exones 9,10,11 y 12 del
mismo.

Estudio en ambos padres: normal.

- Control clínico posterior, última visita a los 2 años y medio:

Persiste sobrecrecimiento generalizado con percentiles de peso, talla
y PC por encima del percentil 97.

Desarrollo psicomotor lento pero adecuado con marcha liberada
hacia los 15 meses, primeros bisílabos hacia el años de vida, con des-
arrollo posterior del lenguaje sin problemas. Sociabilización normal.

Dentición temprana aparenciendo los primeros incisivos a los 5
meses.

Control analítico y ecográfico anual sin incidencias.

Síndrome de Sotos:
El Síndrome de Sotos se caracteriza por un fenotipo característico
(pelo en área fronto- temporal ralo, hendiduras palpebrales descenden-
tes, cara estrecha y alargada y mentón prominente), sobrecrecimeinto
a expensas del perímtero cefálico y/o de la talla y retraso psicomotor
que puede ir de leve a moderado y que desde el punto de vista motor
al principio puede estar acentuado por el sobrecrecimiento y la hipoto-
nía. También suele haber retraso en el desarrollo del lenguaje.

Además se asocia a trastornos del comportamiento, anomalías cardia-
cas congénitas, hiperbilirrubinemia neonatal, escoliosis y convulsiones.

El diagnóstico se realiza mediante la sospecha clínica y el análisis mole-
cular del gen NSD1. En un 80-90% de los pacientes con diagnóstico clí-
nico de Síndrome de Sotos se detectan anomalías en este gen, siendo
las mutaciones intragénicas mucho más frecuentes que las deleciones
en la pobalción europea, mientras que esto es al contrario en la pobla-
ción japonesa en los cuales las deleciones son la causa más frecuente.

El manejo se basa en apoyo del desarrollo psicomor y tratamiento sin-
tomático e individualizado en función de los problemas presentes en
cada caso. Es aconsejable realizar un exámen físico periodico durante
la infancia, que puede ser anual, para controlar los posibles complica-
ciones que puedan surgir así como por el riesgo aumentado de tumo-
res que tiene estos pacientes (sobre todo de tumores abdominales o
leucemias, que aparece en un 2-3% de los pacientes). 

Desde el punto de vista del consejo genético, esta es una enfermedad
que se transmite siguiendo un patrón de herencia dominante por lo
que una persona afecta tendrá un 50% de posibilidades de transmitir-
selo a su descendencia. Por otra parte, la mayoría de los casos, son de
novo y por tanto el riesgo de recurrencia en una pareja sana que ha
tenido un hijo con Síndrome de Sotos es muy bajo (<1%).
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VENTAJAS DEL CRIBADO NEONATAL EXPANDIDO

Nº Programa: 491
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Servicio de Neonatología. Unidad de Diagnóstico y Tratamiento de
Enfermedades Metabólicas. Hospital Clínico Universitario de
Santiago. Universidad de Santiago de Compostela

Introducción
Se denomina cribado metabólico neonatal (CMN) al conjunto de
actuaciones encaminadas a la detección sistemática de los Errores
Congénitos del Metabolismo (ECM) en edad neonatal. La mayoría de
los ECM que cursan con alteraciones clínicas presentan una evolución
natural tórpida o catastrófica; estos efectos negativos pueden ser evi-
tados o significativamente disminuidos si se hace un diagnóstico pre-
coz y se instaura un programa terapéutico o preventivo. Por ello el
CMN ha demostrado ser eficaz, eficiente y efectivo, tanto desde el
punto de vista del diagnóstico como desde el de la sanidad pública y
del de la rentabilidad económica. Actualmente está implementado en
la mayoría de los países industrializados.

Es importante reseñar algunos hechos históricos del CMN por haber
constituido el fundamento necesario para el posterior desarrollo de los
programas actuales de cribado neonatal: 

- El primer programa de cribado neonatal se inicia en 1958 en la ciu-
dad de Cardiff, analizándose la presencia de ácido fenilpirúvico en la
orina a todos los niños a las pocas semanas de vida con el fin de diag-
nosticar a los pacientes con fenilcetonuria.

- En 1963 se introduce el test de Guthrie para la detección de la fenilce-
tonuria  mediante la medición de fenilalanina en una muestra de sangre
capilar impregnada en papel por un método de inhibición bacteriana. 

- En España el primer programa de cribado neonatal nació en la ciudad de
Granada en 1968 bajo los auspicios del Prof. Federico Mayor Zaragoza.

- En la década  de los 70  con el desarrollo del radioinmunoensayo
comienza a generalizarse el cribado neonatal para el hipotiroidismo
congénito y la fenilcetonuria. 

- A principio de los 90 se incorpora la espectrometría de masas en tán-
dem (en sus siglas inglesas MS/MS) en algunos programas de cribado,
siendo la herramienta más poderosa que ha aparecido en los últimos
20 años en el campo del diagnóstico neonatal de los ECM por tratar-
se de un sistema de gran versatilidad, sensibilidad y alta capacidad de
análisis que ha permitido expandir el  cribado al realizar  la medida
simultánea de varios metabolitos y hacer casi realidad el concepto
ideal para el cribado de: 1 muestra?1 análisis?múltiples diagnósticos1.

En España el CMN ampliado por MS/MS se inició en  Galicia en junio
del 2000. Recientemente se han incorporado otras Comunidades:
Murcia desde finales del 2007, Andalucía en 2009.

Aplicaciones clínicas de la MS/MS al cribado metabólico neonatal
1.- Con la técnica de la espectrometría de masas en tándem se pue-
den determinar más de 30 analitos en las muestras de sangre impreg-
nadas sobre papel, básicamente aminoácidos y  acilcarnitinas,  en un
sólo análisis en 2-3 minutos. Gracias a ello es posible la detección de

muchos de los errores congénitos del metabolismo intermediario que
son los que tienen un  tratamiento más eficaz, fundamentalmente los
que afectan al metabolismo de los aminoácidos, ciclo de la urea, áci-
dos orgánicos y ?-oxidación de los ácidos grasos1,2,3,4,5

Para detectar estos trastornos  se utilizan como marcadores  tanto la
cuantificación de uno o varios aminoácidos o acilcarnitinas como la
relación entre estos aminoácidos o acilcarnitinas2,6. Lo comprendere-
mos mejor al señalar unos ejemplos demostrativos:

Un ejemplo de detección de las alteraciones del metabolismo de los
aminoácidos: la homocistinuria, sabemos que  se caracteriza por una
elevación de la homocisteína, que es rápidamente oxidada a homo-
cistina, y por elevaciones secundarias de metionina, metabolito que
habitualmente se determina en sangre por MS/MS. Pero esta eleva-
ción puede ser sólo moderada en los primeros días de vida, con el
consiguiente riesgo de falsos negativos. Por ello, la interpretación de
los resultados se  basa también  en la ratio con la fenilalanina, con el
fin de aumentar la eficacia diagnóstica.

Ejemplo de detección de las alteraciones de las acilcarnitinas: en la
deficiencia de acil-CoA deshidrogenasa de cadena media (MCAD) los
pacientes son incapaces de metabolizar los ácidos grasos de cadena
media y por ello presentan elevados niveles de acilcarnitinas y ácidos
grasos de cadena media. Para el diagnóstico es útil la elevación de C6,
C8, C10:1 pero también para reafirmar éste  la relación C8/C10.

En la tabla I se reflejan la mayor parte de las patologías detectables
mediante el análisis de aminoácidos y acilcarnitinas en sangre. Se
incluyen asimismo los principales marcadores utilizados habitualmen-
te para su diagnóstico y la prevalencia observada en nuestro Centro en
base a los resultados de los más de 175.000 niños cribados desde julio
de 2000 hasta enero de 2009 por MS/MS. 

2.- El cribado de galactosemia puede realizarse por MS/MS, midiendo
hexosas monofosfato en sangre. Puede asimismo realizarse por méto-
dos fluorométricos   

3.- Cribado por MS/MS en orina. En nuestra Comunidad recogemos
sistemáticamente junto con la muestra de sangre para el cribado
muestra de orina impregnada en papel de filtro, en la cual  se pueden
estudiar más de 100 metabolitos por MS/MS (por Ionización Positiva:
aminoácidos, acilcarnitinas; por Ionización Negativa: ácidos orgánicos,
acilglicinas, etc.). Ello nos permite confirmación diagnóstica sobre
muestras iniciales, nos complementa la información de la muestra de
sangre y amplía horizontes a nuevos diagnósticos7.

Un ejemplo de la utilidad de esta muestra de orina la tenemos en la
aciduria glutárica tipo I, cuya detección por cribado aún con la dispo-
nibilidad de MS/MS conlleva en ocasiones falsos negativos, ya que el
valor de glutarilcarnitina en sangre, analito utilizado para la detección,
puede encontrarse dentro del rango de la normalidad si es “bajo
excretor”; y es la demostración de una elevada glutarilcarnitina en
orina la que en estas ocasiones puede orientar al  diagnóstico8.

Otras aplicaciones clínicas del Cribado Neonatal Expandido
1.- Cribado del déficit de biotinidasa: midiendo la actividad enzimáti-
ca por determinación colorimétrica. Los pacientes con déficit de bioti-
nidasa pueden presentar severos daños neurológicos, la administración
de biotina evita la aparición de estos síntomas9. 

2.- Cribado neonatal de la fibrosis quística: mediante la determinación
de la tripsina inmunorreactiva, asociando en algunos Centros como el
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nuestro la determinación de las mutaciones más frecuentes en la
población a estudio sobre la primera muestra en aquellos niños con
tripsina elevada. 

3.- Cribado neonatal de hemoglobinopatías y de la hiperplasia adrenal
congénita.

4.- Queda abierta la posibilidad de poder añadir nuevas enfermedades
a un programa de cribado neonatal, dependiendo del desarrollo de nue-
vos modos de diagnosticar una enfermedad (desarrollo de nuevas tec-
nologías,  nuevos marcadores bioquímicos o moleculares), del descubri-
miento de nuevos tratamientos y del hallazgo de nuevas medidas pre-
ventivas, como es el caso de las enfermedades lisosomales por MS/MS.

Entran igualmente de lleno las posibilidades derivadas del desarrollo
conceptual y tecnológico del Proyecto Genoma Humano, que permiti-
rán el avance de la medicina genómica, que tiene como características
el ser predictiva, preventiva y personalizada, lo que le hace propicia
para ser aplicada en los programas de cribado neonatal. El National
Institute of Child Health and Human Development (NICHD) está finan-
ciando esfuerzos hacia la introducción en los programas de cribado
neonatal de plataformas múltiples basadas en ADN, que ofrecen enor-
mes oportunidades para identificar muchas mutaciones potencialmen-
te patogénicas en un gran número de genes asociados a enfermedad.
Los chips microarray de ADN pueden ser utilizados para la detección
de un gran número de patologías, como serían los ECM, fibrosis quís-
tica y hemoglobinopatías, enfermedades del sistema inmune (por
ejemplo la inmunodeficiencia severa combinada), distrofias muscula-
res (como la distrofia muscular de Duchenne).

Ventajas de la incorporación de MS/MS al cribado metabólico neonatal
Permite, como hemos señalado, diagnosticar más de 40 alteraciones
del metabolismo intermediario que diagnosticadas y tratadas precoz-
mente pueden presentar una evolución favorable sin las temidas
secuelas, sobre todo  neurológicas. Es especialmente útil en:

- los defectos de la b-oxidación de los ácidos grasos, ya que son en
muchas ocasiones difíciles de diagnosticar tanto desde el punto de
vista clínico como analítico. Su presentación puede ser con un episo-
dio casi letal, constituyen una causa frecuente de muerte súbita. El
tratamiento preventivo es en muchas ocasiones muy eficaz evitando
la aparición de síntomas y en otras los atenúa. 

- las acidurias orgánicas, en las que, aunque suelen ser más sencillas
de diagnosticar, a veces su debut es con un cuadro de intoxicación
que lleva ya rápidamente al coma y es difícil actuar prontamente,
como sucede en las formas graves de las acidurias orgánicas del
metabolismo de los aminoácidos ramificados y en la enfermedad de
la orina de jarabe de arce10. Los pacientes con aciduria glutárica tipo
I si no se diagnostican por cribado debutan generalmente con una
crisis encefalopática, quedando  secuelas neurológicas irreversibles
aunque se actúe prontamente8. 

- en muchas aminoacidopatías, donde la progresión del cuadro es
mucho más lenta y cuando se piensa en él las secuelas son general-
mente ya irreversibles; ejemplo de ello son la luxación del cristalino,
alteraciones esqueléticas y a veces ya tromboembolismo que solemos
encontrar en los pacientes cuando se llegan a diagnosticar de homo-
cistinuria clásica.

Además la prueba de MS/MS es muy sensible y específica y tiene pocos
resultados falsos positivos. 

- Ello se debe a que puede utilizar, como ya señalamos, más de un
marcador para una enfermedad en particular. Así es posible realizar
estrategias de “dos niveles” (“two-tiered”) en las cuales se aprovecha
la misma muestra de sangre impregnada en papel para la detección
y cuantificación de metabolitos relacionados entre si, que permiten
confirmar la ocurrencia de un trastorno determinado; y realizar
estrategias llamadas de segundo nivel, basadas en complementar el
análisis en sangre con el de orina impregnada en papel.

- Otro aspecto importante que afecta a la sensibilidad y especificidad
de las pruebas de cribado y por tanto a la calidad del programa de
cribado, son la elección de los puntos de corte (“cut-off”) de cada uno
de los parámetros medidos en el mismo. Debido a que las patologías
detectadas suelen tener una incidencia baja, resulta en ocasiones
difícil establecer puntos de corte que sean capaces de diferenciar cla-
ramente la población afectada del resto de la población. Hay inicia-
tivas internacionales (“Region 4” de EEUU, a la que está adherida
nuestro Laboratorio de Metabolopatías) cuyo objetivo es agrupar en
una base de datos los resultados de los neonatos con patologías con-
firmadas en distintos laboratorios de cribado del mundo, para esta-
blecer puntos de corte y algoritmos de diagnóstico adecuados para
disminuir el número de resultados positivos y así mejorar el valor pre-
dictivo positivo de la prueba de cribado.

Nuestro Hospital funciona como Centro de referencia en Galicia para
las Enfermedades Metabólicas. Durante un período de 9 años sólo 32
pacientes de los que acudieron a nuestra Consulta resultaron ser fal-
sos positivos de las pruebas de cribado (sospechas de: 13 de citruline-
mia, 4 de galactosemia, 4 de aciduria metilmalónica, 4 de  déficit de
biotinidasa,  2 de metilcrotonilglicinuria, 2 de déficit del transportador
de carnitina, 1 de aciduria propiónica, 1de aciduria piroglutámica, 1de
SCAD, 4 de déficit de biotinidasa (éstas por ensayo colorímetrico)). En
ese período se cribaron 188.479 pacientes.

Hubo 3 falsos negativos conocidos en ese mismo período: 1 tirosine-
mia tipo I, 1 aciduria glutárica tipo I (era bajo excretor y en ese perí-
odo aún no se realizaba sistemáticamente la determinación de gluta-
rilcarnitina en orina), 1 MADD (aunque en éste el cribado arrojó alte-
raciones inespecíficas de las acilcarnitinas). Tener en cuenta asimismo
1 aciduria mevalónica , ésta no fue positiva en la primera muestra pero
si en la segunda muestra que se realizó por ser prematura a la tercera
semana de vida  y al observar elevación de tirosina se realizaron áci-
dos orgánicos en orina  objetivando elevación de ácido mevalónico. 

Por lo general las muestras son diagnósticas desde las 24 horas des-
pués de la toma de alimento3. Ello puede ser muy importante a la hora
de diagnosticar y tratar esos procesos graves de tipo intoxicación de
debut neonatal.

Con la expansión del cribado neonatal podemos saber cual es  la preva-
lencia de todas estas enfermedades, que nos era desconocida en la mayo-
ría de ellas. Se ha objetivado que la MCAD es prácticamente tan frecuen-
te como la Fenilcetonuria; se están encontrando enfermedades que se
creían muy poco prevalentes, y se ha visto que son más frecuentes, como
ocurre con la deficiencia de la b-metilcrotonil-CoA carboxilasa.

La relación costo-beneficio del diagnóstico presintomático o pronto y
oportuno justifica la adopción de este tipo de programas en lo referen-
te a todos los trastornos diagnosticados por esta técnica.

Se podrían enumerar muchas más ventajas pero básicamente todas ellas
conducen a un interés común: el mejorar la salud de la población par-
tiendo del conocimiento y avance bioquímico, tecnológico y clínico 11.

Por todo ello señalar a modo de resumen que la aplicación de la
MS/MS a los programas de cribado neonatal supone un cambio de filo-
sofía que permite:

- Un test à múltiples enfermedades

- Valoración de perfiles de analitos y no valores aislados.

- Detección de enfermedades que, aunque no cumplen los criterios
clásicos de inclusión en programas de cribado, su detección precoz
pueden evitar a las familias una “odisea” diagnóstica posterior de la
enfermedad de su hijo.

- Aplicación de pruebas de segundo nivel que mejoran notablemente
el Valor predictivo positivo (VPP) del cribado.

- El Cribabo Neonatal Ampliado permite conocimiento real de la pre-
valencia de muchas enfermedades que hasta ahora se detectaban a
partir de las manifestaciones clínicas.
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- Establecimiento de nuevos fenotipos asintomáticos de algunas
enfermedades.

- Mejor conocimiento de la historia natural de algunas enfermeda-
des raras que permitirá en el futuro poder establecer tratamientos
más efectivos.

Se debe tener presente que para llevar a la práctica un buen cribado
neonatal ampliado es imprescindible un Laboratorio con la experien-
cia adecuada en conexión permanente con una Unidad de Seguimiento
Clínico con la experiencia adecuada.
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Alteraciones de los aminoácidos: Marcadores Prevalencia

oCitrulinemia II Cit ND

oHomocistinuria Met 1/175.613

oHipermetioninemia Met 1/21.952

oSindrome  HHH (hiperornitinemia, hipera-
monemia, homocitrulinuria)

Orn ND

oArgininemia Arg 1/175.613

oOTC (Deficiencia de ornitina transcarba-
milasa)

Cit. ND

oHiperprolinemia Pro 1/43.903

oHidroxiprolinemia HPr 1/175.613

Alteraciones de las acilcarnitinas: Defectos en la beta oxidación mitocon-
drial de los ácidos grasos y en el metabolismo de Acidos Orgánicos 

oMCD (Deficiencia multiple de acil- CoA
deshidrogenadas, Aciduria glutárica tipo II)

C4, C5, C6,
C8, C10

ND

oSCAD (Deficiencia de acil- CoA deshidro-
genasa de cadena corta)

C4, C4/C2 1/35.123

oMCAD (Deficiencia de acil- CoA deshidro-
genasa de cadena media)

C6, C8, C10:1,
C8/C10

1/18.328

oVLCAD (Deficiencia de acil- CoA deshidro-
genasa de cadena muy larga)

C14, C14:1,
C14:2, C16:1

ND

oLCHAD (Deficiencia de hidroxiacil- CoA
deshidrogenasa de cadena larga)

C16OH,C18:1
OH C18:2OH

1/43.903

oTFP ( Deficiencia de la proteina trifuncio-
nal)

C 1 6 : O H ,
C18:1OH

ND

oCPT-I (Deficiencia de carnitina palmitoil-
transferasa I)

C0, C16 ND

oCPT-II (Deficiencia de carnitina palmitoil-
transferasa II)

C16, C18:1,
C18:2

ND

oDeficiencia primaria de carnitina
(Deficiencia del transporte de la carnitina)

C0 1/175.613

oDeficiencia de la Carnitina Acilcarnitina
Translocasa

C16DC ND

Alteraciones en el metabolismo de Acidos Orgánicos 

oAcidemias Metilmalónicas C 3 , C 4 D C , 1/57.560

oAcidemia Propiónica (Deficiencia de pro-
pionil-CoA carboxilasa)

C3, C3/C2 1/86.806

oAcidemia Isovalérica(Deficiencia de isova-
leril-CoA deshidrogenasa)

C5, C5/C2 ND

oAcidemia Glutárica tipo I (Deficiencia de
glutaril-CoA  deshidrogenasa)

C5DC 1/36.657

oDeficiencia de 3-metilcrotonil-CoA carbo-
xilasa

C5OH 1/53.538

oDeficiencia de 3-metilcrotonil-CoA carbo-
xilasa (materna)

C5OH 1/175.613

oDeficiencia de 3-hidroxi-3metilglutaril-
CoA liasa

C5OH, C6DC 1/175.613

oDeficiencia mitocondrial de Acetoaceti l-
CoA tiolasa

Tiglil, C5OH ND

oDeficiencia de malónil-CoA descarboxila-
sa

C3DC ND

oDeficiencia de 2-metilbutiril CoA deshi-
drogenasa

C5, C5/C2 ND

oDeficiencia de  2,4 dioenoil-CoA reducta-
sa

C12:2 ND

Alteraciones de los aminoácidos: Marcadores Prevalencia

oFenilcetonuria Fen Tyr Fen/Tyr 1/13.705

oJarabe de Arce Leu, Val 1/31.978

oTirosinemia I Tyr 1/58.537

oAcidemia Arginosuccínica (ASA) Cit. 1/175.613

oCitrulinemia I Cit 1/175.613
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Introducción
La organización Mundial de la Salud y la Unión Europea han identificado
las enfermedades raras como uno de los retos más importantes  de salud
para el futuro y  una prioridad en salud pública. Entre ellas, cabe desta-
car las enfermedades metabólicas  hereditarias especialmente relevantes
por su elevada morbilidad y mortalidad, elevado riesgo de recurrencia en
les familias afectas, posibilidad de opciones terapéuticas e identificación
potencial de recién nacidos asintomáticos mediante cribado neonatal. 

En 1960 Robert Guthrie desarrolló la metodología necesaria para
medir la fenilalanina en sangre impregnada en papel, siendo la base
del cribado neonatal de la Fenilcetonuria. Durante los años 90, la
introducción de la espectrometria de masas de triple quadrupolo
(MS/MS) permitió expandir el cribado neonatal a diversas enfermeda-
des tales como  aminoacidopatias, acidúrias orgánicas y a las deficien-
cias de la beta-oxidación mitocondrial; todas ellas detectables en un
único análisis y en una gota de sangre seca. Los grupos de Estados
Unidos fueron los primeros en expandir el cribado neonatal utilizando
dicha tecnología. Actualmente 46 de los 50 Estados ya la han incorpo-
rado. En Europa 10 de los 27 estados miembros de la Unión Europea y
ciertas Comunidades Autónomas de España han revisado i expandido
sus programas, si bien los paneles de enfermedades recomendadas
para su cribado neonatal difieren entre países. 

En esta revisión analizaremos los problemas derivados de la implanta-
ción de un programa de cribado neonatal ampliado mediante MS/MS.

Criterios de inclusión de las enfermedades en los programas de
cribado neonatal
Los criterios clásicos son los propuestos por Wilson y Jungner 1968:
Que la enfermedad curse con daños mentales y físicos graves que pue-
dan modificarse con una detección y tratamiento precoz. Que no exis-
ta la posibilidad de diagnóstico clínico en el período neonatal. Que
exista un tratamiento eficaz y asequible. Que la metodología analítica
sea rápida, fiable i de coste reducido. Que la enfermedad tenga una
incidencia relativamente elevada. 

En los últimos años se están valorando otros criterios de inclusión como
son la reducción de la mortalidad, una mayor supervivencia y una mejor
calidad y expectativa de vida de los recién nacidos afectados.  Una tec-
nología desencadenante de este planteamiento ha sido la MS/MS que
permite detectar simultáneamente un amplio rango de analitos relacio-
nados con diversas enfermedades metabólicas hereditarias.

Espectrometria de masas de triple quadrupolo (MS/MS). 
El espectrómetro de masas es un instrumento que se basa en la detec-
ción de compuestos a través de su relación masa/carga. MS/MS es un
sistema analítico formado por dos espectrómetros de triple cuadrupo-
lo en “tandem”, lo que permite una rápida identificación y medida de
los compuestos en un único análisis y en una única muestra.

Por lo tanto, se pueden medir múltiples biomarcadoers conjuntamen-
te, es a decir es pasa del concepto “un análisis/una enfermedad” al
concepto “un análisis/ varias enfermedades”.Además esta aproxima-
ción múltiple permite la valoración de un analito respecto a otro; así
en el caso de la Fenilcetonúria se mide la concentración de
Fenilalanina y además la relación Fenilalanina/Tirosina mejorando la
especificidad i la sensibilidad del cribado (Schulze i col 1999; Rinaldo

i col 2006) evitando falsos positivos, pero sobre todo falsos negativos,
por ello es la metodología de elección en muchos programas de criba-
do neonatal (Sahai y Marsden , 2009).  

Situación en Estados Unidos 
Estados Unidos es país que más ha desarrollado y que más experiencia
tiene en cribado neonatal expandido. En el año 2006 el American
College of Medical Genetics (mchb.hrsa.gov/screening) evaluó 84
enfermedades candidatas a ser cribadas y llegó al Consenso de un
panel uniforme, 29 enfermedades, para todos los estados (incluyendo
el cribado auditivo), de las cuales 20 se detectan por MS/MS. En el año
2009 la National Academy of Clinical Biochemistry ( Dietzen et all
2009, Down et al. 2010 ) realizó una revisión en base a la experiencia
acumulada sobre todo en base a los datos recogidos en la Fundación
“Región-4-Genetics” en la que aportan sus datos 44 Estados de USA i
60 laboratorios de otros Païses y que actualmente han recogido alre-
dedor de 7.000 casos confirmados.  Esta revisión ha aportado eviden-
cia de cambio en la historia natural de 19 enfermedades (diagnostica-
bles por MS/MS), que se recomienda sean incluidas en los programas
de cribrado neonatal. Otras se han excluido como recomendables por
varios factores, entre ellos la falta de tratamiento eficaz, la precocidad
de los síntomas clínicos y el elevado número de falsos negativos.

Falsos negativos 
Uno de los casos más conocidos es el de la Tirosinemia tipo I, ya que
un diagnóstico precoz  puede beneficiar esta enfermedad al existir un
tratamiento eficaz. Sin embargo, la experiencia ha demostrado  que la
medida de Tirosina no es un buen marcador, por ello algunos Países
como Alemania y otros Paises Europeos han excluido esta enfermedad
de su panel hasta que se encuentre una metodología sencilla para la
medida de succinilacetona, que es el marcador patognómico para
dicha enfermedad.(Turgeon C. et al  2008). Por otro lado, la utilización
de metionina para el diagnóstico de homocistinuria puede ser otra
fuente de falsos negativos (Gan-Schreier et al. 2010).

Falsos positivos
C3 ó propionilcarnitina, es uno de los analitos responsables de la peti-
ción de un mayor número de segundas muestras, por ello algunos paí-
ses como Alemania han descontinuado la medida de C3. Si se incre-
menta el punto de corte para C3 disminuyen los falsos positivos pero
se incrementaría el número de falsos negativos y las formas CblC ó
CblD de acidemia metilmalónica, que precisamente responden al tra-
tamiento con hidroxicobalamina, se podrían perder. Para solucionar
este problema algunos autores utilizan marcadores de segundo nivel
en la misma muestra (es decir sin previo contacto con la familia), estos
marcadores son homocisteína, ácido metilmalónico y ácido metilcítri-
co ( Mattern et al. 2007; La Marca et al 2007) mejorando así la sensi-
bilidad y especificidad del cribado, aunque lo vuelve más complejo
desde el punto de vista analítico y también más caro.

El cribado pone en evidencia formas leves o silentes clínicamente.
Otro aspecto problemático del cribado neonatal es que pone en evi-
dencia formas leves o formas silentes clínicamente que se pone en
duda si se habrían manifestado alguna vez. Existen ejemplos en varias
enfermedades: acil-CoA deshidrogenada de cadena media (Andresen
et al. 2001), deficiencia de 3-metilcrotonil-CoA carboxilasa (Koeberl et
al 2003) ó bien acidemia isovalérica (Ensenauer et al. 2004).

Calidad del programa de cribado neonatal
Un programa de cribado neonatal debe tener el menor número de fal-
sos positivos posible, pero sobre todo de falsos negativos. La calidad de
un programa de cribado se mide por la calidad preanalítica, analítica,
interpretación de los resultados, seguimiento, e interrelación entre el
laboratorio de cribado y el centro de seguimiento.
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En la calidad del programa influirá  de forma directa el conocimiento
profundo de las enfermedades detectables con la  metodología que
estamos utilizando, el conocimiento de los distintos fenotipos clínicos,
de los marcadores que deberían estar alterados,  además de saber si
éstos son específicos para una determinada enfermedad y si tienen
suficiente sensibilidad.

La calidad del cribado afecta a los recién nacidos, a sus familias y a
los costes 

Sanitarios y cuantas más enfermedades se van añadiendo al panel más
envergadura va adquiriendo el programa. Los marcadores de segundo
nivel mejoran la especificidad, la proporción de falsos positivos, así
como el valor predictivo positivo. 
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DEFINICIÓN
La pubertad es un fenómeno biológico muy complicado, en el que van a
influir factores genéticos, nutricionales, ambientales y socioeconómicos
y, a través del cual, se obtiene la maduración sexual completa, se desarro-
llan los caracteres sexuales secundarios y se alcanza la talla adulta (1, 2).
De esta forma, se ha definido clásicamente la pubertad precoz como el
desarrollo puberal temprano, es decir, la aparición de caracteres sexuales
secundarios antes de los 8 años en niñas y de los 9 años en niños (3, 4).  

Tradicionalmente se han distinguido dos subtipos de pubertad precoz
en función de la de la liberación de gonadotropinas: a) pubertad pre-
coz central (PPC) o gonadotropin-dependiente: en el que existe una
activación precoz de la liberación de hormona liberadora de gonado-
tropinas y, por ende, de FSH y LH; b) pubertad precoz periférica (PPP)
o gonadotropin-independiente: producida por aumento de esteroides
sexuales sin objetivar elevación de gonadotropinas (tabla 1). Por otra
parte, de manera excepcional, se han descrito pacientes con pubertad
precoz mixta (PPM): generalmente son niños/as con una PPP de largo
tiempo de evolución que al recibir terapia frenan bruscamente la
retroalimentación negativa de los esteroides sexuales y, de esta forma,
se activa el eje gonadotropo. En menor medida, puede observarse un
fenómeno de up-regulation consistente en que la retroalimentación
continua del eje gonadal producida por grandes cantidades de esteroi-
des produce una activación hipotálamo-hipofisaria que conlleva un
aumento en la secreción de las gonadotropinas y, por ende, una acti-
vación central de la pubertad (4). 

EPIDEMOLOGÍA
A día de hoy, que conozcamos, existe un único trabajo que ha evalua-
do la incidencia-prevalencia de pubertad precoz  (5). Se trata de un
estudio epidemiológico danés en el que se muestra una prevalencia del
0,2% para niñas y menos del 0,05% para niños. Por otra parte, la inci-
dencia en niñas de 0 a 9 años oscilaba entre 0,5-8 casos por
10000/año, mientras que en los niños de 0 a 10 años entre <1 a 2 por
10000/año. No obstante, de este trabajo no se pueden extrapolar los
resultados a otras poblaciones dado que la verdadera incidencia de
pubertad precoz no se ha evaluado correctamente (faltan criterios clí-
nicos, biológicos y radiológicos claros)  y, además, se incluyeron
variantes de la normalidad como adrenarquia prematura y telarquia
prematura que, a su vez, presentan notables diferencias geográficas. 

En España (manuscrito enviado para publicación) la tasa de incidencia
de PPC es de 5,66 casos por millón/año, objetivando un riesgo relativo
de niñas frente a niños de 11 y de 25 entre adoptados frente a naci-
dos en España. En este trabajo, no se ha mostrado mayor riesgo de PPC
entre los sujetos inmigrantes. 

ETIOPATOGENIA
Genética

Sabemos que la prevalencia de PPC es más elevada en algunas razas y
que se han descrito algunos casos familiares. En este sentido, de Vries y
colaboradores (6) mostraron un cociente de segregación que oscilaba
entre 0,38 y 0,58 en función del grado de penetrancia asumido, sugirien-
do un patrón de herencia autosómica dominante con penetrancia
incompleta, especialmente en varones. Posteriormente, solo se ha des-
crito una mutación activante en heterocigosis del gen del receptor de
kisspeptina (KISS-R) como responsable de PPC en un único paciente (7).

Patología endocraneal

La presencia de PPC obliga a descartar patología endocraneal, aunque
existen diferencias notables entre niños y niñas. Así, en el sexo mas-
culino, la prevalencia de patología endocraneal oscila entre un 46%
hasta un 90%, mientras que en el sexo femenino la frecuencia varía
entre un 8 a un 30%, dependiendo de las series (8).

El mecanismo íntimo por el cual un insulto endocraneal produce una
activación precoz de la pubertad se desconoce, aunque se especula en
que por un lado pueda existir un factor mecánico que altere la inhibi-
ción de las neuronas liberadoras de GnRH y, por otro, en función del
tipo de lesión puede predominar uno u otro tipo celular capaz de
secretar sustancias que activen la secreción de gonadotropinas (8). 

EVALUACIÓN DIAGNÓSTICA
Ante un paciente con sospecha de pubertad precoz, tras haber desempe-
ñado una adecuada anamnesis y, en función de la exploración física rea-
lizada, dispondremos de una serie de pruebas complementarias que pue-
den ser de utilidad para el diagnóstico diferencial entre PPC, PPP y
variantes de la normalidad (telarquia prematura, adrenarquia prematura,
pubertad adelantada. Así, la determinación de gonadotropinas basales y
tras estímulo con LHRH (100 µg iv), son las herramientas primordiales
para el diagnóstico diferencial entre PPC y PPP (4). De esta forma, el test
de LHRH (Luforan), a día de hoy, sigue siendo la “prueba de oro” para el
diagnóstico de PPC, aunque plantea el problema del punto de corte del
pico de LH a partir del cual considerar existe una activación central de la
pubertad precoz: al bajar el mismo, aumentamos la sensibilidad y dismi-
nuimos la especificidad. Por ello, el consenso internacional, admite como
punto de corte unos valores que se sitúen entre 5 y 8 UI/l, según el méto-
do utilizado y para niños por encima de 2 años; sin embargo, en niños
menores de 2 años debemos aumentar dicho punto de corte a 10 UI/l por
la activación transitoria del eje gonadal en esa época de la vida (4). 

En los últimos años, en parte gracias al avance en las técnicas que cuan-
tifican las gonadotropinas basales, ha surgido el debate de la utilidad de
LH basal como método de cribado de PPC. Estos métodos novedosos dis-
ponen de mayor sensibilidad  para la detección de valores muy bajos,
siendo capaces de diferenciar cambios tan sutiles como 0,1 UI/l. Sin
embargo, se ha comprobado que sigue siendo muy difícil diferenciar
niños prepuberales de los que presentan activación de la pubertad, espe-
cialmente estadios iniciales (Tanner II), por la existencia de gran solapa-
miento entre los datos hormonales obtenidos. Por tanto, se trata de una
prueba con poca sensibilidad (72% frente a 92% del test de LHRH) y ele-
vada especificidad, ya que valores muy altos (por ejemplo, > 1 UI/l)
sugieren activación central de la pubertad, pero valores inferiores, se
solapan con los obtenidos en niños/as sin PPC. Además, esos datos
deben interpretarse todavía con más cautela en menores de dos años,
donde puede existir una elevación fisiológica de gonadotropinas (4,8).  
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Aparte del estudio de gonadotropinas basales y tras estímulo, existen
otras determinaciones sanguíneas que servirán de complemento en el
diagnóstico diferencial de pubertad precoz: testosterona, 17-b-estradiol
DHEA-S, Androstendiona (D4) y 17-OH-progesterona. Además, dispone-
mos de pruebas de imagen de enorme utilidad en el diagnóstico de PPC: 

- Cálculo de la edad ósea mediante radiografía de mano-muñeca izquier-
da: en los casos de pubertad precoz hay paralelamente aceleración de la
edad ósea, en comparación con las variantes de la normalidad. 

- Ecografía pélvica: se realizará en todos los casos de pubertad pre-
coz. Por un lado, descartaremos patología causante de PPP (tumores
ováricos, quistes ováricos) y, por otro, valoraremos signos de impreg-
nación estrogénica. Así, en los últimos años, se ha constatado la exis-
tencia de cambios en las dimensiones de útero y ovario desde la
infancia a la adolescencia. 

- RM craneal: para descartar organicidad. 

Con el fin de realizar un adecuado diagnóstico diferencial y para evi-
tar terapias innecesarias en pacientes con variantes de la normalidad,
los criterios diagnósticos de PPC deben ser muy estrictos:

- Niñas con telarquia progresiva y confirmación diagnóstica median-
te test LHRH antes de los 8 años. Niños con tamaño testicular supe-
rior a 4 ml de Prader y confirmación diagnóstica con test LHRH antes
de los 9 años.  

- Pico de LH tras estímulo con LHRH (100 mg/m2) superior a 7 UI/l.

- Edad ósea – edad cronológica > 1 año. 

CONSECUENCIAS ASOCIADAS A PUBERTAD PRECOZ CENTRAL
La PPC presenta consecuencias a medio plazo: por un lado, un deterio-
ro notable del potencial de talla definitivo y, por otro, trastornos emo-
cionales y de comportamiento. A largo plazo, la pubertad precoz incre-
menta el riesgo de patología cardiovascular y presenta mayor inciden-
cia de cáncer testicular y de mama (8-12).  

La existencia de diferentes series históricas de pacientes sin trata-
miento nos ha permitido conocer que la talla final de varones osci-
laba entre 151 y 156 cm y la de niñas entre 150 y 154 cm (9). Por
tanto, este hecho debe tenerse en cuenta antes de plantearse una
actitud expectante. 

El proceso biológico dinámico iniciado en la pubertad se relaciona con
el desarrollo social y emocional que acontece en esta época de la vida.
Asimismo, la pubertad coincide con un tiempo de plasticidad neuronal
importante, habiéndose demostrado una influencia clara de los esteroi-
des sexuales sobre el desarrollo del sistema nervioso central.  Todos estos
hechos convierten a la pubertad en un periodo de mayor riesgo de pro-
blemas de salud, en especial, si se produce un adelanto brusco de la
misma (10). La aparición de caracteres sexuales secundarios de manera
precoz en sujetos con mentalidad infantil, es decir, que presentan cierto
grado de inmadurez, acarrea problemas emocionales y de comporta-
miento. Además de este tipo de problemas, se ha descrito el incremen-
to de la frecuencia de otras situaciones de suma importancia: adelanto
en la actividad sexual, riesgo de abuso sexual, consumo de sustancias
tóxicas, trastornos de la conducta alimentaria, depresión (10,11).  

A largo plazo, la mayor exposición a esteroides sexuales observada
entre los individuos afectos de PPC parece tener un riesgo aumentado
de cáncer de mama y testicular (10,11). Así, parece claro que el cáncer
testicular comienza en la vida fetal cuando las células germinales
pasan al estadio de carcinoma in situ. Posteriormente, estas células
permanecen quiescentes hasta que son estimuladas por las gonadotro-
pinas, que parecen tener un efecto permisivo, no directo, sobre la
génesis tumoral. Por tanto, a mayor adelanto puberal, mayor tiempo de
estímulo sobre estas células cancerígenas. De igual forma, se ha
demostrado que el cáncer de mama es más frecuente en mujeres con
pubertades precoces y menopausias tardías, por su mayor tiempo de
exposición a estrógenos. 

No obstante, todos los estudios epidemiológicos que han mostrado
esta posible relación entre adelanto puberal y cáncer son retrospecti-
vos, existiendo un importante riesgo de sesgo de memoria. Por ello,
para confirmar esta posible relación causal es preceptivo el diseño de
estudios prospectivos. También se ha comunicado, aunque con menor
evidencia científica que en las situaciones previas, una posible asocia-
ción entre adelanto puberal y cáncer ovárico en mujeres y de próstata
en varones (10,11). Esta posible interrelación precisa confirmarse
mediante un mayor número de investigaciones, a ser posible, median-
te estudios de cohortes.  

Finalmente, hay que reseñar que mujeres con adelanto notable en la
edad de la menarquia presentan en la vida adulta mayor índice de
masa corporal, diámetro de cintura (relacionado con obesidad abdomi-
nal), cifra de tensión arterial, valor de hemoglobina glicosilada y peor
perfil lipídico. Todos estos hechos conducen a un mayor riesgo de
hipertensión, diabetes y enfermedad cardiovascular y, por tanto, de
morbi-mortalidad (12). Esta asociación entre menarquia temprana y
riesgo cardiovascular es independiente del índice de masa corporal y
del grado de obesidad abdominal. 

TRATAMIENTO CON ANÁLOGOS DE HORMONA LIBERADORA DE
GONADOTROPINAS: EFICACIA Y SEGURIDAD
Con el fin de prevenir las consecuencias asociadas a la PPC mediadas
por la actuación continua de los esteroides sexuales, era menester fre-
nar la producción de los mismos. Para ello, se crearon los análogos de
hormona liberadora de gonadotropinas (análogos de GnRH). Estos fár-
macos producen una estimulación continua de las células gonadotro-
pas hipofisarias, que conlleva una desensibilización de las mismas
(down-regulation) y, por tanto, una disminución en la secreción de
hormona luteinizante y, en menor medida, de hormona foliculoestimu-
lante. De esta manera, desde el inicio de su utilización a principios de
los años 80 hasta el momento actual, se han mostrado eficaces en fre-
nar la pubertad, variando a lo largo del tiempo la forma de presenta-
ción, así como la vía y el intervalo de administración (ver tabla 2) (13). 

Con el tiempo se ha mostrado de manera clara el efecto beneficioso de
esta terapia sobre el pronóstico de talla de niños con PPC. A pesar de
no existir ensayos clínicos aleatorizados, la existencia de diferentes
series históricas de pacientes sin tratamiento, donde la talla final de
varones oscilaba entre 151 y 156 cm y en niñas entre 150 y 154 cm,
nos ha permitido comparar esos resultados con los obtenidos en dis-
tintos estudios a talla final en pacientes afectos de PPC. Así, la talla
media alcanzada en aproximadamente 400 niñas (datos recogidos de
varios estudios descriptivos) tratadas hasta una edad media de 11 años
con análogos de GnRH fue de 160 cm.  Por otra parte, en 26 niños tra-
tados hasta una edad cronológica media de 12 años, la talla final
media alcanzada fue de 172,9 cm. Por tanto, parece claro el efecto
beneficioso de los análogos de GnRH sobre la talla final; sin embargo,
se ha demostrado que este beneficio es mayor en niñas menores de 6
años (ganancia media de 9 a 10 cm sobre predicción de talla antes del
tratamiento) frente al grupo de 6 a 8 años (ganancia media de 4 a 5
cm). Este hecho no es extrapolable a los varones, ya que existen pocos
datos de talla adulta para poder sacar conclusiones (9). 

Existe controversia en lo referente al tiempo que se debe mantener el
tratamiento médico. Para ello, tendremos en cuenta, que cuando se
suspenda el tratamiento, el niño/a tenga una edad adecuada para des-
arrollar la pubertad y, en la que el pronóstico de talla no sea peor que
al principio del tratamiento (9). En este sentido, Carel y colaboradores
mostraron que el 66% de la variabilidad de la talla adulta en niñas tra-
tadas con análogos estaba influida por tres factores: edad ósea antes
del tratamiento, talla al final del tratamiento y ganancia de talla des-
pués de interrumpir la terapia. Estos datos indican la importancia del
crecimiento residual tras suspender el tratamiento y, por ello, no habrá
que mantenerlo en exceso. Por tanto, aunque no existe unanimidad al
respecto, parece razonable no continuar con el tratamiento más allá
de los 11 años de edad cronológica en las niñas y 12 en los niños (9). 
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Los efectos secundarios asociados al tratamiento con análogos son
escasos e incluyen: reacciones locales (eritema, infección, abcesos),
reacciones urticariales (hay casos descritos de anafilaxia), sangrado
vaginal en el primer mes de tratamiento, síntomas menopáusicos
(calor, rubor, cambios del humor) (8,13). Así mismo, una preocupación
extendida entre la comunidad científica es la posible ganancia pon-
deral asociada al uso de triptorelina. Sobre éste particular, existen
datos discrepantes en la literatura médica. Estas discrepancias exis-
tentes entre los diferentes estudios pueden deberse a varios factores:
la mayoría son estudios retrospectivos, grupos heterogéneos (se
incluyen pubertades centrales orgánicas e idiopáticas), distintos
modelos estadísticos para interpretar dichos resultados, disparidad en
la duración del estudio. De lo anterior, se deduce,  que es necesario
desarrollar un estudio prospectivo en el que se evalúe con rigor los
posibles cambios de IMC y de la composición corporal durante la
terapia con análogos de GnRH (8). 

Por otra parte, se temía que la terapia con análogos de GnRH pudiera
acarrear la presencia de osteoporosis al disminuir la síntesis de este-
roides sexuales, factores primordiales para la adquisición del pico de
masa ósea. No obstante, a día de hoy, se ha podido comprobar que
durante el tratamiento aparece una osteoporosis transitoria, que es
reversible, de tal forma que la adquisición final del pico de masa ósea
no se ve afectada. Asimismo, los datos de los que disponemos en la
actualidad muestran que la función reproductiva está conservada
tanto en hombres como mujeres. En el caso de las mujeres, el tiempo
medio en aparecer la regla tras la retirada de los análogos oscila entre
2 a 61 meses, sin objetivar diferencias con respecto a la población nor-
mal en cuanto al porcentaje de ciclos ováricos regulares (8,13). 

Finalmente, hay que reseñar la existencia de  datos contradictorios en
cuanto a la prevalencia de síndrome de ovario poliquístico tras la reti-
rada del tratamiento con análogos de hormona de crecimiento (8,13). 

CONSIDERACIONES FINALES
Existe una dilatada experiencia con la utilización de los análogos de
GnRH. Este hecho, ha permitido comprobar su eficacia en el trata-
miento de la PPC. Asimismo, se ha podido constatar la seguridad de
este fármaco a corto y largo plazo. 

Por tanto, teniendo en cuenta la seguridad y eficacia mostrada por
estos fármacos y siguiendo las recomendaciones de la comunidad
científica internacional, estamos a favor del tratamiento con análogos
de GnRH en niñas menores de 8 años y en niños menores de 9 años
afectos de PPC con los siguientes fines:

- Retrasar la pubertad hasta  alcanzar mayor madurez mental, con la
intención de evitar problemas psicológicos o conductas de riesgo.  

- Prevenir consecuencias futuras: cáncer, patología cardiovascular. 

- Mejorar el pronóstico de talla final. Este hecho no está tan claro en
las niñas entre 6 y 8 años.

Las niñas mayores de 8 años y los niños por encima de los 9 años, afec-
tos de pubertad adelantada,  no son candidatos al tratamiento con
análogos de GnRH. No obstante, habrá que individualizar cada caso
concreto y en aquellos en los que se demuestre la existencia concomi-
tante de retraso mental moderado-grave y pubertad adelantada, debe-
rá plantearse la utilidad de esta terapia.
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Tabla 1: Clasificación etiológica de la pubertad precoz.
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PPC PPP PP Mixta

Genética: mutación
GPR54
idiopática
Secundaria:
Hamartoma hipotalá-
mico
Tumores: gliomas,
ependimomas, astroci-
tomas, tumor pineal. 
Malformaciones SNC
(quistes, hidrocefalia,
mielomeningocele)
Post-infección
Post-traumática
Post-radioterapia
Encefalopatía epiléptica
Accidente cerebrovas-
cular

Niño
Congénita
Mutación gen LHR (tes-
totoxicosis)
Hiperplasia suprarrenal
congénita
Mutación gen DAX

Adquirida
Tumor testicular/adre-
nal
Tumores productores de
≤-HCG
Esteroides sexuales
exógenos

Niña
Congénita
Síndrome de McCune-
Albright (muy raro en
niños)
Adquirida
Quiste ovárico
Tumor ovárico/suprarre-
nal
Esteroides sexuales
exógenos

Niño/niña
Hipotiroidismo primario
(excepcional)

Tumores productores de
esteroides sexuales,
diagnosticados tardía-
mente
Hiperplasia suprarrenal
congénita de larga evo-
lución, no tratada o
inadecuadamente trata-
da
Testotoxicosis no tratada
o tratada con inhibidores
de la aromatasa
o Síndrome de Mc-Cune
Albright (con o sin trata-
miento, la mayoría aca-
ban presentando una
activación central de la
pubertad)
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Tabla 2: características de los diferentes análogos de hormona libera-
dora de gonadotropinas. 

Adaptado de referencia bibliográfica 13.
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El tratamiento con análogos de agonistas de LHRH ha supuesto un
gran avance en el tratamiento de la pubertad precoz central (PPC), por
lo que nos limitaremos a este tipo de pubertad precoz. Sin embargo, a
pesar de su utilización en la práctica clínica desde hace más de dos
décadas, su indicación continua siendo controvertida. 

Diagnóstico de pubertad precoz
La primera cuestión es definir adecuadamente quien tiene pubertad
precoz para en ese caso determinar quien debe ser tratadoi.

La pubertad es un proceso de maduración gradual y resulta difícil esta-
blecer los límites precisos de la pubertad normal, que permitan identi-
ficar los estados patológicos o aquellas situaciones que se apartan de
la normalidad. A pesar de importantes avances en el conocimiento de
las bases genéticas y neuroendocrinas de la pubertad, los mecanismos
fisiológicos que la ponen en marcha siguen sin esclarecerse. De hecho,
en la especie humana puede existir una variación de hasta 4-5 años en
la edad fisiológica del comienzo de la pubertad. Esta variabilidad se
atribuye a factores genéticos, étnicos, situación nutricional y otros fac-
tores ambientales, muchos aún desconocidos. Pero, no sólo existe varia-
bilidad en el inicio (timing) sino también en la progresión (tempo) de la
pubertad, lo cual es importante para considerar un trastorno patológi-
co de la pubertad. Asimismo, se ha constatado un adelanto secular en
la edad fisiológica de inicio puberal. Todo ello dificulta al clínico cata-
logar si se trata de una pubertad precoz o una pubertad adelantada que
puede ser considerada una variante de la normalidad. Es decir, el primer
punto controvertido es la propia definición de pubertad precoz.

En los últimos años, se ha cuestionado el límite de edad para el diag-
nóstico de pubertad precoz. En 1997, un estudio americano de más de
17.000 niñas entre los 3 y 12 años de edad, mostraba que el 5% de las
niñas caucásicas y más del 15 % de las afroamericanas inician el des-
arrollo mamario antes de los 8 años; no obstante, la edad media de la
menarquia permanece estable alrededor de los 12,5 años (rango 10-15
años)2. También, en los varones, el crecimiento testicular parece ini-
ciarse más temprano, aunque los datos son menos concluyentes. Ello
condujo a que la Lawson Wilkins Pediatric Endocrine Society revisase
los límites del inicio de la pubertad normal, modificando por tanto la
definición de pubertad precoziii: y establece en niñas blancas, los 7
años la edad normal de la pubertad, y 6 años en niñas afroamericanas.
En Europa, estudios similares no han puesto de manifiesto la misma
tendencia, de modo que los criterios de pubertad precoz no se han
modificado. En nuestro ámbito, se define la pubertad precoz como la
aparición de los caracteres sexuales secundarios antes de los 8 años en
las niñas y de los 9 años en los niños. Se considera la pubertad como
“adelantada” cuando se inicia entre los 8-9 años en la niña y entre los
9-10 años en el varón. La pubertad adelantada no se considera pato-
lógica, sino como la expresión de uno de los extremos del rango nor-
mal de desarrollo puberal.

Tampoco existe consenso claro en los criterios hormonales para el diag-
nóstico y sobre todo para la evolución de la PPC. Los picos de LH se super-
ponen en niños prepuberales y en la pubertad adelantada. No obstante, la
relación LH/FSH puede orientarnos  en la diferenciación de PPC progresi-
va y aquellas variantes no progresivas que no requieren tratamiento.

¿Cuándo tratar y cuando no tratar en una PPC idiopática?
Es importante distinguir en que pacientes será necesario realizar tra-
tamiento y en especial, decidir quienes no necesitan tratamientoiv. No
toda niña con PPC idiopática requiere intervención medicav. 

Los objetivos del tratamiento de la PPC son: detener el avance de la
pubertad, alcanzar una talla adulta normal y evitar los problemas psi-
cosociales y/o de conducta asociados debido al desfase entre la madu-
ración biológica y la psicológica. Los casi 30 años de empleo del tra-
tamiento con análogos de LHRH en la PPC han demostrado su seguri-
dad y eficacia para detener el avance de la pubertad. Lo que queda por
dilucidar es si realmente mejoran el pronóstico de talla y los proble-
mas psicosociales asociados a la PPC. Por ello, es fundamental cono-
cer que ocurre sin tratamiento y con el tratamiento con análogos. 

Es difícil establecer una estimación real de la pérdida de talla induci-
da por la PPC. Las series históricas de pacientes no tratados de los años
50 y 60 señalan una pérdida de la talla en torno a 10 cm. en niñas y
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20 cm. en varones. No obstante, tienen un sesgo importante pues se
basan en un número reducido de casos que además son más graves
que el promedio de los que asistimos en la actualidad. 

La eficacia real de los agonistas de GnRH sobre la talla final de los
pacientes con PPC es aún confusa. Ello se debe a que la información
procede de estudios clínicos que incluyen sujetos heterogéneos, tanto
en edad de inicio, progresión del desarrollo puberal y otros factores
que influencian el crecimiento. Por otro lado, se valora la ganancia de
talla por métodos indirectos como la comparación con series históri-
cas o bien con el pronóstico de talla. El método más utilizado para la
predicción de talla es el Bayley-Pinneau, el cual estima la talla adulta
como un porcentaje de la talla actual basado en la edad ósea y su rela-
ción con la edad cronológica. Se sabe que sobreestima la talla adulta
en niñas. Apenas disponemos de datos en niños, pero parece que en
ellos la sobreestimación de la talla es aún mayorvi. Por tanto, los datos
disponibles pueden haber sobreestimado los efectos de los agonistas
de GnRH. Estudios posteriores con datos de talla adulta indican que en
la mayoría de los casos la talla final alcanzada era menor que la talla
predicha al finalizar el tratamiento, fenómeno que se ha atribuido al
hecho de que después de la supresión de los análogos, las concentra-
ciones de gonadotropinas y estradiol aumentan de forma más rápida
que en la pubertad normal, y alcanzan valores más elevados en menos
tiempovii. Se produce entonces una rápida progresión de la madura-
ción ósea y, en la mayoría de los casos, ello se traduce en una talla
final que no alcanza su potencial genético. Parece que la edad de ini-
cio puberal está implicada en la respuesta beneficiosa al tratamiento-
viii por lo que el reciente consenso de las Sociedades Europea y ame-
ricana de Endocrinología pediátrica (ESPE y LWPES)9 sobre el uso clí-
nico de estos fármacos concluye que solo esta probada la eficacia en
mejorar la talla adulta en niñas con PPC iniciada antes de los 6 años. 

No solo es importante saber que la pubertad se ha iniciado sino documen-
tar cual es su progresión. Varios estudios10,11,12 muestran que las formas
lentamente progresivas de PPC tienen buen pronóstico de talla sin trata-
miento, alcanzando una talla adulta similar a su talla diana.  La velocidad
de crecimiento acelerada y el avance de la edad ósea son parámetros que
orientan hacia el progreso de la PPC. No obstante, pacientes con PPC len-
tamente progresiva y avance de la maduración ósea alcanzan talla adulta
normal sin tratamiento10. Por tanto, parece que el avance de la edad ósea
en si mismo no es criterio clínico suficiente para indicación del tratamien-
to. Por ello, en estadios iniciales es recomendable documentar la progre-
sión de la pubertad y aceleración de la velocidad de crecimiento durante
un periodo de unos 3-6 meses, antes de indicar el tratamiento9. 

Un reciente estudio retrospectivo hasta talla adulta de 87 pacientes
con PPC idiopática tratadas con análogos y 32 no tratadas, indica gran
variabilidad individual en el crecimiento por lo que otros factores ade-
más de los auxológicos deben ser tenidos en consideración para tratar,
en especial en las niñas mayores de 8 añosxiii. En las pubertades ade-
lantadas, todos los estudios indican que el tratamiento con análogos de
GnRH no modifica la talla adulta14, es decir no ayudan a prevenir la
pérdida del potencial de crecimiento que se estima en torno a 5 cm15,16.

Otra cuestión por dilucidar sería el tratamiento combinado de agonis-
tas y hormona de crecimiento para aquellos pacientes con PPC y muy
mal pronostico de talla. Algunas publicaciones de talla final muestran
resultados optimistas, pero son necesarios estudios con mayor nume-
ro de pacientes para sacar conclusiones que puedan ser aplicadas en
la practica clínica, es decir aun esta pendiente de validación.

Los datos disponibles relativos a los efectos adversos psicosociales de la
PPC en pacientes tratados y no tratados son escasos y no concluyentes.
Estudios que analizan la función psicológica de niñas con PPC antes y
después del tratamientoxvii no observan cambios. Por otro lado, los
análogos de GnRH se han asociado con efectos adversos como cambios
en la memoria y en el humor en mujeresxviii. No se sabe si el uso de
análogos mejora el funcionamiento social, por lo tanto hasta que no se
estudie de forma adecuada, no debería ser utilizado como criterio para

indicar el tratamiento con análogos. Una aproximación más razonable
sería facilitar apoyo psicológico adecuado tanto al paciente como a la
familia para saber afrontar y desarrollar conductas adaptativas.

Los efectos secundarios de los análogos de GnRH son escasos, tan solo
se han descrito ocasionalmente reacciones cutáneas y un caso de
reacción anafiláctica. Un tema de preocupación sería el posible efecto
sobre la composición corporal y la densidad mineral ósea. Se ha des-
crito un posible aumento del IMC o del porcentaje de masa grasa7,19

durante el tratamiento. Por el contrario, otros estudios más recientes
han concluido que la administración de análogos no conlleva una pro-
gresión de las niñas hacia la obesidad y es seguro para el sistema
reproductivo y la densidad mineral ósea10,13. No obstante, son necesa-
rios estudios longitudinales más amplios y a largo plazo que valoren
cuidadosamente los efectos sobre composición corporal, densidad
mineral ósea y función reproductiva9.

Después de más de 20 años de utilización de los análogos de LHRH, la
mayoría de las recomendaciones disponibles se basan en opiniones de
expertos, pero carecemos de estudios bien diseñados, idealmente
caso-control para tener suficientes evidencias científicas que nos per-
mitan tomar decisiones acerca la indicación del tratamiento y sus
beneficios. La tradicional falta de investigación en población infantil
por su consideración como grupo vulnerable, puede explicar esta
situación aunque no sea una justificación válida.

En resumen, el diagnóstico y el tratamiento de la PPC debe plantearse
de forma individualizada. No todo niño o niña con aparente PPC idio-
pática requiere tratamiento farmacológico. Los efectos beneficiosos
del tratamiento sobre la talla adulta no están claros salvo cuando se
inicia en niñas antes de los 6 años. El amplio empleo de análogos de
agonistas de LHRH en situaciones que podrían ser catalogadas como
variantes de la normalidad puede suponer no sólo una ausencia de
beneficio en la talla adulta, sino una medicalización no deseable de la
vida de estos pacientes además del coste económico.
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INTRODUCCIÓN
El término Dolor Abdominal Recurrente (DAR) fue utilizado hace ya
mas de 50 años por Apley y Naish (1), quienes inicialmente definie-
ron este cuadro como “… un síndrome caracterizado por la presencia
de tres o más episodios de dolor abdominal, lo suficientemente inten-
sos como para limitar la actividad diaria del niño,  durante un período
de tiempo igual o superior a  tres meses, y con períodos de intercrisis
asintomáticos,…”. 

En nuestro medio el DAR es un trastorno de gran prevalencia en la
población infantil y adolescente, siendo un motivo frecuente de con-
sulta en Atención Primaria y Especializada. El DAR afecta  al 10-15%
de los niños escolares en algún momento de su vida. La edad de pre-
sentación oscila entre los 5-14 años, siendo más frecuente entre los 5-
8 años. En  los mayores de 9 años existe un predominio de 1,5:1 en
niñas. En menores de 9 años no existe predominio por ningún sexo (2).

El DAR produce preocupación  y alarma en los padres, el niño y el
pediatra: 

- en los padres, que no saben cómo interpretar estos episodios de
dolor que aparecen y desaparecen sin causa aparente en la mayor
parte de las ocasiones, 

- en el niño porque le altera su calidad de vida y le limita sus activi-
dades con frecuencia, 

- y en el pediatra, que en ocasiones duda sobre la funcionalidad u
organicidad del dolor, planteándose la necesidad ó no de iniciar la
puesta en marcha de numerosos exámenes complementarios que en
la mayor parte de los casos dará resultados negativos, por lo que  en
muchas ocasiones el pediatra se siente incapaz de transmitir una
información tranquilizadora y clara a los padres sobre lo que le está
sucediendo a su hijo, contribuyendo  toda esta incertidumbre a cerrar
un círculo vicioso.

El DAR es un trastorno frecuente en niños y adolescentes, y si bien en
la mayoría de los casos tiene un origen funcional (= sin evidencias
objetivas de que se trate de un síntoma secundario a un trastorno
orgánico subyacente), sigue constituyendo una reto importante en el
trabajo del pediatra preocupado en discriminar y diagnosticar en qué
niños  el origen de su dolor abdominal obedece a una  causa orgánica. 

A pesar de que se han publicado numerosos  artículos científicos
sobre este patología, y se han constituido grupos de trabajo de exper-
tos en DAR y se han elaborado protocolos diagnósticos y terapéuticos
e informes técnicos para el manejo racional del niño con DAR, una
revisión de la evidencia científica disponible nos indica, sin embargo,
que no hay estudios que demuestren que la frecuencia del dolor, su
severidad, la localización, o sus efectos sobre la calidad de vida per-
cibida por el niño con DAR,   nos ayuden a discernir entre trastorno
funcional u orgánico en numerosas ocasiones (3,4). De hecho, en el
80-85% de los casos que se estudian no se encuentra al final de todo
el proceso diagnóstico causas anatómicas, metabólicas, inflamatorias,
infecciosas o neoplásicas que justifiquen el  DAR, quedando en esos
casos el diagnóstico en un cuadro de dolor abdominal  funcional.

LOS CRITERIOS DE ROMA
El término “Criterios de Roma” procede de la reunión que mantuvieron
en Roma en el año 1997 un grupo de expertos, con el objeto de defi-
nir y estandarizar los criterios clínicos y diagnósticos de los trastornos
funcionales gastrointestinales en niños, y tratar de establecer una cla-
sificación basada en síntomas, que pudiese ser utilizada tanto para la
investigación clínica como en la práctica diaria. La propuesta de este
grupo de trabajo fue publicada en 1999, siendo conocida como los
Criterios de Roma II ( 5) .

Una de las conclusiones de los Criterios de Roma II fue retirar el cólico
infantil y el dolor abdominal recurrente del grupo de los trastornos funcio-
nales y estableció una serie de desórdenes gastrointestinales funcionales

A. Desórdenes esofágicos

B. Desórdenes gastroduodenales

C. Desórdenes intestinales

D. Dolor abdominal funcional

E. Desórdenes biliares

F. Desórdenes anorectales

G. Desórdenes funcionales pediátricos:

G1 Vómitos

G2 Dolor abdominal, estableciendo 5 grupos de trastornos gastroin-
testinales asociados al dolor abdominal:

G2a.Dispepsia funcional: dispepsia de tipo ulceroso, dispepsia de
tipo dismotilidad y dispepsia no específica.

G2b. Síndrome de intestino irritable

G2c. Dolor abdominal funcional

G2d. Migraña abdominal

G2e. Aerofagia

G3 Diarrea funcional

G4 Desórdenes de la defecación

Desde su publicación, los Criterios de Roma II fueron  objeto de nume-
rosos artículos de revisión, tanto para su validación clínica( 6-8)  ,
como artículos en las que se formulaban críticas sugiriendo su modi-
ficación, ya que no lograban incluir dentro de estos 5 grupos a todos
los pacientes con dolor abdominal funcional, o argumentando que los
Criterios Roma II se articulaban en  una clasificación basada en sínto-
mas que no se corresponden con los fenómenos  fisiopatológicos que
subyacen debajo de cada cuadro. 

En el año 2005, la Academia Americana de Pediatría (AAP) y la
Sociedad Norteamericana de Gastroenterología, Hepatología y
Nutrición Pediátrica (NASPGHAN) recomendaron no emplear los tér-
minos  recurrente y recidivante, y substituirlo por el de Dolor
Abdominal Crónico (DAC)(4), aunque en la práctica habitual se siguen
empleando indistintamente los tres términos: dolor abdominal recu-
rrente, dolor abdominal recidivante y dolor abdominal crónico .

En el año 2006 se publicó en la revista Gastroenterology lo que cono-
cemos como los Criterios Roma III, para niños y adolescentes entre 4 y
18 años con problemas funcionales gastrointestinales, y que son los
criterios vigentes en la actualidad (9) (Tabla 1). 
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Tabla 1.Trastornos Funcionales Gastrointestinales en niños y adoles-
centes, Roma III9 

Aunque el uso de estos Criterios Roma III son de general conocimien-
to entre todos los pediatras y especialistas en Gastroenterología
Pediátrica, la realidad es que aún queda un amplio colectivo de médi-
cos que atienden niños y adolescentes que no los emplean en la prác-
tica diaria, como ha quedado reflejado en   artículos  de  reciente
publicación (10-11)

1. DOLOR ABDOMINAL CRÓNICO FUNCIONAL
Cuando estamos estudiando a  niños y adolescentes que presentan
dolor abdominal crónico funcional, relacionado por tanto con trastor-
nos no orgánicos, debemos tener muy en cuenta una serie de  signos
y síntomas de alarma que pueden hacer sospechar una mayor proba-
bilidad de enfermedad orgánica, y que se relacionan  en la Tabla 2. 

Tabla 2. Signos y síntomas de alarma en niños y adolescentes en estu-
dio por DOLOR ABDOMINAL CRÓNICO FUNCIONAL, Roma III(9)

Los trastornos gastrointestinales funcionales relacionados con dolor
abdominal crónico en niños y adolescentes pueden sistematizarse,
siguiendo los Criterios de Roma III en estos cuatro apartados:
Dispepsia funcional, Síndrome de Intestino Irritable, Migraña
Abdominal y Síndrome de Dolor Funcional

1.1 Dispepsia funcional
Dolor abdominal funcional con molestias en la parte superior del
abdomen. Debe incluir los siguientes criterios:

- Dolor persistente o recurrente , localizado a nivel supraumbilical 

- No mejora con la defecación, ni se asocia con cambios en el hábi-
to intestinal     (frecuencia o forma de las deposiciones)

- Sin evidencia de enfermedad orgánica que explique los síntomas

Estos criterios deben cumplirse al menos una vez por semana durante
los 2 últimos meses previos al diagnóstico.

La dispepsia funcional se ha relacionado con trastornos de la motili-
dad del estómago, con retraso o aceleración del vaciamiento gástrico,
y distensión gástrica por ingestión de alimentos.

- Sus síntomas habituales pueden ser:

- Dolor abdominal epigástrico

En ocasiones puede asociar: náuseas, distensión abdominal y sensa-
ción de saciedad precoz.

Si el niño presenta hemorragia digestiva, disfagia, persistencia de los
vómitos, o cualquiera de los signos/síntomas referidos en la Tabla 2,
debe ser referido a una unidad especializada de Gastroenterología
Pediátrica para endoscopia alta.

Síndrome de intestino irritable
Diversos estudios clínicos, tratando de encontrar una mecanismo fisio-
patológico que justifique las causas del Síndrome de Intestino Irritable,
están asociando el mismo a trastornos de hipersensibilidad visceral,
con una disminución del umbral frente al dolor, como respuesta a
cambios de la presión intraluminal intestinal, en relación con infeccio-
nes víricas o bacterianas previas, alergia alimentaria, inflamación
intestinal y trastornos de la motilidad intestinal (11,12) 

Es característico en niños y adolescentes con Síndrome de Intestino
Irritable que tengan antecedentes familiares de los mismos trastornos,
generalmente en sus padres o familiares cercanos, encontrar la presen-
cia de situaciones estresantes (problemas familiares, escolares,…), signos
de ansiedad, depresión e incluso cuadros somáticos asociados como
dolores musculares o en extremidades, cefaleas, que a veces hacen mas
dificultoso y lento el diagnóstico diferencial con otros cuadros orgánicos.

Pero es muy característico que los niños con Síndrome de intestino
Irritable tengan un crecimiento pondero-estatural normal, sin signos
de alerta como los referidos en la Tabla 2. No obstante, siempre debe-
mos tener presente, que un niño además de sufrir de Síndrome de
Intestino Irritable, a lo largo de los años puede manifestar otras enfer-
medades de base orgánica, por lo que debemos estar siempre a la
expectativa de los mismos, y no atribuir nuevos signos/síntomas diges-
tivos a que ya está diagnosticado de Síndrome de Intestino Irritable.

Los siguientes criterios deben estar presentes para el diagnóstico:

- Dolor abdominal asociado con 2 ó mas de estas características, al
menos en el 25% del tiempo:

a) Se alivia con la defecación

b) Se asocia con cambios en la frecuencia de las deposiciones    y/o

c) Cambios en la consistencia de las deposiciones (heces más duras o
más líquidas)

- No evidencia de enfermedad orgánica que explique los síntomas.

Estos criterios deben cumplirse al menos 1 vez por semana durante los
2 últimos meses previos al diagnóstico. Existen una serie de síntomas
que refuerzan el diagnóstico del Síndrome de Intestino Irritable:

- Más de 4 deposiciones por día o menos de 2 por semana

- Consistencia anormal de las heces: duras o líquidas

- Anomalías en la defecación: urgencia defecatoria, esfuerzo excesi-
vo, sensación de evacuación incompleta.

- Sensación de plenitud o distensión abdominal.

1.3 Migraña abdominal
La migraña abdominal afecta  a un 1-5% de niños, más frecuentemen-
te en el sexo femenino, con una edad media de 7 años y una mayor
incidencia en niños y niñas entre 10 y 12 años. Por parte de numerosos
autores se ha sugerido que la migraña abdominal, el síndrome de vómi-
tos cíclicos y las cefaleas por migraña son parte de un mismo trastor-
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1. Vómitos y aerofagia
Síndrome de rumiación del adolescente
Síndrome de vómitos cíclicos
Aerofagia

2. Trastornos gastrointestinales funcionales relacionados con Dolor Abdominal
Dispepsia  funcional
Síndrome de intestino irritable
Migraña abdominal
Dolor abdominal funcional de la infancia

3. Estreñimiento /Incontinencia
Estreñimiento funcional
Incontinencia funcional  no retentiva

- Dolor localizado lejos de la zona periumbilical  
- Dolor irradiado a miembros, espalda
- Dolor nocturno que despierta al niño 
- Disfagia
- Vómitos persistentes, diarrea nocturna y/o sangre en heces.
- Presencia de síntomas generales (fiebre, artralgias, rash, disuria)
- Evidencia de pérdida de peso y/o alteración en el crecimiento
- Fisuras anales o úlceras perianales 
- Historia familiar de ulcus péptico, enfermedad celiaca y EIIC
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no, presentando  estos síntomas en distintos momentos evolutivos(9).

La ausencia de dolor abdominal entre episodios, y la manifestación en
forma de crisis paroxísticas de dolor sugieren que se trata de un pro-
ceso funcional, y que no existe una proceso inflamatorio u orgánico de
base (entre los que debemos descartar: cuadros digestivos o renales,
enfermedad de vías biliares, pancreatitis recidivante). Cuando se
acompañe de cefaleas debemos siempre descartar procesos de tipo
neurológico (solicitar TAC cerebral si es necesario).

Al igual que sucede en el Síndrome de Intestino Irritable, la presenta-
ción de crisis de migraña abdominal se relaciona con cierta frecuencia
con problemas psicológicos, stress, ansiedad, depresión, problemas en
el colegio o en el seno familar o en el ambiente de los amigos, etc…

Para el diagnóstico de Migraña Abdominal se deben cumplir los
siguientes criterios:

- Episodios de dolor abdominal periumbilical paroxístico e intenso, de
duración > 1 hora y con intervalos libres de síntomas de semanas a
meses

- El dolor interfiere la actividad diaria del niño

- El dolor se asocia con 2 ó mas de los siguientes síntomas: anorexia,
nauseas, vómitos, cefaleas, fotofobia

- Ausencia de enfermedad orgánica que explique los síntomas

Los criterios deben cumplirse 2 o más veces en los 12 meses previos al
diagnóstico.

1.4 Dolor Abdominal Funcional y Síndrome de dolor abdominal
funcional
Habitualmente el Dolor Abdominal Funcional y el Síndrome de Dolor
Abdominal Funcional suele afectar a niños en edad escolar, general-
mente por las mañanas, tras despertarse, a lo largo del desayuno o en
el camino hacia el Colegio, aunque en otras ocasiones el dolor se refie-
re fuera de las horas escolares.

Los episodios de dolor abdominal son mas frecuentes durante la época
escolar, para disminuir o desaparecer durante los períodos de vacacio-
nes. En muchas ocasiones se puede relacionar directamente con exi-
gencias de buen rendimiento escolar, problemas familiares con padres
separados, o maltrato infantil. De ahí que en esta patología sea fun-
damental la realización de una minuciosa historia clínica, en el que
todos estos  aspectos queden perfectamente reflejados en la anamne-
sis. Tras recoger todos los antecedentes clínicos, familiares y persona-
les, habrá que realizar también un cuidadoso examen físico, con espe-
cial detenimiento en la exploración abdominal, y no olvidando la
exploración anorectal (inspección perianal y tacto rectal).

Se deberá prestar especial atención a unos signos de alarma en la
exploración física:

- Presencia de anomalías perianales (fisuras, fístulas,…)

- Presencia de masas abdominales, hepato y/o esplenomegalia.

- Dolor a la palpación en ambas fosas ilíacas.

Para cumplir el diagnóstico de Síndrome de Dolor Abdominal Funcional
se debe incluir los siguientes criterios:

- Dolor abdominal intermitente o continuo. 

- El dolor afecta a la actividad diaria.

- Puede asociarse a otros síntomas como cefalea y dolor de extremidades.

- El dolor puede dificultar el sueño pero raramente despierta al niño.

- Dolor abdominal con criterios insuficientes para ser incluido en
otros trastornos gastrointestinales funcionales.

- Ausencia de enfermedad orgánica que explique los síntomas. 

Los criterios deben cumplirse al menos 1 vez por semana durante los

2 últimos meses previos al diagnóstico.

Es importante  tener siempre presentes unos signos y síntomas de alar-
ma que nos hacen sospechar una patología de causa orgánica, y que
hemos detallado en la Tabla 2.

¿Cuándo es necesario solicitar exámenes complementarios?
En la mayoría de las ocasiones, el diagnóstico de dolor abdominal fun-
cional se puede realizar con una buena historia clínica y una minucio-
sa exploración física. Pero en otros casos, cuando no tengamos sufi-
cientemente claro el diagnóstico tendremos que poner en marcha dis-
tintos exámenes complementarios, en riguroso orden de petición, por
niveles de complejidad, y en función de la presencia o no de
signos/síntomas de alarma, o en las situaciones en las que el nivel de
ansiedad familiar lo haga aconsejable,  Tablas 3 y 4.

Tabla 3. DOLOR ABDOMINAL FUNCIONAL. EXPLORACIONES COMPLE-
MENTARIAS. 

Tabla 4. DOLOR ABDOMINAL FUNCIONAL. EXPLORACIONES COMPLE-
MENTARIAS. 

2. TRATAMIENTO EN EL NIÑO CON DOLOR ABDOMINAL FUNCIONAL
El tratamiento del dolor abdominal funcional en niños y adolescentes
se basa en la utilización de tres herramientas terapéuticas que debe-
mos saber manejar adecuadamente: tratamiento farmacológico en
algunas ocasiones, modificaciones de tipo dietético en otras ocasiones
y psicoterapia familiar en todas las ocasiones.

El tratamiento debe estar enfocado al tipo de dolor abdominal que
manifieste el niño, y debe ser instaurado siempre tras haber descarta-
do que exista una causa orgánica de base, ya que si iniciamos un tra-
tamiento analgésico en estos casos estaremos ocultando la causa pri-
maria del dolor, y sólo conseguiremos enmascarar y retrasar el diag-
nóstico de patologías que interesan ser diagnosticada los más precoz-
mente posible: enfermedad inflamatoria intestinal, enfermedad celía-
ca, tumores abdominales, etc… 
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Nivel 1: si la historia clínica y la exploración no permiten el diagnóstico

Hemograma
Reactantes de fase aguda: VSG, PCR,  orosomucoide.
Estudio de función hepato-biliar/renal/pancreática, según la sospecha.
Marcadores serológicos de Enfermedad celíaca: anticuerpos antitransglutami-
nasa (recordar solicitar siempre IgA total)
Sedimento urinario, urocultivo 
Parásitos, coprocultivo
Rx simple abdomen. Ecografía abdominal
Detección de antígeno de Helicobacter Pylori en heces. (¿ Test de aliento?). 

Nivel 2: orientadas por la Historia Clínica

Mantoux 
Sangre oculta en heces
Test H2 espirado lactosa
Tránsito intestinal y Gammagrafía con leucocitos marcados
Gammagrafía con Tc99m
Enema opaco 
Urografía y cistografía
Endoscopia digestiva. Cápsula endoscópica
Biopsia intestinal
TAC 
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2.1. Tratamiento de la Dispepsia Funcional
Debemos desaconsejar el uso de  antinflamatorios no esteroideos, o
suspender su utilización  si el niño los está empleando, y hacer dieta
evitando alimentos grasos, fritos, picantes.

En ocasiones puede ser de utilidad el empleo de fármacos antisecreto-
res bloqueadores anti H2, inhibidores de la bomba de protones y sul-
cralfato, entre otros medicamentos, pero hay que hacerlo individuali-
zando cada caso, y evaluando la respuesta terapéutica, ya que no exis-
te evidencias que avalen el beneficio del tratamiento con estos fárma-
cos en todos los casos de dispepsia funcional.

2.2. Tratamiento del Síndrome de Intestino irritable
El tratamiento farmacológico para el tratamiento del síndrome de
intestino irritable incluye medicamentos relajantes de la musculatura
lisa cuando el dolor abdominal constituye el síntoma predominante,
como el bromuro de otilonio, pero es esencial en estas situaciones que
la familia, y el  propio niño cuando tenga edad para ello, conozca per-
fectamente en qué consiste el síndrome de intestino irritable.

2.3. Tratamiento de la migraña abdominal
Cuando los episodios dolorosos sean frecuentes se puede utilizar pizo-
tifeno (antagonista de los receptores de la serotonina), propanolol,
ciproheptadina o sumatriptán. También es recomendable evitar meca-
nismos desencadenantes de crisis de migraña abdominal: cafeína,
nitritos, alimentos ricos en aminas, situaciones de estréss, períodos de
ayuno prolongado o trastornos del sueño.

2.4. Tratamiento del Dolor Abdominal Funcional /Síndrome de
Dolor Abdominal Funcional
No existe tratamiento farmacológico específico en niños con dolor
abdominal funcional, y cada vez existen más evidencias sobre la impor-
tancia de tener un enfoque biopsicosocial en la mayoría de los casos,
con un abordaje del entorno social  del niño y su familia, siendo de gran
utilidad el uso de terapia familiar y psicoterapia  al niño y a sus padres.

También se debe tener presente que con relativa frecuencia, los niños
con dolor abdominal presentan estreñimiento crónico, resolviéndose
adecuadamente bien la abdominalgia cuando el niño normaliza su
hábito intestinal.

Tabla 5.PUNTOS CLAVES PARA EL MANEJO DEL  DOLOR ABDOMINAL
FUNCIONAL EN LA INFANCIA.
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La valoración del niño con dolor abdominal crónico requiere un abordaje indi-
vidualizado, considerando el alto porcentaje de trastornos de tipo funcional,
para evitar someter al niño a exámenes complementarios innecesarios, costo-
sos en muchas ocasiones, y molestos para el niño siempre.

Es importante que el pediatra de Atención Primaria sepa que en numerosas
ocasiones es muy difícil realizar un diagnóstico certero de la causa del dolor
abdominal crónico en la infancia, y se requieren varias visitas para perfilar el
diagnóstico definitivo.

Se deben conocer y sospechar precozmente los signos y síntomas de alarma
de patología orgánica.

Es muy importante saber tranquilizar a la familia y al propio niño sobre la natu-
raleza benigna del dolor abdominal funcional, intentando normalizar lo antes
posible el ritmo y la calidad de vida del niño y de la familia. Asimismo es impor-
tante saber manejar adecuadamente herramientas de psicoterapia familiar.

Los Criterios de derivación hospitalaria son: sospecha/certeza de enfermedad
orgánica que requiera la realización de exámenes complementarios especiali-
zados, la necesidad de iniciar tratamiento especializado.
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DEFINICIÓN
La Inmunoterapia alérgeno específica (ITE), según la definición pro-
puesta por la OMS en 1993, es la práctica de la administración de can-
tidades crecientes de un producto alergénico a un individuo con una
enfermedad alérgica mediada por IgE, en orden a mejorar los síntomas
asociados a la exposición al alérgeno causal de la enfermedad.

Otros términos usados en el pasado incluyen: desensibilización, hipo
sensibilización y vacunas de alérgenos.

ESTADO ACTUAL  
La ITE ha evolucionado de forma muy importante a lo largo de los años
en todos los aspectos, aunque todavía podemos encontrar en nuestra
práctica diaria elementos de sus primeros años.

Nuestros conocimientos actuales acerca de los mecanismos de la ITE
nada tienen que ver con la hipótesis inicial que dio origen a los prime-
ros ensayos clínicos. El desarrollo progresivo de técnicas inmunológi-
cas específicas, bioquímicas y de biología molecular nos ha permitido
llegar a diagnósticos causales por la identificación de alérgenos. Esto
nos ha permitido en primer lugar, diagnósticos ajustados y después, el
desarrollo de vacunas con una composición conocida, progresivamen-
te mejor caracterizada y, en consecuencia, más eficaz. La realización
de ensayos controlados ha permitido demostrar la eficacia de la ITE,
identificar en lo posible las situaciones clínicas de riesgo para garan-
tizar unas pautas de administración y actuación correctas y controlar
los riesgos en lo posible. Por último, disponemos evidencias de su
capacidad preventiva, lo que puede permitirnos modificar las indica-
ciones y los objetivos de la ITE. En la actualidad existe suficiente expe-
riencia científica en torno a sus efectos clínicos sobre alergia respira-
toria (Asma y Rinitis) y alergia a venenos de himenópteros que avala
su eficacia (1). También existen documentos científicos que demues-
tran qué tipo de inmunoterapia no debería emplearse.

El tratamiento realizado de forma óptima, induce tolerancia clínica e
inmunológica, eficacia a largo plazo, previene la progresión de la
enfermedad y mejora la calidad de vida de estos pacientes (2).

DE LA ITE BASADA EN LA EXPERIENCIA A LA ITE BASADA EN
PRUEBAS (MEDICINA BASADA EN LA EVIDENCIA)
Durante los años 80 y 90 se produce un cambio en el paradigma de la
práctica de la medicina, con la introducción de la Medicina Basada en
Pruebas (o Medicina Basada en la Evidencia (MBE), si utilizamos el tér-
mino anglosajón). La MBE se define como “la utilización consciente,
explícita y crítica de las mejores pruebas disponibles para tomar deci-
siones sobre nuestros pacientes, dejando atrás el concepto de la prác-
tica clínica basada únicamente en la experiencia clínica. Esto ha con-
llevado la introducción de herramientas específicas en lo que respec-
ta a la evaluación de la información médica en general. En lo que se
refiere a la ITE se ha podido evaluar  su eficacia de forma rigurosa,
atendiendo sólo a los estudios con las características metodológicas
óptimas, utilizando técnicas estadísticas y una evaluación crítica,
demostrando que la ITE es eficaz en el manejo de la alergia respirato-
ria, tanto en rinitis como en asma, y en el tratamiento de la alergia a
veneno de himenópteros.

En el año 2000 se publicó el único metanálisis que evalúa la eficacia
de la ITE para el tratamiento de alergia a veneno de himenópteros (3).
Este metanálisis revisa la mejor evidencia científica disponible, conclu-
yendo que la ITE es más eficaz que el placebo en el tratamiento de la
alergia a veneno de himenópteros.

La eficacia de la ITE en el manejo del asma ha sido objeto de análisis en
varias ocasiones. Además, se ha podido evaluar por separado la eficacia de
la ITE por vía subcutánea (ITSC) y sublingual (ITSL). En lo que se refiere a
la vía subcutánea, se han realizado 4 metanálisis de ensayos clínicos con-
trolados y aleatorizados publicados desde los años 90 hasta la pasada
década evaluando la eficacia de la ITSC en el manejo del asma. El más
reciente de ellos, de 2003 (4), supone una actualización de los previos
incluye hasta 75 ensayos publicados entre 1954 y 2001, engloba un total
de más de 3500 pacientes y concluye que  la ITSC reduce de forma signi-
ficativa los síntomas de asma y la necesidad de medicación en asmáticos,
así como el grado de hiperreactividad bronquial específica e inespecífica. 

También se ha evaluado la eficacia de la ITE en el tratamiento de la
rinitis, con 3 metanálisis incluyendo sólo diagnósticos de rinitis, el
último de ellos publicado en 2007 (5), demostrando eficacia clínica.

La ITSL, que comentaremos en profundidad un poco más adelante,  ha
sido objetivo de creciente interés en los últimos años.  Se han realiza-
do varios metanálisis acerca de su eficacia en la alergia respiratoria, el
último en 2008 (6), evaluando su eficacia en niños con asma, inclu-
yendo 9 estudios doble ciego, con 441 pacientes, observando reduc-
ción a nivel de síntomas y del uso de medicación. 

DEL DIAGNÓSTICO CON EXTRACTOS HASTA EL DIAGNÓSTICO POR
COMPONENTES
La descripción del antígeno E (o alergeno Amb a 1) permitió a Norman
y Lichtenstein realizar varios ensayos clínicos utilizando por primera
vez extractos con una composición alergénica conocida, lo que supu-
so dar un salto cualitativo en la calidad de la ITE

El gran paso respecto a la caracterización alergénica se dio a finales de
los años 80, con la clonación, mediante la obtención de la secuencia
completa de DNA, del  primer alérgeno .Este hallazgo supuso el primer
paso para la obtención de alérgenos recombinantes pudiendo así diag-
nosticar a los pacientes en base a los distintos alérgenos individuales.
Con éstas técnicas se han logrado grande avances en la caracterización
de alérgenos, con importantes repercusiones diagnósticas y terapeúti-
cas. Por citar un ejemplo: se han descrito familias de alérgenos con pro-
teínas con secuencias de aminoácidos conservadas presentes en distin-
tas especies vegetales o animales: los panalergenos. La presencia de
estas proteínas explica la existencia de fenómenos de reactividad cru-
zada entre distintas especies y es fundamental en la relación entre cier-
tas polinosis y la alergia a alimentos vegetales y frutas. Los alérgenos
recombinantes nos  permiten mejorar el diagnóstico de los pacientes
sensibilizados a múltiples pólenes, diferenciando entre pacientes verda-
deramente polisensibilizados, y  pacientes únicamente sensibilizados a
una proteína (o a unas pocas) que se expresa en plantas de distintas
especies y por tanto, mono sensibilizados. Este tipo de diagnósticos no
es posible con extractos completos y tiene repercusiones clínicas
importantes en la indicación de ITE o de restricciones alimentarias. (7)

Riesgos, alternativas y normas de buena práctica
Una de las limitaciones más importantes en el uso de la ITE ha sido la
posibilidad de reacciones adversas potencialmente graves. Este hecho
era conocido desde los inicios de la práctica de la ITE y referido ya en
1915 por Robert Cooke, haciendo hincapié en la posibilidad de reac-
ciones potencialmente graves en asmáticos.

Este hecho ha conducido al desarrollo de distintas estrategias para
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controlar los riesgos durante la administración de la ITE. Algunas
medidas actúan sobre la práctica de la ITE, otras modificando los
extractos de ITSC y, por último, tenemos la posibilidad de otras vías
de administración. 

Desde el punto de vista de la práctica de la ITE, las guías de la EAACI,
la AAAI y la OMS incluyen  recomendaciones acerca de cómo adminis-
trar ITE de forma segura. En nuestro ámbito esto se ha traducido en la
existencia, en algunos Servicios de Alergia, de Unidades de
Inmunoterapia, donde se administra la ITE de forma controlada con
monitorización del paciente y registro de las dosis (8) 

En lo que se refiere a las actuaciones sobre los extractos, se han rea-
lizado distintas modificaciones a medida que ha ido mejorando la
caracterización de los alergenos y otras físicas y químicas (extractos
modificados) permitiéndonos el diseño de vacunas con menor capaci-
dad para fijar IgE manteniendo su capacidad inmunógena.

Por último, buscando un mejor perfil de seguridad se han investigado
nuevas vías de administración, en las que sólo la vía sublingual (ITSL)
ha mostrado un buen perfil de seguridad y eficacia. En 1986 Scadding
y Brostoff realizaron el primer estudio controlado doble ciego contra
placebo cruzado con ITSL frente a ácaros demostrando eficacia clínica
y, sobre todo, un buen perfil de seguridad. Posteriormente se han rea-
lizado múltiples ensayos clínicos controlados demostrando su eficacia,
considerándose hoy día una alternativa válida frente a la ITSC en
muchos países de Europa (5,6)

PAUTAS DE ADMINISTRACIÓN
Para la mayoría de los autores la fase de inducción es la que tiene
mayor frecuencia de reacciones. Desde hace años se han utilizado en
este periodo pautas lentas y muy progresivas con extractos depot. El
periodo de iniciación de estas pautas convencionales suele ser largo,
empleando más de tres meses. 

La administración de  extractos depot con pautas agrupadas, (visitas
semanales en las que el paciente recibe varias dosis con intervalos de
30 minutos)  es una alternativa válida a las pautas convencionales sin
aumentar el riesgo de reacciones. En estos casos el periodo de vigilan-
cia  tras la administración tiende a prolongarse ya que son más fre-
cuentes reacciones más retardadas. La pauta agrupada ó “cluster” per-
mite alcanzar más rápidamente la dosis óptima o dosis eficaz o dosis
de mantenimiento del tratamiento por lo que, por un lado acortamos el
tiempo de producir efectos beneficiosos y aumentamos por otro, la
adherencia al tratamiento del paciente al tener que acudir menos veces
al Centro Sanitario, con el consiguiente abaratamiento de los costes.
Existe solamente un  estudio doble ciego que compara las dos pautas,
convencional y agrupada, con Dermatophagoides pteronyssinus y no
encuentra diferencias en la frecuencia de reacciones sistémicas (9).

Las ventajas de las pautas agrupadas serían: menor coste, mayor adhe-
rencia del paciente y beneficio más rápido.

Inmunoterapia sublingual (ITSL)
En esta modalidad de ITE el extracto alergénico se mantiene durante 1
o 2 minutos bajo la lengua, siendo tragado posteriormente. La ITSL
comparte algunas características con la ITSC, como el incremento pro-
gresivo de las dosis, y la  necesidad de años de tratamiento, pero tam-
bién existen diferencias importantes como las dosis y las pautas de tra-
tamiento utilizadas. Las dosis de la ITSL pueden llegar a ser  hasta 500
veces superiores administradas por vía subcutánea. Además existe una
gran variabilidad entre las distintas pautas y las dosis en función de los
fabricantes e incluso entre un mismo fabricante. Los estudios realiza-
dos hasta la fecha sugieren que las dosis más altas son más eficaces.

Actualmente las indicaciones de la ITSL varían según las distintas
guías consultadas. En el documento ARIA, y también por parte de la
EAACI se dan las siguientes indicaciones: 1. pacientes con Rino con-
juntivitis alérgica y asma; 2. pacientes sensibilizados a polen de abe-

dul,  gramíneas, olivo, Parietaria, y ácaros del polvo doméstico; 3.
pacientes insuficientemente controlados con tratamiento sintomático;
4. pacientes con reacciones sistémicas después de inmunoterapia sub-
cutánea; 5. pacientes que rechazan la inmunoterapia subcutánea. Sin
embargo la AAAI considera la ITSL como objeto de investigación y de
ensayos clínicos, entre otras razones por la ausencia de extractos
estandarizados para ITSL en EEUU. Por último, recientemente se han
comercializado dos variante de ITSL en la que se administran compri-
midos que contienen una cantidad conocida y fija de un extracto que
estandarizado de polen de gramíneas que se administra por vía sublin-
gual (10,11). Son los primeros extractos de ITE registrados como medi-
camento y supone un salto cualitativo en la administración de ITE.

Nuevas vías. Nuevos vehículos. Registro farmacéutico
Una característica común a todos los extractos actuales de ITE es su
definición como productos inmunológicos, sujeto a modificaciones por
parte del fabricante, y sujeto también a ciertas modificaciones por
parte del médico prescriptor, como si se tratara de fórmulas magistra-
les, puesto que podemos indicar cambios en cada extracto de ITE,
modificando la composición y la cantidad relativa de algunos alérge-
nos, por citar algún ejemplo. También el fabricante puede introducir
cambios en la concentración, posología y pauta del alérgeno sin requi-
sitos establecidos. Recientemente se han comercializado el primer y
segundo extracto de ITE con comprimidos (10,11) de administración
sublingual, con una composición fija y no modificable por parte del
fabricante ni del prescriptor, que cumple la normativa establecida para
cualquier medicamento. Su indicación actual es el tratamiento de la
rinoconjuntivitis por alergia a polen de gramíneas en pacientes adul-
tos y niños (12,13).

Nuevas indicaciones
El papel de la ITE en el manejo de la alergia respiratoria y de la alergia
a veneno de himenópteros está bien establecido. Existen patologías
alérgicas como la alergia alimentaria y la dermatitis atópica en las que
la ITE pudiera jugar un papel en el arsenal terapéutico.

Alergia alimentaria
La única estrategia terapéutica actual eficaz para estos pacientes es la
evitación, sin que actualmente podamos ofrecer otras alternativas
terapéuticas. Además, dado que los alimentos más frecuentemente
implicados en la alergia alimentaria son los de consumo más frecuen-
te, utilizados además en la manufactura de otros alimentos, la evita-
ción completa es difícil de realizar, y es frecuente la aparición de reac-
ciones potencialmente graves. Por ello, la inmunoterapia puede ser
una opción de tratamiento para algunos pacientes.

La primera aproximación al tratamiento etiológico de la alergia ali-
mentaria se basó en el tratamiento inmunoterápico con pólenes para
valorar la mejoría clínica frente a alimentos relacionados. 

La mayoría de los estudios han sido realizados con IT frente a abedul
y su efecto sobre el síndrome de alergia oral. Durante muchos años,
ha existido un debate sobre si la IT frente a pólenes tenía un efecto
beneficioso en la alergia alimentaria, pero aunque existen algunos
estudios en los que no se demuestra efecto beneficioso la mayoría de
ellos si lo encuentran.

A comienzo de los años noventa se realizó un estudio sobre IT con
extracto de cacahuete. Se controló su eficacia mediante provocacio-
nes orales doble ciego controladas con placebo y la evolución de las
pruebas cutáneas. Estos estudios mostraron una eficacia en la reduc-
ción de los síntomas del 67 al 100%. Sin embargo, el número de reac-
ciones sistémicas presentadas (13,3%) y el fallecimiento de un parti-
cipante del estudio, influyó para desaconsejar la ITE subcutánea como
tratamiento clínico de la alergia a cacahuete. El mismo grupo presen-
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tó unos años después los resultados otro estudio controlado en 12
pacientes con alergia inmediata mediada por IgE al cacahuete. En los
6 pacientes que recibieron ITE subcutánea con un extracto de caca-
huete se observó un incremento en la tolerancia a su ingestión que se
mantuvo en los 3 pacientes que toleraron las dosis de mantenimiento,
pero que se perdió en los otros 3, que precisaron una reducción de la
dosis por presentar reacciones sistémicas. 

Es por el elevado número de reacciones adversas encontradas, por lo
que se abandonó la modalidad subcutánea y se ensayaron nuevas pau-
tas de inmunoterapia más seguras como la vía sublingual.

Recientemente se ha presentado un estudio multicéntrico (14), doble-
ciego controlado con placebo, usando un extracto de avellana estan-
darizado biológicamente en unidades de masa con respecto a los alér-
genos mayores Cor a 1 y Cor a 8, para el tratamiento de la alergia ali-
mentaria a avellana. En una primera fase del estudio, tras 3 meses de
tratamiento sublingual, la media de dosis de avellana capaz de provo-
car síntomas en el grupo que siguió tratamiento activo se incrementó
de 2,29 gr a 11,45 gr paralelo al aumento de IL-10 y de IgG4 específi-
ca, sin mostrar cambios significativos en los niveles de IgE específica.
Los mismos autores continuaron el tratamiento durante aproximada-
mente 1 año más, repitiendo el mismo procedimiento, observando
tolerancia a dosis de 14,57 gr en el grupo activo, un descenso signifi-
cativo en los niveles de IgE específica frente a avellana y un aumento
significativo en los niveles de IgG4 e IL-10.

En 2006, se realizó un estudio sobre inmunoterapia sublingual(15) en
8 niños con alergia persistente frente a proteínas de leche de vaca. Se
ensayó una pauta mediante la cual, los pacientes mantenían la leche
debajo de la lengua durante 2 minutos (0,1 ml durante las primeras 2
semanas aumentando 0,1 ml cada 15 días hasta llegar a la dosis de 1
ml al día) durante 6 meses de tratamiento. Al final del estudio, se
observó un aumento en la dosis de provocación en los 6 niños que
finalizaron el ensayo, habiéndose normalizado la dieta en 4 de ellos.
No se observaron cambios significativos en los valores de IgE específi-
ca frente a leche de vaca.

Por último, nuestro grupo en conjunto con el equipo de Alergología de
la Fundación Hospital de Alcorcón, ha realizado un ensayo clínico para
valorar una vacuna sublingual con un extracto de melocotón, (en el
que se cuantificó los microgramos de Pru p 3) administrado a un grupo
de 49 pacientes con alergia frente a melocotón. Se realizaron PODCCP
al inicio y tras 6 meses de tratamiento con inmunoterapia sublingual
observándose que en el grupo activo, la dosis de Pru p 3 necesaria para
inducir los mismos síntomas locales y sistémicos que al inicio del estu-
dio, aumentó en 9 y 3 veces respectivamente. De forma paralela se
observó en el grupo activo una disminución en las pruebas cutáneas
frente a Pru p 3 y un aumento en los niveles de IgE e IgG4 específica
frente a Pru p 3. (16)

Nuevos extractos. Alérgenos recombinantes
El uso de nuevos alérgenos recombinantes  permite  plantear otros
abordajes distintos; por una parte existe la posibilidad de imitar los
alergenos naturales o  “wild type allergens”, creando extractos alta-
mente purificados, de composición conocida y estandarizada, que evi-
tarían el riesgo de nuevas sensibilizaciones asociado al tratamiento
con extractos naturales con mezclas de alérgenos, o también sería fac-
tible el diseño de alérgenos nuevos, con características diferentes,
tales como una afinidad aumentada que nos permita disminuir las
dosis de alérgeno manteniendo la eficacia, con un buen perfil de segu-
ridad. En este sentido se están realizando los primeros ensayos con
alérgenos recombinantes con resultados prometedores (17)

Mecanismos de acción de ITSC
A lo largo de los años nuestra comprensión acerca de cómo actúa la
ITE ha cambiado de forma sustancial y continúa siendo incompleta. En

los últimos años se están acumulando evidencias a favor de que la ITE
ejerce su efecto principalmente a nivel de la inmunidad celular, indu-
ciendo una situación de tolerancia inmunológica que se mantiene a
largo plazo y que esta acción está mediada por un subtipo de linfoci-
tos T: los linfocitos T reguladores (TREG).       

Esto va a ocasionar 3 tipos de modificaciones:

- Modificaciones a nivel de la respuesta de los linfocitos T tras la
exposición alergénica.

- Cambios en el isotipo y en la interacción Ag-Ac.

- Disminución en el reclutamiento y en la activación de las distintas
células inflamatorias.

Se detalla la respuesta del individuo atópico tras la exposición al
alérgeno (flechas y letras negras) y la respuesta inducida por la
administración de la ITE (flechas y letras rojas). Modificado de
Allergy 2006: 61: 796–807

MECANISMOS DE ACCIÓN DE ITSL
La evidencia de cómo actúa la ITSL es menor, pero algunos estudios
sugieren que existen paralelismos en ambos tipos de ITE, con la induc-
ción de células reguladoras. Respecto a este tipo de ITE se han realiza-
do ensayos con alérgenos marcados con isótopos radioactivos cuyos
resultados sugieren que los alérgenos son procesados por células den-
dríticas presentes en la mucosa oral (112). Inicialmente dosis altas de
alérgeno (si las comparamos con las administradas por vía subcutánea.)
se administran por vía sublingual, permaneciendo en contacto con la
mucosa durante unos pocos minutos, tras lo cual el paciente se traga
el extracto. El alérgeno puede permanecer durante unas horas a nivel
local  e interacciona con células dendríticas (CD), que poseen recepto-
res de alta afinidad para la IgE (FCeRI). Después, estos CD, emigran a
ganglios linfáticos proximales (93) donde, son capaces de  activar a los
linfocitos T.  Autores como Martin-Fontecha et al han demostrado que
el número de CD activados que llegan a los ganglios tiene relación con
la activación de los LT, lo cual pudiera ser uno de los motivos que expli-
quen la necesidad de dosis más altas en esta modalidad de ITE.

Sólo muy recientemente hemos comenzado a tener evidencia de cómo
la ITSL es capaz de inducir la aparición de linfocitos TREG. Mascarell
et al (18) han demostrado recientemente utilizando ratones estimula-
dos con ovoalbúmina la presencia en mucosa oral y del suelo de la
boca de varias poblaciones de células dendríticas con presencia de
marcadores de superficie de células presentadoras (p. ej, MHCII) y  que
estas, así estimuladas presentaban la ovoalbúmina a las células T vír-
genes, induciendo su proliferación y la síntesis de IFN-gamma e IL-10.
Los mismos autores demostraron también la presencia en los nódulos
linfáticos cervicales de Linfocitos T productores de IL-10. 

Otros autores han demostrado la presencia de citocinas como IL-10 y
TGF? tras ITSL y autores como Bohle et al han demostrado en pacientes
tratados con ITSL frente a pólenes la presencia en sangre periférica de lin-
focitos TREG CD4+CD25+ con expresión aumentada de Fox 3 p e IL-10 
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En lo que respecta a las modificaciones de anticuerpos y  células infla-
matorias observadas tras la ITSL tenemos un número mucho menor
número de estudios y los resultados se resumen en la siguiente tabla.

Por tanto, la evidencia actual sugiere que tanto la vía subcutánea
como la sublingual comparten un mecanismo de acción común, con
inducción en ambos casos de cambios a nivel de los linfocitos T  que
se mantienen a largo plazo.

ASPECTOS PREVENTIVOS DE LA ITE
Al referirnos a la historia natural de la enfermedad alérgica, podemos
hablar de 3 posibles complicaciones: modificaciones en el diagnóstico,
con aparición de asma en pacientes previamente diagnosticados de
rinitis; aumento progresivo del número de sensibilizaciones asociadas
en función de las exposiciones individuales y aumento progresivo de la
severidad de síntomas, independientemente del diagnóstico.

Prevención de asma en pacientes con diagnóstico de rinitis
La asociación entre rinitis y asma es una asociación compleja. Ambas
entidades pueden aparecen asociadas entre sí en un porcentaje impor-
tante de pacientes y desde hace años se las considera parte de una
misma enfermedad .Se estima que hasta un 75% de los asmáticos pue-
den tener síntomas de rinitis asociada. Algunos estudios longitudinales
sugieren que entre un 20 y 38% de los pacientes con rinitis tienen ade-
más síntomas de asma. En algunos pacientes los síntomas de rinitis pre-
ceden a los de asma y además, incluso en ausencia de diagnóstico de
asma muchos pacientes con rinitis presentan hiperreactividad bronquial,
bien aislada, o precediendo al debut de asma.  Por último, la rinitis actúa
como un factor de riesgo independiente en la aparición de asma, aun-
que su frecuencia es difícil de determinar, dadas las grandes diferencias
metodológicas y de diagnóstico entre los estudios epidemiológicos. 

L. Jacobsen et al realizaron un estudio aleatorizado y controlado inclu-
yendo a 147 pacientes, niños al inicio del estudio, con diagnóstico ini-
cial de rinitis por pólenes, tratados con ITE durante un periodo 3 años.
Los pacientes fueron evaluados inicialmente a los 2 años de finalizar
la ITE, posteriormente a los 7 años  observaron que en el grupo trata-
do con inmunoterapia se constataron menos nuevos diagnósticos de
asma que en el grupo control a los 2 y 7 años de completar la ITE.
(19)También se ha evaluado la eficacia de la ITSL en la prevención del
asma en pacientes con rinitis. 

Prevención de nuevas sensibilizaciones
Se han realizado múltiples estudios para evaluar la capacidad de la ITE
de prevenir la aparición de nuevas sensibilizaciones. La mayoría de los
estudios se han centrado en niños, monosensibilizados y vacunados de
forma precoz y no se ha evaluado si la ITE tiene efecto protector en la
aparición de nuevas sensibilizaciones en pacientes que se trata siendo
adultos o en pacientes en los que hay una (o pocas) sensibilización clí-
nicamente relevante, pero no monosensibilizados.

Eficacia a largo plazo
En los últimos años se han ido acumulando evidencias sobre la persis-
tencia del efecto de la ITE una vez finalizada su administración. 

Probablemente el estudio más reconocido al respecto sea el de

Durham et al (20) que realizaron un estudio prospectivo aleatorizado
doble ciego frente a placebo sobre el efecto de la suspensión de la
inmunoterapia con polen de gramíneas en pacientes que habían sido
tratados durante 3 o 4 años y en los que la inmunoterapia había resul-
tado eficaz. No encontró diferencias ente la sintomatología presenta-
da por los pacientes que habían suspendido la inmunoterapia y aque-
llos que la habían continuado durante los 3 años de seguimiento, por
lo que concluyó que 3 o 4 años de tratamiento son suficientes para
inducir una remisión prolongada.

Posteriormente se han publicado ensayos como el PAT (19), previa-
mente mencionado, con seguimiento hasta 7 años después de finali-
zada la ITE,  midiendo puntuaciones de síntomas, necesidad de medi-
cación, puntuaciones combinadas de síntomas y medicación, pruebas
cutáneas, presencia de síntomas de asma, observando  que los pacien-
tes vacunados presentaban menor puntuación de síntomas y medica-
ción y menor número de nuevas sensibilizaciones que el grupo control.

CONCLUSIONES
La inmunoterapia realizada de forma óptima, induce tolerancia clínica
e inmunológica, eficacia a largo plazo, previene la progresión de la
enfermedad y mejora la calidad de vida de los pacientes con Asma y/o
Rinitis alérgicos.

La inmunoterapia es también eficaz en alergia a venenos de himenóp-
teros.

Las reacciones fatales con inmunoterapia son extremadamente raras y
la mayor parte tienen que ver con la falta de supervisión médica y en
el retraso o fallo en la administración de la dosis adecuada de adrena-
lina.

Las ventajas de las pautas agrupadas son: menor coste, mayor adhe-
rencia del paciente y  un beneficio más rápido.

En la última década y entre las diferentes formas de inmunoterapia no
inyectada, la vía sublingual se ha  revelado como una forma segura y
eficaz de administrar el tratamiento.

En la actualidad, recetamos la inmunoterapia en comprimidos y con
registro farmacéutico y en breve utilizaremos esta modalidad terapéu-
tica en alergia a alimentos.

BIBLIOGRAFÍA
Bousquet J, Lockey R, Malling H. WHO Position Paper. Allergen immunothe-
rapy: therapeutic vaccines for allergic diseases. Allergy. 1998; 44 suppl 53

Durham Sr, Walker Sm, Varga EM, Jacobson MR, O’Brien F, Noble W et al.
Long-term clinical efficacy of grass-pollen immunotherapy. N Engl J Med
1999; 341: 468-475.

Ross RN, Nelson HS, Finegold I.Effectiveness of specific immunotherapy in
the treatment of hymenoptera venom hypersensitivity: a meta-analysis.
Clin Ther. 2000 Mar;22(3):351-8

Abramson MJ, Puy RM, Weiner JM. Allergen immunotherapy for asthma
Allergen immunotherapy for asthma. The Cochrane Database of Systematic
Reviews 2003, Issue 4 Art. No.: CD001186. 10.1002/14651858.

Allergen injection immunotherapy for seasonal allergic rhinitis. Calderon
MA, Alves B, Jacobson M, Hurwitz B, Sheikh A, Durham S.Cochrane
Database Syst Rev. 2007 Jan 24;(1):CD001936.

Penagos M, Passalacqua G, Compalati E, Baena-Cagnani CE, Orozco S,
Pedroza A, Canonica GW. Met analysis of the efficacy of sublingual immu-
notherapy in the treatment of allergic asthma in pediatric patients, 3 to 18
years of age. Chest. 2008 Mar; 133(3):599-609.

D Barber , Fde la Torre, M Lombardero, I Antépara, C Colas, I Dávila, A I Tabar,
C Vidal, M Villalba , G Salcedo, R Rodríguez. Component-resolved diagnosis
of pollen allergy based on skin testing with profilin, polcalcin and lipid
transfer protein pan-allergens. Clinical & Experimental Allergy, Nov 2009;
39: 1764–1773.

183

Respuestas de anticuerpos alergeno-específicos (IgE, IgG1, IgG4, IgG1)
Aumento de IgEe e IgG4 específicos en algunos estudios SLIT

Respuestas en células inflamatorias y mediadores
Reducción de niveles de PMN y eosinófilos, algún estudio con mastocitos
Disminución de los niveles de ECP y ausencia de elevación de triptasa tras
provocación



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

Tabar A, García B, Rodríguez A, Olaguíbel JM, Muro MD, Quirce S. A prospec-
tive safety monitoring study of immunotherapy with biologically standardi-
zed extracts. Allergy 1993; 48: 450-3

Tabar AI, Echechípia S, García BE, Olaguíbel JM, Lizaso MT, Gómez B, et al.
Double-blind comparative study of cluster and conventional immunothe-
rapy schedules with Dermatophagoides pteronyssinus. J Allergy Clin
Immunol 2005; 116(1):109-18.

Durham S, Yang W, Pedersen M, Pharm M, Johansen N, Eng M, Rack S.
Sublingual immunotherapy with once-daily grass allergen tablets: A rando-
mized controlled trial in seasonal allergic rhinoconjunctivitis. J Allergy Clin
Immunol 2006; 117:802-809.

Didier A, Melac M, Montagut A , Lhéritier-Barrand A, Tabar A, Worm M.
Agreement of efficacy assessments for five-grass pollen sublingual tablet
immunotherapy. Allergy, 2009; 64:166-171

Wahn U, Tabar A, Kuna P, Halken S, Montagut A, de Beaumont O, et al.
Efficacy and safety of 5-grass-pollen sublingual immunotherapy tablets in
pediatric allergic rhinoconjunctivitis. J Allergy Clin Immunol 2009;123:
160-166   

Bufe A, Eberle P, Franke-Beckmann E, Funck J, Kimmig M, Klimek L, et al.
Safety and efficacy in children of an SQ-standardized grass allergen tablet
for sublingual immunotherapy. J Allergy Clin Immunol 2009;123(1):167-173

Oppenheimer, J.J., Nelson, H.S., Bock, S.A., Christensen, F., Leung, D.Y.M.
“Treatment of peanut allergy with rush immunotherapy”. J. Allergy Clin.
Immunol.  1.992; 90: 256 262.

Enrique E, Pineda F, Malek T, Bartra J, Basagaña M, Tella R et al. Sublingual
immunotherapy for hazelnut food allergy: A randomized, double-blind, pla-
cebo-controlled study with a standardized hazelnut extract. J. Allergy Clin.
Immunol. 2005; 116: 1073-9

Fernandez-Rivas M, Garrido Fernandez S, Nadal JA, Diaz de Durana MD,
Garcia BE, Gonzalez-Mancebo E, et al. Randomized double-blind, placebo-
controlled trial of sublingual immunotherapy with a Pru p 3 quantified
peach extract. Allergy 2009; 64(6):876-83. 

Pauli G, Larsen TH, Rak S, Horak F, Pastorello E, Valenta R, et al. Efficacy of
recombinant birch pollen vaccine for the treatment of birch-allergic rhino-
conjunctivitis. J Allergy Clin Immunol 2008;122(5):951-60.

Mascarell L, Lombardi V, Louise A, Saint-Lu N, Chabre H, Moussu H,
Betbeder D, Balazuc AM, Van Overtvelt L, Moingeon P. Oral dendritic cells
mediate antigen-specific tolerance by stimulating TH1 and regulatory
CD4+ T cells. J Allergy Clin Immunol. 2008 Sep; 122:603-9.

Jacobsen L, Niggemann B, Dreborg S, Ferdousi HA, Halken S, Høst A,
Koivikko A, Norberg LA, Valovirta E, Wahn U, Möller C

184



ABORDAJE MULTIDISCIPLINAR EN LA ATENCIÓN A LA 
INFANCIA Y ADOLESCENCIA CON NECESIDADES ESPECIALES

Nº Programa: 535
Autora: Bárbara Rubio Gribble
Hospital Universitario de Getafe, Madrid

INTRODUCCIÓN
La calidad en la atención a la infancia y la adolescencia debe medirse
por su sensibilidad en el trato a sus miembros más vulnerables, espe-
cialmente aquellos con necesidades especiales.1

Se entiende por niños y adolescentes con necesidades especiales aque-
llos que padecen o tienen riesgo de padecer un trastorno crónico de
índole física, psíquica, emocional, del desarrollo, o del comportamien-
to, y que además precisan servicios tanto de salud como sociales y
educativos, muy por encima de los que requiere la población infantil y
adolescente general.2

El porcentaje de niños y niñas con necesidades especiales ha ido aumen-
tando progresivamente a lo largo de los años coincidiendo con los avan-
ces científicos y tecnológicos que han permitido mejorar los métodos de
diagnóstico y tratamiento y mejorar la supervivencia de la prematuridad,
de los defectos congénitos y las enfermedades crónicas. Estos niños no
solo precisan de una adecuada atención primaria, sino también de otros
servicios de salud, (atención especializada y salud mental), y servicios
que provienen del ámbito de la educación y el entorno social, que deben
de estar coordinados entre sí para ofrecer una atención integral. 

La cantidad y la clase de servicios requeridos van a depender de la con-
dición particular de cada niño o niña, de la severidad de su proceso, de
su situación socio-familiar, y de los cuidados y tratamientos especia-
les que precise, así como la disponibilidad de los mismos.

El objetivo de una atención integral o multidisciplinar a esta población
es que puedan recibir todo aquello que desde la vertiente preventiva y
asistencial potencie su capacidad de desarrollo y bienestar, así como
su autonomía personal, posibilitando una mejor integración en el
medio familiar, escolar y social. 

La atención integral está contemplada en diversos marcos tanto inter-
nacionales, (Convención de los Derechos del Niño), como en nuestro
propio Sistema Nacional de Salud, como por ejemplo dentro del Plan
De Calidad para el Sistema Nacional De Salud (Marzo 2006)3, donde
se han propuesto estrategias para mejorar la atención a los pacientes
con determinadas patologías (Estrategia 9), entre ellas mejorar la
atención de los pacientes con enfermedades prevalentes de gran carga
social y económica, y de los pacientes con enfermedades raras.

Desde el ámbito de la Pediatría Social, uno de sus objetivos es atender
a la población infantil y juvenil, sobre todo a la más vulnerable, de una
manera integral y multidisciplinar. No obstante la falta de tiempo y de
coordinación entre los distintos servicios y sectores, dificulta el cum-
plimiento de este objetivo. La realidad de la situación es que cada sec-
tor público, tanto de salud como de educación y servicios sociales,
tiene su propia forma de organización, sus propios objetivos y recur-
sos, y actúan de manera independiente unos de otros. No existe una
adecuada comunicación entre los distintos profesionales, no todos tie-
nen una adecuada formación acerca de las necesidades de salud y
educación de los niños y adolescentes con necesidades especiales, ni
la información sobre los recursos disponibles.

Aunque existen publicados procesos integrales sobre algunas patolo-
gías crónicas frecuentes como pueden ser el asma y la diabetes en
determinados servicios de salud, desde distintos sectores se percibe
que los niños y niñas con necesidades especiales no reciben la aten-

ción que precisan. La mayoría de las actuaciones dirigidas a un abor-
daje multidisciplinar suelen surgir de iniciativas individuales de deter-
minados profesionales, a expensas de su esfuerzo personal, con un
resultado final la mayoría de las veces  abocado a una atención frag-
mentada y discordante. 

DESARROLLO DE UN ABORDAJE MULTIDISCIPLINAR.
Para un abordaje multidisciplinar en la atención a la infancia y adoles-
cencia con necesidades especiales, es  necesario tener en cuenta el
concepto biopsicosocial de la definición de salud de la OMS, y a partir
de ello integrar en un modelo o proceso de atención único, todos los
sectores y profesionales implicados en la atención a la infancia y ado-
lescencia.4  En este modelo o proceso único estarían implicados:

- Los profesionales de salud: pediatras y personal de enfermería de
atención primaria y especializada, profesionales de salud mental y
otras especialidades.

- Profesionales de otras administraciones, fundamentalmente las de
Educación (profesionales de los centros y equipos de atención tem-
prana, logopedas, etc.) y Servicios Sociales del área sanitaria, los
ayuntamientos y/o Comunidad Autónoma.

- Las entidades, públicas o privadas, que ofrecen sus servicios y cola-
boran en el cuidado de los niños, como por ejemplo, las escuelas
infantiles, ludotecas, asociaciones de familias de niños con enferme-
dades crónicas o discapacidades y grupos de apoyo.

- Las propias familias de los niños y adolescentes con necesidades
especiales.

Para establecer una atención integral y fluida dentro del modelo o pro-
ceso de atención, es necesario que exista un sistema de coordinación
entre los distintos sectores implicados. Los objetivos de esta coordina-
ción deben incluir:

- Valorar y reconocer las necesidades de los niños y jóvenes con nece-
sidades especiales, y responder a ellas.

- Asegurar una adecuada planificación y continuidad de los cuidados.
Una adecuada planificación evita la duplicación de los servicios y la
confusión acerca de los objetivos, tratamientos y responsabilidades.

- Facilitar la promoción integral de la salud así como los cuidados de
la condición crónica del niño/a. 

- Estar  orientado hacia un trabajo en equipo entre los distintos pro-
fesionales y la familia.

- Garantizar una comunicación eficaz entre la familia y los distintos
profesionales implicados en la atención al niño o adolescente.

- Mejorar, evaluar, monitorizar y mantener la calidad en la atención.

- Facilitar la transición de la niñez a la adolescencia y de ésta a la
vida adulta.

Es importante disponer de herramientas y estrategias para diseñar
modelos eficaces de coordinación, evaluarlos y posteriormente consta-
tar el logro de los objetivos marcados.

Los modelos de atención diseñados deben ser flexibles y adaptados a
las necesidades cambiantes del niño y su familia.

Dentro del sistema de coordinación es necesaria la figura de un coor-
dinador/a que sirva de nexo de unión entre la familia y los distintos
profesionales y servicios implicados. El coordinador/a sería responsa-
ble de crear un plan de atención junto con la familia y demás profe-
sionales, de asegurar que el niño tenga acceso a todos los servicios que
requiere y de evaluar posteriormente la eficacia del plan diseñado. 

Una forma de medir la eficacia del modelo de atención integral, es a
través de las experiencias de las familias que reciben los servicios que
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se han planificado. Es por lo tanto imprescindible que la familia asuma
un papel activo en el diseño de los planes de acción.

El profesional que mejor puede ejercer de coordinador es aquel que tiene
un mayor contacto con la familia, y que además posee los conocimientos
y disponibilidad de tiempo necesarios para llevar a cabo la coordinación.

Características de sistemas o modelos óptimos de coordinación.
Numerosos estudios han demostrado beneficios significativos relacio-
nados con la aplicación de modelos o sistemas de coordinación.5 Entre
los beneficios se incluyen: 6

- Continuidad en los cuidados, factor esencial que se asocia a una
mejora en la salud.

- Reducción en el número de ingresos hospitalarios. 

- Reducción en la estancia hospitalaria.

- Reducción en las visitas a urgencias.

- Reducción en la duplicación de servicios.

- Mayor satisfacción de los niños y sus familias. 

- Mayor satisfacción de los profesionales implicados. 

- Oportunidad para mejorar los procesos de atención integral.

BARRERAS EN EL ABORDAJE MULTIDISCIPLINAR.
La coordinación (proceso de atención integral) supone un conjunto
complejo de funciones que puede resultar difícil de definir, de medir, y
más aún de desarrollar, implementar y mantener en un sistema de
salud como el nuestro.

- Las principales barreras para el abordaje multidisciplinar en la aten-
ción integral son:

- Falta de conocimientos, formación e información acerca de las condi-
ciones crónicas y los recursos en la comunidad (consejos locales, ONGs, ...).

- Una falta de comunicación entre los profesionales y organizaciones
implicadas en el cuidado de los niños y adolescentes.

- Una falta de conocimiento acerca del papel que deben ejercer los
distintos profesionales que integran el equipo multidisciplinar, los
distintos servicios implicados y la familia.

- Falta de tiempo adicional y de incentivos para coordinar los distin-
tos servicios requeridos.

- Falta de incorporación e inclusión de las familias en el tratamiento
y seguimiento del proceso de su hijo/a.

- Barreras lingüísticas y culturales.

- Falta de información acerca de cómo pueden cambiar las necesida-
des tanto físicas como psíquicas y educativas cuando se pasa de la
niñez a la adolescencia y de ésta a la vida adulta. 

PROPUESTAS PARA UNA ATENCIÓN INTEGRAL CON CALIDAD
- Implementar la formación, información y actualización de los pro-
fesionales sanitarios en materia de asistencia a niños y adolescentes
con necesidades especiales. 7

- Mejorar la información a las familias acerca de la condición de su
hijo/a, así como de los recursos disponibles.

- Impulsar el desarrollo de programas sociosanitarios de atención
integral para los niños con necesidades especiales.

- Reconocer el papel asistencial de las familias y promover mecanis-
mos de apoyo.

- Favorecer la integración escolar de los niños y adolescentes con
necesidades especiales.

- Fomentar la coordinación y comunicación fluida entre los equipos

de salud, tanto de primaria como especializada, los equipos educati-
vos y sociales, y la familia.

- Fomentar programas de garantía social y transición a la vida adul-
ta mediante programas de formación e inserción profesional y acce-
so a la universidad.

- Crear guías que aglutinen toda la información acerca de los recursos
disponibles en cada sector (salud, educación, servicios sociales etc).

CONCLUSIONES.
El abordaje multidisciplinar en la atención integral a la infancia y ado-
lescencia con necesidades especiales resulta complejo y desafiante
para el profesional, pero al mismo tiempo muy gratificante cuando se
logran los objetivos marcados. 

Para ofrecer una atención óptima a estos niños es esencial conocer los
recursos disponibles en la comunidad, y participar en el proceso de
coordinación entre los distintos profesionales y servicios implicados en
el cuidado de estos, y sus familias.

La familia juega un papel vital en el cuidado de sus hijos, y debe de
estar siempre incluida en los planes de atención y colaborar activa-
mente en la coordinación de los cuidados.

Un abordaje multidisciplinar eficaz, permite el acceso a los servicios y
recursos que se precisan, promueve el funcionamiento óptimo de los
niños y sus familias y mejora la calidad de vida.

La inversión social, educativa y en la salud en la infancia y la adolescencia,
es la que más  beneficios y efectos positivos aporta al conjunto de la socie-
dad. Supone una herramienta estratégica para potenciar la capacidad de
desarrollo de cada niño, así como su autonomía personal e integración en
el entorno sociofamiliar, y a largo plazo reduce las desigualdades.
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El insomnio infantil es una alteración del sueño que afecta entre el 20%-
30% de la población infantil hasta la edad preescolar (datos similares en
diferentes estudios incluso en diferentes culturas), y se caracteriza por la
dificultad para conciliar el sueño de forma autónoma y/o despertares
nocturnos frecuentes durante la noche con incapacidad para volver a
dormirse sin ayuda externa (Sleep Onset Association Disorder). Se presen-
ta también en forma de resistencia del niño a acostarse por la noche a la
hora estipulada (Limit Setting Disorder) o una combinación de ambos. 

La etiología del problema es multifactorial (causas biológicas, circa-
dianas, de neurodesarrollo, conductuales) y existen factores predispo-
nentes, precipitantes y perpetuantes que deben ser analizados y bien
delimitados mediante un análisis funcional de la situación para llegar
a un diagnóstico preciso de Insomnio infantil por hábitos incorrectos
(Behavioral Insomnia of Childhood).

Los datos de la bibliografía científica muestran claramente un fuerte
impacto del Insomnio Infantil en el niño con afectación diurna a nivel
anímico, cognitivo, conductual, de salud y en la calidad de vida del
niño. Además provoca una disfunción familiar e incluso una repercu-
sión sobre la calidad de vida y estado anímico de  los padres.

En este sentido existen estudios que muestran una estrecha relación
entre el insomnio infantil y la depresión en las madres. Por otro lado
estudios longitudinales muestran que el insomnio en la infancia puede
continuar en la edad preescolar, escolar e incluso puede llegar a cro-
nificarse de no implementar a tiempo un tratamiento adecuado.

El tratamiento de elección en el Insomnio Infantil por Hábitos
Incorrectos (Behavioral Insomnia of Childhood) son las intervenciones
conductuales, basadas en los principios de la psicología del comporta-
miento. La psicología conductual se encuadra en un marco de compro-
miso con el método científico que implica, entre otros aspectos, que
las intervenciones deben ser evaluables empíricamente. Estas inter-
venciones terapéuticas se basan en el supuesto de que las conductas
y cogniciones “disfuncionales” son susceptibles de ser modificadas
controlando los reforzadores que las mantienen.

En general podemos encontrar 3 grandes grupos diferenciados por
edades  de niños con insomnio. Entre 6 meses y 5 años, entre 6 y 12
años y finalmente el grupo de adolescentes. La forma de presentación
del insomnio es similar (insomnio de conciliación y/o de mantenimien-
to) pero las forma de abordarlo difiere significativamente. En los niños
más pequeños las pautas de conducta se enseñan a los padres parque
que éstos las apliquen a sus hijos y se basan principalmente en técni-
cas de “extinción”. En los niños mayores (6 – 12 años) es necesaria la
colaboración directa del niño y las estrategias terapéuticas (no farma-
cológicas) giran en torno al refuerzo positivo, las técnicas de distrac-
ción y la intención paradójica complementado con la reestructuración
cognitiva. En el caso de los adolescentes se debe prestar especial aten-
ción a las alteraciones de ritmo circadiano que responderán bien a la
cronoterapia aunque habrá que estar atentos a la posibilidad del
insomnio secundario a trastornos de ansiedad y/o del estado anímico.

La Academia Americana de Medicina del Sueño (American Academy of
Sleep Medicine) realizó una revisión mediante un meta análisis de 52
estudios controlados (de diferentes niveles de evidencia  según el dise-
ño del estudio) sobre el tratamiento conductual del insomnio en niños
con edades comprendidas entre 0 y 4 años 11 meses (n > 2500) entre
1970 y 2005. Cada artículo fue revisado por 2 equipos designados por
la American Academy of Sleep Medicine (AASM). 

La revisión de la literatura científica al respecto muestra que las inter-
venciones conductuales producen cambios fiables y duraderos, el 94%
de estudios demuestran que las intervenciones conductuales son efec-
tivas, que más del 80% de niños tratados muestran mejoras clínicas
significativas que se mantienen más allá de los 3-6 meses y en ningu-
no de los estudios revisados se evidencian efectos secundarios indese-
ados del tratamiento, sino más bien lo contrario. 

Siguiendo en esta línea, el Standard of Practice Committe (SPC) de la
American Academy of Sleep Medicine (AASM) propone varias reco-
mendaciones para el tratamiento del insomnio infantil clasificándolas
3 categorías principales (“Standard” - estrategia terapéutica con alta
evidencia clínica-, “Guideline” -estrategia terapéutica con moderada
evidencia clínica- y “Option” -estrategia terapéutica con evidencia clí-
nica no concluyente-).

A nivel general se concluye que los tratamientos conductuales en el
insomnio infantil por hábitos incorrectos (IIHI) son estrategias terapéu-
ticas con recomendación “Standard”, es decir, efectivos y recomendados.

En cuanto a las intervenciones específicas “Standard” concluyen que
tanto la Extinción, Extinción con presencia de los padres y Educación
de los padres (prevención) son estrategias efectivas y recomendadas. 

Las estrategias efectivas y recomendadas a nivel “Guideline” son la
Exposición gradual, los Despertares programados y Retrasar la hora de
acostarse + Coste de respuesta + Rutinas positivas. Con nivel de eviden-
cia insuficiente “Option” concluyen que,  para la combinación de varias
técnicas vs. la aplicación de técnicas simples, o para la utilización aislada
del Refuerzo positivo y/o Rutinas previas estandarizadas, no existe eviden-
cia suficiente para ser recomendadas como tratamiento independiente.

Finalmente la revisión de estos estudios también demuestra con un
nivel de evidencia clínica que las intervenciones conductuales son
recomendadas y efectivas para el buen funcionamiento diurno del niño
y de los padres y que no presentan efectos secundarios indeseados.
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EL NIÑO CON DIFICULTADES MIENTRAS DUERME: 
TRASTORNOS RESPIRATORIOS DURANTE EL SUEÑO
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INTRODUCCIÓN:
Los trastornos respiratorios del sueño en los niños, en particular el
Síndrome de Apneas/Hipopneas durante el sueño (SAHS), es una pato-
logía frecuente, que afecta entre el 1 – 4% de la población infantil,
siendo su causa más frecuente la hipertrofia adenoamigdalar.
Numerosos estudios han demostrado que el SAHS en los niños se aso-
cia con importante morbilidad y sin diagnosticar y por tanto, sin tra-
tamiento oportuno supone un aumento de costes económicos directos
e indirectos. A pesar de estas evidencias, frecuentemente se presta
poca atención a los trastornos del sueño por los profesionales médicos
siendo una enfermedad infradiagnosticada. La American Sleep
Disorders Asssociation Taskforce publica en el 2000, que los médicos
reciben una media de 2,1 horas de formación en sueño, siendo aún
menor la formación de sueño en niños, con una media  de 0,38 horas.
Estos estudios demuestran que es necesaria más formación en
Medicina del Sueño y específicamente en niños.

En general se habla de Trastornos Respiratorios del Sueño, para abar-
car un amplio grupo de procesos que van desde el ronquido, Síndrome
de Resistencia Aumentada de la vía aérea superior, Síndrome de hipo-
ventilación y Síndrome de Apneas / Hipopneas durante el sueño, todas
ellas caracterizadas por la presencia de alteraciones de la respiración
durante el sueño.

Se define el Síndrome de Apneas /Hipopneas durante el sueño (SAHS)
en los niños, como un trastorno de la respiración durante el sueño
caracterizado por una obstrucción parcial prolongada de la vía aérea
superior y/o una obstrucción completa intermitente (apnea obstructi-
va) que altera la ventilación normal durante el sueño y los patrones de
sueño normales. Se asocia con síntomas que incluyen ronquido habi-
tual nocturno, dificultades con el sueño y/o problemas de comporta-
miento. Las complicaciones pueden incluir alteraciones del crecimien-
to, alteraciones neurocognitivas y cor pulmonare, especialmente en los
casos severos.

PREVALENCIA: 
El ronquido es el síntoma más común de los niños con SAHS, estimán-
dose la prevalencia del ronquido en un 7,45% (IC 95%: 5,75 – 9,61).
Es necesario diferenciar el denominado Ronquido simple no asociado
a la presencia de apneas, ni alteraciones del intercambio gaseoso ni
aumento de despertares nocturnos, del ronquido patológico asociado
a la presencia de apneas.  La prevalencia del Síndrome de Apneas /
Hipopneas durante el sueño en los niños de 4 – 5 años se estima entre
0,2% y 4,1% con un pico de incidencia máxima  entre los 2 y 6 años.

FISIOPATOLOGÍA
El niño presenta una serie de características anatómicas, fisiológicas y
madurativas de la vía aérea superior (VAS) diferente del adulto. La
faringe debe ser colapsable para facilitar la salivación y el habla, sin
embargo esta colapsabilidad puede ser un obstáculo para la respira-
ción. La faringe simula un modelo de resistor de Starling, de forma que
cualquier factor que disminuya el tamaño faríngeo o aumente la com-
pliance faríngea puede favorecer el desarrollo de apneas obstructivas.
La patogenia del SAHS infantil es un proceso dinámico siendo la con-
junción de factores anatómicos y funcionales que llevan a un desequi-
librio de la VAS traducido en colapso de la VAS y por tanto alteración
de la respiración y de la ventilación normal durante el sueño. Especial
mención merece: 

a.- La hipertrofia adenoamigdalar, puesto que en la edad infantil supo-
ne la causa más frecuente de SAHS. Las amígdalas y las adenoides son
mayores con respecto a las estructuras que las contienen entre los 3 y
6 años de edad, coincidiendo con el pico de incidencia máxima del
SAHS en la infancia. Aunque no todos los niños con hipertrofia adeno-
amigdalar padecen SAHS.

b.- La obesidad: puede producir estrechamiento faríngeo debido al
depósito de tejido adiposo entre los músculos y a nivel del tejido blan-
do de la vía aérea superior (VAS) produciendo su estrechamiento y
puede aumentar el riesgo de SAHS en los niños. En los últimos años se
esta observando un aumento de la incidencia de la obesidad en la
infancia y adolescencia siendo su prevalencia actual del 13,9 entre los
2 y 24 años y simultáneamente con el aumento de la obesidad en la
infancia, se está observando un aumento de la incidencia de SAHS en
niños obesos existiendo una correlación significativa entre el grado de
obesidad y el índice de apneas.

CLINICA:
Las manifestaciones clínicas del SAHS infantil difieren del adulto. Las
manifestaciones o signos  clínicos del SAHS en la infancia son funda-
mentalmente nocturnos: Ronquido, pausas de apnea observadas por
los padres, aumento del trabajo respiratorio nocturno. De todos ellos,
el signo clínico más frecuente en los niños es el ronquido, siendo éste
el motivo inicial de consulta en la mayoría de los casos.

Durante el día nos podemos encontrar con niños sin ninguna manifes-
tación ni signo clínico, pero también pueden presentar, somnolencia
diurna, cansancio, trastornos del comportamiento.

MORBILIDAD ASOCIADA AL SAHS EN LOS NIÑOS
El SAHS no tratado puede conducir a morbilidad importante con afec-
tación de diferentes órganos y sistemas. Las consecuencias inmediatas
de la obstrucción de la vía aérea superior durante el sueño son:
Aumento del trabajo respiratorio, hipoxemia intermitente, fragmenta-
ción del sueño e hipoventilación alveolar, pudiendo todas ellas, de
forma independiente o asociadas conducir a morbilidad importante.

1.- Aumento del trabajo respiratorio: Las alteraciones del crecimiento,
que podemos observar como manifestación clínica o como consecuen-
cia de la presencia de un SAHS no tratado, tiene un origen multifac-
torial: déficit de ingesta calórica, aumento del gasto energético secun-
dario a un aumento del esfuerzo respiratorio nocturno, alteraciones en
la liberación de la hormona de crecimiento que tiene lugar durante las
fases profundas de sueño. 

2.- Hipoxemia intermitente:

2.1.- Hipertensión pulmonar y cor pulmonare: Las desaturaciones de
oxígeno durante el sueño, son frecuentes en los niños con SAHS, la
hipoxia induce vasoconstricción pulmonar pudiendo conducir a eleva-
ción de la presión a nivel de la arteria pulmonar, que de forma persis-
tente puede conducir a hipertensión pulmonar y cor pulmonale.
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2.2.- Alteraciones de la geometría y de la estructura del ventrículo
izquierdo y derecho que mejoran en los niños con SAHS adecuada-
mente tratados.

2.3.- Hipertensión arterial sistémica: En los niños con SAHS se ha
objetivado un aumento de la presión arterial que se manifiesta prima-
riamente como elevación de la presión arterial diastólica. 

2.4.- Efectos del SAHS sobre el aprendizaje y el comportamiento: La
hipoxia intermitente se la ha relacionado con efectos deletéreos sobre
las funciones neuronales e intelectuales, pudiendo conducir a trastor-
nos del comportamiento tales como inquietud e hiperactividad, agre-
sividad, somnolencia diurna y bajo rendimiento escolar, así se ha docu-
mentado que los niños roncadores en su infancia presentan mayores
tasas de fracaso escolar. 

3.- Fragmentación del sueño: En el niño la somnolencia diurna es poco
frecuente ocurriendo en un 13% de los niños con SAHS. 

4.- Hipoventilación alveolar: Largos periodos de aumento de resisten-
cia de la vía aérea superior e hipercapnia con o sin hipoxemia consti-
tuyen el patrón respiratorio de hipoventilación obstructiva. Esta hiper-
cápnia intermitente nocturna conlleva aumento de la presión en la
arteria pulmonar. 

5.- Enuresis nocturna: Su prevalencia está aumentada en niños con
SAHS, disminuyendo su incidencia con el tratamiento del SAHS. Los
mecanismos implicados  incluyen disminución de la respuesta al arou-
sal y alteración de la secreción de hormonas urinarias tales como el
péptido natriurético auricular y la hormona antidiurética.

6.-Síndrome Metabólico: Al aumentar la incidencia de obesidad en los
niños, también se ha descrito en niños y adolescentes un aumento de
la incidencia del síndrome metabólico. 

EXPLORACIÓN FÍSICA:
La exploración física en un niño con SAHS es variable. En la mayoría
de los casos los niños presentan sólo leve o moderado aumento del
tamaño adenoamigdalar y no necesariamente muestran dificultades
respiratorias durante la exploración, por tanto un examen físico nor-
mal no excluye SAHS.

TABLA 1. Síntomas y signos sugestivos de SAHS en niños

DIAGNOSTICO DE SAHS: 
La alta prevalencia del SAHS, así como también su importante comor-
bilidad, ha inducido a la Academia Americana de Pediatría a recomen-
dar que a todos los niños en los controles de salud habituales, se les
realice una historia clínica de sueño, y si presentan ronquido y además
tienen signos o síntomas sugestivos de SAHS, se deben realizar prue-
bas adicionales. Los criterios diagnósticos utilizados en el adulto no
pueden utilizarse en los niños. 

Estudio de sueño nocturno: 

A este nivel existen diferentes técnicas diagnósticas, siendo la técnica
de elección la Polisomnografía nocturna (PSG) realizada en laborato-
rio de sueño. La PSG nocturna consiste en el registro continuo y super-
visado del estado de vigilia y de sueño espontáneo, mediante el regis-
tro de diferentes variables: a) Variables neurofisiológicas:
Electroencefalograma, electrooculograma, electromiograma tibial y
submentoniano. Permite la valoración de los estadios de sueño y arqui-
tectura de sueño; b) Variables cardiorrespiratorias con registro de el
flujo oro-nasal para la valoración de eventos respiratorios: apneas,
hipopneas y limitaciones al flujo, mediante termosensores o cánulas
nasales; c) Esfuerzo respiratorio para la clasificación de los eventos
respiratorios en centrales, obstructivos o mixtos mediante bandas pie-
zoeléctricas torácicas y abdominales o pletismografía de impedancia;
d) Valoración del intercambio gaseoso: Saturación de oxigeno por pul-
sioximetría y medida del CO2 espirado o trascutáneo; e) Frecuencia
cardiaca; f) Ronquido y g) Posición corporal.

Dada la edad de los pacientes, requiere un entorno específico adecua-
do y adaptarse al horario de los niños, requiriendo además personal
entrenado tanto en la realización de la técnica como en su interpreta-
ción. El criterio de pausas respiratorias ≥ 10 Sg para definir un evento
respiratorio en los adultos no es correcto en niños, ya que periodos más
cortos son capaces de producir descensos de la SatO2 y aumentos de la
PaCO2. En este sentido, recientemente se ha definido Apnea
Obstructiva como la ausencia total de flujo aéreo naso-bucal, con man-
tenimiento de esfuerzo toraco-abdominal, durante al menos dos ciclos
respiratorios e hipopnea como reducción del 50% o más de la amplitud
del flujo oronasal medido por termístor o cánula nasal, durante al
menos el tiempo equivalente a dos ciclos respiratorios con persistencia
de esfuerzo respiratorio, acompañado de desaturación mayor o igual
del 3% y/o arousal. También han sido definidos patrones de ventilación
de tipo limitación al flujo, hipoventilación o respiración periódica. 

La PSG no es una técnica al alcance de todos los centros, por tanto, es
necesario la búsqueda de técnicas diagnósticas alternativas. En este
sentido en el año 2002 la Academia Americana de Pediatría realiza una
revisión de las publicaciones realizadas en niños entre 2 y 18 años
desde 1966 al año 2000 concluyendo que la evaluación clínica, inclu-
yendo los cuestionarios tiene baja sensibilidad y baja especificidad
para el diagnóstico de SAHS en niños, no siendo útiles para diferenciar
el ronquido primario del SAHS. Mas recientemente se han desarrolla-
do otros cuestionarios, como el cuestionario de Chervin con mejores
valores predictivos, siendo útil para la orientación diagnóstica poste-
rior.  La utilización de videos domésticos ha sido poco investigada, la
PSG de siesta diurna es útil si el resultado es positivo para SAHS, pero
un resultado negativo no excluye SAHS y requiere la realización de una
PSG nocturna completa. Algo similar ocurre con la Pulsioximetría, en
la que incluso un resultado positivo debe ser interpretado con cautela
y previa exclusión de enfermedades respiratorias que pueden dar lugar
a falsos positivos. 

En cuanto a la Poligrafía Respiratoria (PR), con registro de variables car-
diorrespiratorias, en la revisión realizada por la Academia Americana de
Pediatría, ni siquiera es valorada debido a que son pocos los estudios
realizados con PR en niños, y todos ellos habían sido realizados sin
comparar simultáneamente con la PSG, obteniéndose resultados dis-
cordantes. La PR aceptada como alternativa para el diagnóstico de
SAHS en el adulto, en el niño ha sido validada recientemente por nues-
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NOCTURNOS DIURNOS

Ronquido continuo (no sólo en
agudización)

Normal

Pausas respiratorias observadas
Respiración bucal diurna, voz nasal, facies
adenoidea

Respiración ruidosa Hipertrofia amigdalar

Respiración bucal
Dismorfias faciales (retrognatia, microgna-
tia, macroglosia, hipoplasia medio-facial)

Aumento del esfuerzo respirato-
rio (Retracción supraesternal e
intercostal)

Dificultad para despertar, cansancio al
levantarse, cefaleas matutinas somnolencia
diurna

Sudoración nocturna
Alteraciones del comportamiento (hiperac-
tividad, agresividad, irritabilidad, escaso
rendimiento escolar)

Posturas anómalas para dormir
(hiperextensión del cuello)

Retraso del crecimiento y bajo desarrollo
ponderoestatural

Sueño inquieto nocturno Obesidad

Cianosis Refuerzo del segundo tono cardiaco

Enuresis nocturna
Hipertensión arterial sistémica

Presencia de síndrome metabólico
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tro grupo, realizándose PSG y PR simultáneamente. Considerando como
diagnóstico de SAHS, la presencia de Índice de Apneas/Hipopneas obs-
tructivo (IAHo) ≥3 en PSG e Índice de Eventos Respiratorios (IER) ≥3 en
PR, la coincidencia diagnóstica fue del 84,9% y el Coeficiente de
Correlación Intraclase (CCI) entre el IAHo y el IER fue de 89,4 (CI 95%:
82,4 – 93,7, p < 0,001), por tanto, la PR realizada en el laboratorio de
sueño es un método válido para el diagnóstico de SAHS en niños.

En base a los conocimientos actuales, “el Grupo de Consenso Español
de Síndrome de Apneas/Hipopneas durante el sueño” acepta un índice
de apneas obstructivas entre 1 y 3 como línea de corte de normalidad.

Para el diagnóstico correcto es fundamental la sospecha clínica inicial
y por tanto, la historia clínica de sueño en un niño en los controles de
salud habitual es una labor directa y fundamental de Atención prima-
ria a partir de la cual, el niño con sospecha clínica de SAHS se deriva-
ra a atención especializada, a las unidades de sueño, donde se decidi-
rá para cada caso concreto el tipo de prueba diagnóstica más adecua-
da, así como el tratamiento a realizar.  

TRATAMIENTO
El tratamiento de elección del Síndrome de Apneas/hipopneas duran-
te el sueño en los niños es quirúrgico (adenoamigdalectomia). Uno de
los mayores problemas en niños es a quien y cuando tratar. Está acep-
tado que los niños con SAHS severo o con riesgo de serias complica-
ciones como cor pulmonare o fracaso del crecimiento deben ser trata-
dos siempre, requiriendo tratamiento urgente los niños que presenten
fracaso cardiorrespiratorio o hipoxemia severa. También existe acuer-
do en no tratar quirúrgicamente los niños con ronquido primario, sin
embargo el tratamiento en los niños con alteraciones polisomnográfi-
cas leves es controvertido.

1.- Tratamiento quirúrgico: La eficacia de la adenoamigdalectomia, es de
aproximadamente el 78% de los casos de SAHS infantil. Consigue la nor-
malización del cuadro respiratorio nocturno, de la sintomatología diurna
y la reversión en muchos casos de las complicaciones cardiovasculares,
alteraciones neuro-cognitivas, retraso en el crecimiento y enuresis.

El riesgo posquirúrgico pediátrico oscila entre el 0% y el 1,3%, sin
embargo en los niños con SAHS, se han encontrado tasas de entre el
16–27% con mayor incidencia de complicaciones de la vía respirato-
ria, recomendándose monitorización en el postoperatorio en los casos
de mayor riesgo: edad menor de 3 años, anomalías craneofaciales,
retraso de crecimiento, obesidad, parálisis cerebral, cor pulmonare o
graves alteraciones en el estudio polisomnográfico previo a la inter-
vención quirúrgica. La American Academy of Pediatrics, recomienda en
estos casos hospitalización y monitorización continua con
Pulsioximetría durante al menos la primera noche del tratamiento qui-
rúrgico, pudiéndose utilizar la CPAP en el periodo perioperatorio para
estabilizar los pacientes antes de la cirugía y para tratamiento de las
complicaciones postoperatorias.  

En cuanto al seguimiento, todos los niños deben ser reevaluados clíni-
camente después de la cirugía, debiéndose realizar estudio polisomno-
gráfico postquirúrgico en los niños que fueran SAHS severos en el pre-
operatoio, persistan factores de riesgo o síntomas de SAHS. 

Otros tratamientos quirúrgicos estarían indicados únicamente en
casos seleccionados 

2.- CPAP nasal: La CPAP (Presión Positiva Continua sobre la vía aérea),
constituye la segunda línea de tratamiento del SAHS en la infancia, ya
que la mayoría de los niños con SAHS se curan con la adenoamigda-
lectomia, quedando un pequeño grupo de pacientes que requerirán
tratamientos adicionales. Generalmente suelen ser niños con obesidad,
alteraciones craneofaciales o enfermedades neuromusculares añadi-
das a la hipertrofia adenoamigdalar o sin hipertrofia adenoamigdalar. 

3.- Oxigenoterapia: Los estudios que han evaluado el efecto del trata-
miento con oxigeno en niños con SAHS demuestran mejoría de la satu-

ración de oxigeno pero no se observa modificación ni en el número ni en
la duración de las apneas obstructivas, en cambio, en algunos individuos
se observaba aumento de los niveles de CO2  con el suplemento de oxi-
geno, por ello no se debe administrar oxigeno a los niños con SAHS.

4.- Tratamiento conservador: Perdida de peso y terapia posicional, es
poco efectivo y sólo estaría indicado en niños mayores con un proble-
ma mínimo. Incluso en niños obesos con hipertrofia adenoamigdalar la
primera opción de tratamiento es la adenoamigdalectomia. 

5.- Tratamiento farmacológico: Los tratamientos antiinflamatorios,
especialmente los glucocorticoides nasales y/o antileucotrienos, pare-
cen tener efectos prometedores en los trastornos respiratorios en el
niño, pero hoy por hoy, hay muchas preguntas aún sin responder.

6.- Tratamiento profiláctico: Pocos estudios han evaluado el papel del
tratamiento ortodóncico-ortopédico. 

Podemos concluir diciendo que los Trastornos respiratorios del sueño en
edad infantil, en particular el Síndrome de Apneas/Hipopneas durante
el sueño (SAHS), es una enfermedad frecuente, con presencia de
comorbilidad demostrada, y con un tratamiento efectivo demostrado,
que es la adenoamigdalectomia. El diagnóstico adecuado de la presen-
cia y de la severidad de la obstrucción de la VAS es esencial, siendo la
técnica diagnóstica de elección la PSG nocturna. Por tanto, es funda-
mental preguntar por los trastornos del sueño en la historia pediátrica. 
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Consenso Nacional sobre el Síndrome de Apneas-Hipopneas del sueño.
Grupo Español de Sueño (GES). El SAHS en la edad pediátrica. Clínica, diag-
nóstico y tratamiento. 

EL NIÑO QUE SE DUERME EN CLASE. LA EXCESIVA 
SOMNOLENCIA DIURNA

Nº Programa: 576
Autora: Milagros Merino Andreu
Unidad Pediátrica de Trastornos de Sueño. Hospital Universitario La
Paz, Madrid

Definición de Somnolencia Diurna Excesiva

Para que una persona se “sienta bien” y tenga un rendimiento cogni-
tivo y funcional correcto es necesaria una adecuada alerta durante el
día. La somnolencia diurna excesiva (SDE) se define como la incapaci-
dad para permanecer despierto y alerta durante el periodo de vigilia
diurno, con episodios involuntarios de adormecimiento o sueño. La
SDE en los niños es un síntoma a menudo infradiagnosticado y, si no
es tratado a tiempo, puede provocar serias consecuencias cognitivas,
comportamentales y físicas. 

Existe una creencia generalizada: los niños que duermen demasiado
son “muy buenos”. Los padres de estos niños no acuden al médico por
estar convencidos de que sus hijos son muy tranquilos o porque real-
mente los síntomas tienen una intensidad variable y no siempre exis-
te una “tendencia a quedarse dormidos”. 

La SDE se manifiesta bajo diferentes aspectos: cuando un niño duer-
me más horas que otros niños  de su misma edad, cuando hace siestas
durante el día si es mayor de 5 años o cuando duerme en el transcur-
so de actividades lúdicas. En la edad pediátrica, se cree que hasta un
30% de los niños presentan algun problema de sueño. Mientras que un
5% de los adultos refieren SDE, el síntoma es más infrecuente en
niños, presente en solo un 1.7% entre los 4 y 12 años.

Para saber si existe SDE hay que averiguar cuándo el niño duerme más
de lo habitual en relación con la edad. 

* En neonatos y lactantes es difícil de saber porque los períodos largos
del sueño son normales a esta edad pero hay que estar alerta cuando
el niño no se despierta para la toma. 

* Por otra parte, muchos niños y preescolares muestran una mayor
actividad física cuando sienten somnolencia. Este tipo de comporta-
miento raramente es percibido como síntoma de SDE y la hiperactivi-
dad paradójica puede acompañarse de labilidad emocional, irritabili-
dad y agresividad. 

* Los preadolescentes son los sujetos que tienen la mejor organización de
la vigilia y el sueño: se acuestan fácilmente y despiertan espontáneamen-
te por la mañana. En estos niños, la SDE se acompaña de problemas de
atención en la escuela, intranquilidad y labilidad emocional por lo que se
les describe como “vagos”, “despistados” o “dispersos”. Existe un solapa-
miento entre los síntomas del Trastorno por Déficit de Atención e
Hiperactividad (TDAH) y las consecuencias derivadas de una SDE.

* Los adolescentes suelen presentar una tendencia aumentada a que-
darse dormidos y una preferencia a acostarse más tarde de lo habitual
que en años anteriores. Se despiertan con dificultad por la mañana y
suelen tener el aspecto de estar “tristes” o “apagados”. A esta edad la
SDE puede ser confundida con holgazanería, desinteres y aburrimien-
to. Tareas repetitivas o no estimulantes (escuela, automóvil) favorecen
la SDE y no es infrecuente que existan accidentes de tráfico. 

En todas las edades, la SDE puede manifestarse como consecuencia de
trastornos que interrumpen el curso del sueño, como el síndrome de
apneas obstructivas del sueño, trastornos que incrementan presión del
sueño, y la privación del sueño (que es la causa más común del SDE en

la edad pediátrica). 

Qué hacer con un niño que se duerme en clase?
La evaluación debe comenzar con una historia cuidadosa y una explo-
ración física, incluyendo una historia detallada de todos los aspectos
del sueño. Se debe interrogar sobre los horarios de sueño (entre sema-
na y en fin de semana) y los patrones y hábitos durante el día. 

Además, la historia debería incluir algunas escalas y cuestionarios vali-
dados en la población pediátrica, que incluyan todas las característi-
cas del sueño y del periodo de vigilia. Ante una SDE se debería cuan-
tificar subjetivamente mediante escalas como el Pediatric Daytime
Sleepiness  Scale (PDSS)

Esta información debe ser documentada mediante el uso de diarios de
sueño, anotando estos datos y todos los eventos que hayan ocurrido
durante el día o la noche (ronquidos, despertares, intranquilidad). Estas
agendas se deben cumplimentar durante, al menos, 2 semanas, perío-
do que proporciona la información objetiva con respecto al sueño del
niño. Una alternativa a los diarios de sueño son los actigrafos, que per-
miten conocer, mediante un acelerómetro, los periodos de actividad
física (identificados como “vigilia”) y reposo (identificados como
“sueño”) de un individuo durante varios días. 

Las observaciones de los profesores son muy útiles para describir sín-
tomas que aparecen durante el horario escolar y que, en ocasiones, no
han sido aun percibidas por los padres. Por otra parte, las imágenes
obtenidas en vieo casero y aportadas por los padres proporcionan una
información muy valiosa en muchos casos.

La polisomnografía (PSG) es el registro estandarizado de diferentes
variables biológicas (electroencefalografía, electromiografía de superfi-
cie en Ms. Mentón, movimientos oculares), que permiten identificar
fases de vigilia y sueño. Habitualmente tambien se añaden otras varia-
bles para detectar eventos respiratorios (pulsioximetría, movimientos
respiratorios, flujo naso-oral), ritmo cardiaco (ECG), movimientos en
extremidades inferiores (electromiografía de superficie en Ms. Tibiales
anteriores). Además se debe registrar imagen y sonido de los pacientes
mediante un sistema de audio-video sincronizado con el trazado PSG. 

El Test de Latencias Múltiples de Sueño (TLMS) mide objetivamente la
tendencia fisiologica a dormir en situaciones tranquilas en 5 ocasiones,
a intervalos de 2 horas. En el contexto de hipersomnias de origen cen-
tral, el TLMS debería realizarse tras un PSG nocturno (para excluir otras
posibles causas de SDE, como el SAHS) y documentar la cantidad del
sueño precedente (se recomienda que el paciente haya dormido, al
menos, 6 horas definidas con criterios PSG). Además es aconsejable que
podamos valorar si el sueño ha sido adecuado durante las 2 semanas
precedentes de sueño (por ejemplo, mediante un diario de sueño). La
latencia media de sueño (LMS) es el valor promedio de las latencias de
sueño (tiempo transcurrido hasta que el paciente se duerme) obtenidas
en cada uno de los tests. En adultos, la cifra normal de la LMS obteni-
da en el TLMS es de 10 minutos (por debajo de 5 se consideraria una
SDE de severa intensidad). En la población pediátrica no existen datos
normativos de la LMS en relación con la edad, a tribuibleas a la varia-
bilidad que existe a lo largo de los años (los niños tienen LMS superio-
res a 10 minutos mientras es muy inferior a esta cifra en adolescentes).
Los resultados de esta prueba deben ser considerados con precaución
y siempre en el contexto de ciertos síntomas (algunos sujetos norma-
les tienen valores de la LMS patológicos si el sueño. nocturno no ha
sido adecuado durante las 2 semanas precedentes). Además, la presen-
cia de 2 o más SOREMp (aparición de sueño REM durante un test y
antes de 15 minutos desde su inico), aunque es un signo muy caracte-
rístico de la narcolepsia, tambien se ha observado pacientes con otros
trastornos de sueño (por efecto de la privación crónica de sueño). 

¿Qué provoca Somnolencia Diurna Excesiva en la edad pediátrica?
La verdadera SDE en un niño puede ser provocada por una disminución
de la cantidad o calidad de sueño comparada con las necesidades del
niño o bien por un incremento de la necesidad del sueño superior a
otros niños de la misma edad (hipersomnias centrales). 
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1. Sueño inadecuado
Insomnio

El insomnio se manifesta como una dificultad para conciliar el sueño,
despertares frecuentes o un despertar precoz antes de lo deseado. En
muchos casos solo existe una sensación de “mal sueño”. 

A. En niños pequeños, la forma más frecuente es el Insomnio
Comportamental Infantil. Las dificultades para dormir se manifiestan
como consecuencia de:

* Trastorno por asociación con el inicio del sueño, que aparece cuan-
do un niño solo se duerme en presencia de los padres. En caso con-
trario, el niño no va a dormirse. Si se despierta durante la noche, solo
se queda dormido si acuden los padres a consolarle

* Trastorno por ausencia de límites, que ocurre cuando existe una
falta de disciplina y los padres tienen dificultad para establecer lími-
tes respecto a la presencia parental, provocando conflictos a la hora
de acostarse. El problema de ajuste del sueño aparece tras un even-
to estresante que provoca dificultad para dormir y se cronifica a lo
largo de los años, tras fracasar todas las tentativas para solucionar el
problema. Cuando se enseña a los padres que existe una relación
entre su comportamiento y la respuesta del niño utilizando técnicas
que implican una intervención activa, según ha sugerido Ferber, el
problema de sueño logra desaparecer. Para prevenir estos problemas
la clave es asumir que el sueño es fundamental para conseguir el
bienestar y el desarrollo de hábitos adecuados.

B. La privación crónica del sueño ocurre más comúnmente en niños
mayores y adolescentes. El tiempo del sueño de un adolescente se
acorta debido a la participación en actividades sociales, incluyendo
deportes, los videojuegos, el ordenador… Es facil diagnosticar este
problema con una adecuada anamnesis y un diario de sueño durante
2 semanas, que confirma que el suejeto no duerme las horas suficien-
tes comparado con sus necesidades. 

C. El insomnio Idiopatico puede causar SDE y, aunque suele comen-
zar en la adolescencia, sin embargo el diagnóstico se hace por exclu-
sión y de forma retrospectiva años más tarde. Cuando se detecta, es
muy importante establecer unas adecuadas medidas de higiene del
sueño, tratamiento cognitivo-conductual y, en muy raros casos, fár-
macos inductores del sueño. 

Trastornos del Ritmo Circadiano

El ritmo circadiano del sueño y los sistemas homeostáticos coordinan la
mayoría de los sistemas fisiológicos del cuerpo, incluido el sistema endo-
crino, la termorregulación y el comportamiento neurológico o el sueño.
En los seres humanos, el marcapasos circadiano central o reloj biológi-
co se encuentra en el núcleo supraquiasmático del hipotálamo anterior.
El marcapasos circadiano se sincroniza las 24 horas al día a través de
señales externas del el entorno (zeitgebers), de los cuales el más fuerte
de estas zeitgebers es la exposición a la luz-oscuridad. Un adecuado
ajuste circadiano exige una exposición a la luz durante el día biológico
y permanecer en oscuridad en el transcurso de la noche biológica.

El sistema circadiano desempeña un papel fundamental no sólo en la
regulación del sueño y la vigilia, sino también en la conducta, estado
de alerta o de los niveles de fatiga. Durante un  período prolongado de
la vigilia, la necesidad  homeostática del sueño aumenta gradualmen-
te, con un incremento de tendencia a quedarse dormido. Además, exis-
te una oscilación circadiana en la somnolencia durante las 24 horas,
de tal forma que los niveles de alerta son máximos por la mañana. Se
ha observado que el pico de secreción máxima de la melatonina, hor-
mona sintetizada por la glándula pineal y que juega un papel funda-
mental en la regulación del ciclo vigilia-sueño, se correlaciona signifi-
cativamente con el estadio de Tanner.  Con el aumento de la edad, los
adolescentes tienden a retrasar la hora de acostarse los días de escue-
la y el fin de semana y se ha observado que existe un cambio hacia el
cronotipo “vespertino”.

A. El Síndrome de Retraso de Fase (SRF), que cursa con un retraso de
la hora a la que se acuesta o se levanta el individuo más allá de lo
previsto, da lugar a una dificultad para despertar por la mañana y
SDE. Este trastorno aparece con mayor frecuencia en adolescentes,
que necesitan dormir más de 9 horas de sueño por la noche. Su ori-
gen es mixto: existe un componente fisiológico (en los adolescentes
existe una tendencia natural para retrasar el inicio del sueño) y tam-
bien una influencia social. El problema surge cuando el niño se acues-
ta (y se duerme) más tarde de lo previsto en relación con su edad pero
debe levantarse pronto para acudir al colegio. Habitualmente este
tipo de comportamiento se refuerza durante el fin de semana, cuan-
do se permite al niño dormir tarde, persistiendo durante meses o años.
El abordaje de este trastorno exige una reeducación del paciente y de
la familia, exposición a la luz brillante por la mañana y un ajuste pro-
gresivo de los horarios de sueño (cronoterapia), retrasando la hora de
acostarse hasta alcanzar el horario deseado.

B. Tumores hipotalámicos que afecten a los núcleos supraquiasmáti-
cos, la  displasia septo-óptica o el retraso mental infantil provocan
un ritmo circadiano irregular, que responde a medidas comportamen-
tales y melatonina.

C. La ceguera tambien puede causar una alteración del ritmo circa-
diano por fallos del entrenamiento del reloj biológico. 

Síndrome de Piernas Inquietas

El Síndrome de Piernas Inquietas (SPI) es un trastorno neurológico cró-
nico de tipo sensitivo-motor, que se caracteriza por una necesidad
urgente de mover las piernas en situaciones de reposo y generalmen-
te asociada a una sensación desagradable. Estas molestias empeoran
al final del día y se alivian con el movimiento. El SPI tiene un gran
impacto sobre la calidad de vida del niño,  provocando dificultad para
conciliar el sueño y SDE.en niños y adolescentes.

El SPI aparece en un 2% de los niños de más de 8 años, muchos de los
cuales tienen familiares con el mismo trastorno. Es mucho más fre-
cuente en niños con Trastrono por Déficit de Atención e Hiperactividad
(TDAH), en quienes existen síntomas comunes al SPI y a menudo se
confunden entre sí. Un déficit de la transmisión de dopamina esta
implicado en la genesis del SPI, cuya causa más frecuente es la ferro-
penia (el hierro es cofactor que interviene en la síntesis de la dopami-
na). Muchos pacientes con SPI suelen presentar dificultad para conci-
liar el sueño pero la mayoria de ellos tambien refieren movimientos
periódicos en extremidades, fragmentando el sueño (ver “Movimientos
Periódicos de las Piernas”).

2. Fragmentación del sueño
Insomnio Comportamental Infantil

El trastorno por asociación con el inicio del sueño provoca despertares
nocturnos prolongados, problema que es reforzado por el comporta-
miento parental. En niños mayores y adolescentes ocurre algo similar,
especialmente si utiliza la TV o la radio para conciliar el sueño.

Parasomnias

Son eventos que aparecen exclusivamente en el sueño o durante las
transiciones vigilia-sueño, con activación del sistema nervioso central
durante el sueño y caracterizados por una descarga motora o autonó-
mica. Destacan el sonambulismo, la somniloquia, los terrores noctur-
nos y el despertar confusional. La enuresis nocturna, otra parasomnia,
no provoca hipersomnolencia diurna.

A menudo existen antecedentes familiares pero su presentación está
ligada a una etapa del desarrollo en relación con la edad. Los terrores
nocturnos pueden aparecer a los 3-4 años de vida. El sonambulismo y
la somniloquia aparecen más frecuentemente en escolares y los des-
pertares confusionales  pueden ocurrir en cualquier edad, sobre todo
en menores de 5 años. La evolución suele ser benigna, desapareciendo
habitualmente en la adolescencia. Pueden estar precipitados por una
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transición desde el sueño profundo (fase N3, anteriormente estadío 4-
NREM) a otras fases de sueño. Si se despierta al niño, la parasomnia
puede aumentar su frecuencia y duración. Habitualmente no provocan
una fragmentación importante del sueño pero la repetición de las
parasomnias asociadas a despertares puede originar SDE.

El tratamiento de estos episodios consiste en medidas educativas, evi-
tar desencadenantes (privación de sueño,  factores estresantes) y unos
hábitos de sueño saludables. Es imprescindible poner medidas de segu-
ridad en el caso de los niños con sonambulismo. Aunque las benzodia-
zepinas pueden suprimir los episodios de forma temporal, se ha descri-
to un efecto rebote en algunos pacientes.

Trastorno Respiratorio durante el Sueño

El Trastorno Respiratorio durante el Sueño (TRS) es una de las causas
más comunes de la SDE en todos los grupos de edad, y es la presenta-
ción más habitual en niños. La prevalencia del sídrome de apneas-
hipopneas de sueño (SAHS) en niños de aproximadamente un 2%,
según estudios realizados utilizando los criterios del SAHS en adultos,
aunque los síntomas y parámetros diagnósticos polisomnográficos son
diferentes. En niños, más que un colapso total de las vías aereas supe-
riores, existe una obstrucción parcial que altera la ventilación normal
(con desaturación de O2 y elevación del CO2) y la arquitectura del
sueño.  Los eventos respiratorios se consideran significativos cuando
tienen una duración de 2 o más ciclos respiratorios y suelen ser más
frecuentes durante el sueño del REM.

Son factores de riesgo para el SAHS infantil tener antecedentes fami-
liares de ronquidos y episodios aparentemente letales. Niños con hiper-
trofia amigdaloadenoidea, enfermedad neuromuscular, obesidad, sín-
dromes genéticos (S. Pierre-Robin, E. de Crouzon, S. Down, S. Prader-
Willi), paladar hendido y lesiones estructurales encefálicas tienen
mayor riesgo de SAHS. El ronquido es un síntoma muy característico del
SAHS obstructivo en adultos y niños, pero no es patognomónico.

El mayor conocimiento de este trastorno ha permitido diagnosticarlo
más precozmente y las secuelas severas, como cor pulmonale, retraso
madurativo y muerte súbita, son extremadamente raras. Sin embargo,
seguimos encontrando con relativa frecuencia en estos niños hiper-
tensión y  problemas neurocognitivos.

Existe un TRS de menor gravedad que el SAHS, que es el Síndrome de
Resistencia Aumentada de Vías Aereas Superiores (SRAVAS), descrito en
adultos y niños y caracterizado por una SDE provocada por la interrup-
ción del sueño, ronquidos y un esfuerzo respiratorio progresivo sin que
exista una verdadera obstrucción. El diagnóstico se realiza por la presen-
cia de unos síntomas compatibles y una PSG acompañada de monitori-
zación de la Presión Intratorácica (intraesofágica). Se ha visto que el
SAHS puede reaparecer en la adolescencia incluso después del tratamien-
to quirúrgico en la infancia, aunque la mayoría tienen una corrección
completa. Existen complicaciones postquirúrgicas hasta en un 27% de los
niños, con mayor riesgo en menores de 3 años de la edad, niños con un
SAHS severo y los niños con trastornos médicos subyacentes. Lo más
recomendable es realizar un estudio PSG después de la intervención en
los niños con riesgo elevado para documentar la resolución de la apnea.
En algunos casos la CPAP tambien podria considerarse un tratamiento
eficaz para los niños con SAHS refractario a adenoamigdalectomia 

El oxígeno se ha utilizado para corregir la desaturación en pacientes no
puede tolerar la CPAP y para quién la traqueotomía no es apropiada.

Movimientos Periódicos de las Piernas

Los Movimientos Periódicos de las Piernas (MPP) son breves sacudidas
repetidas, que se manifiestan en las piernas y ocurren a intervalos
regulares de tiempo durante las primeras fases de sueño. En niños se
considera patológico que existan 5 ó mas mioclonías por hora de
sueño. Los MPP son raros en la edad pediátrica (menos del 2%) pero
son mucho más frecuentes en niños con TDAH (26%). Niños con SAHS
refieren a menudo “patadas” en que corresponden a las sacudidas
bruscas desencadenadas por los eventos respiratorios. El control de los

MPP y del SPI se puede lograr con fármacos dopaminérgicos, benzodia-
cepinas de vida media prolongada y opioides (propoxifeno, codeína).

Trastornos médicos

Varios trastornos médicos crónicos y algunos fármacos interrumpen
sueño y pueden dar lugar a SDE. 

El asma y la fibrosis quística fragmentan el sueño por la tos y la hipo-
xemia pero tambien sus tratamientos afectan al sueño (teofilina, cafe-
ína, corticoides)

La  dermatitis atópica se asocia a fiebre, dolor y prurito, y  también
puede interrumpir el sueño. 

El reflujo gastroesofagico se acompaña de fragmentación del sueño en
lactantes, posiblemente debido al dolor y el malestar.

La epilepsia tambien puede causar SDE porque las crisis que aparecen
en el inicio del sueño o se asocian a determinadas fases de sueño pro-
vocan interrupción de la arquitectura del sueño. Se sabe que el 45%
de las crisis generalizadas y hasta el 75% de las crisis focales apare-
cen exclusivamente durante el sueño o se activan durante el primer
ciclo de sueño. Por otra parte, los tratamientos anticonvulsivos tam-
bien pueden provocar SDE.

Entorno-Colecho

Compartir un cuarto o una cama con otra persona puede interrumpir el
sueño. Se ha demostrado que los lactantes que comparten la cama con
alguno de los padres (colecho), tienen más arousals y son más largos que
los niños que duermen solos. Además, existe un riesgo potencial si el
padre fuma, es obeso o se encuentra muy cansado. En niños mayores
este gesto puede agravar los trastornos de sueño. La educación parental
es fundamental en estos casos, ofreciendo información sobre los riesgos
que pueden existir cuando el niño duerme en la cama de los padres.

3. Incremento de las necesidades de sueño
Narcolepsia

La narcolepsia es una enfermedad crónica  muy limitante, caracteriza-
da por SDE que, en la mayoría de los casos, se acompaña de episodios
de cataplejia (pérdida brusca del tono muscular). Aunque existe una
marcada tendencia al sueño durante el día, en forma de breves siestas
que son inevitables pero reparadoras, el sueño nocturno es normal o
inestable, con numerosos despertares a lo largo de la noche. Además
pueden existir otros síntomas acompañantes, como las alucinaciones
hipnagógicas ó hipnopómpicas (“sueños vividos” al comienzo o al final
del episodio de sueño nocturno) y parálisis de sueño (sensación de
inmovilidad muscular con preservación de la actividad diafragmática y
muscular ocular extrínseca). En niños, la presentación suele ser atípi-
ca y la somnolencia suele aparecer de forma más continua, aunque,
como en los adultos, suele ser el síntoma inicial.

Otros síntomas que pueden aparecer son los comportamientos auto-
máticos (el niño continua realizando la actividad previa aunque está
dormido, durante un episodio de “microsueño”), déficit de atención y
memoria y, menos frecuentemente, diplopia y visión borrosa. Es muy
frecuente que estos niños presenten trastornos comórbidos como
depresión e irritabilidad, obesidad o  sobrepeso (inicialmente existe en
un 90% de los niños con narcolepsia) y otros trastornos de sueño
(parasomnias, SAHS, MPP). 

La narcolepsia no es hereditaria pero existen, a menudo, antecedentes
familiares. Suele aparecer a los 15 años, con un 2º pico de incidencia
a los 35 años aunque un tercio de los pacientes describen el inicio de
los síntomas años antes. La prevalencia de la enfermedad es del 25-
50/100.000.

Cuando existe una sospecha clínica, se debe confirmar el diagnóstico con
la realización de un polisomnograma nocturno y el TLMS, que mide la
tendencia fisiologica a dormir en situaciones tranquilas y objetiva la pre-
sencia de anomalías del sueño REM, características de esta enfermedad. 
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El HLA DQB1*0602 es el antígeno de histocompatibilidad que se encuen-
tra en la mayoría de los pacientes con narcolepsia, hallazgo que sugiere
un origen autoinmune. Aunque no es específico de esta enfermedad, su
ausencia excluye generalmente el diagnóstico de narcolepsia. 

En los años 90´ se ha encontrado la relación entre la narcolepsia y la
hipocretina-1, péptido sintetizado en el hipotálamo lateral y respon-
sable del mantenimiento de la vigilia. En estos pacientes, si existe
cataplejia, es habitual encontrar cifras reducidas o indetectables de
hipocretina-1 en LCR.

Aunque no existe un tratamiento curativo, se pueden controlar los sín-
tomas con fármacos estimulantes (modafinil, metilfenidato), antidepre-
sivos tricíclicos o inhibidores de recaptación de seroronina y monoami-
nas (clomipramina, fluoxetina, venlafaxina) o gabaérgicos (oxibato sódi-
co), que permiten a los pacientes tener una calidad de vida aceptable. 

Un retraso en el diagnóstico puede conducir a que el niño con narco-
lepsia no sea correctamente tratado, complicándose con problemas
psicologicos adversos (falta de autoestima, vergüenza) y fracaso
escolar. Por eso debemos insistir en que la narcolepsia infantil es una
emergencia médica 

El manejo de la enfermedad debe incluir tambien la educación sobre
la naturaleza y cronicidad de la enfermedad, asesoramiento respecto a
la conducción de vehiculos y una evaluación psicológica. Las medidas
de higiene del sueño son muy importantes en esta enfermedad y es
aconsejable dormir, al menos, 2 breves siestas diarias que sirven para
minimizar la SDE y pueden disminuir la necesidad de medicación.

Hipersomnia recurrente 

En niños con SDE crónica pueden existir síntomas depresivos deriva-
dos del hecho de tener un padecimiento crónico. Por otra parte el tras-
torno afectivo estacional aparece muchas veces asociado a SDE. En
estos casos se debe realizar una anamnesis exhaustiva para determi-
nar el tipo de trastorno

El síndrome de Kleine-Levin es un trastorno raro, que aparece habi-
tualmente en varones, caracterizado por SDE recurrente  y sensación
de desrrealización. Tambien pueden existir conductas sexuales y ali-
mentarias inadecuadas, aunque no estan presentes en todos los
casos. Se ha descrito una disfunción hipotalamica provocada por un
fenómeno autoinmune. De hecho los síntomas suelen aparecer tras
una infección y existe una asociación con un antigeno de histocom-
patibilidad, el HLA-DQB1*0201. No existe ningún tratamiento para el
síndrome de Kleine-Levin aunque la SDE sueñe responder al uso de
estimulantes. El carbonato del litio, la carbamacepina o la amantadi-
na se han utilizado para prevenir ataques y se parece ser eficaz en
algunos pacientes.

En las niñas se ha descrito un cuadro similar, ligado a la menstruación.
Este trastorno comienza generalmente 2 años después del inicio de la
menarquía, con episodios del SDE que duran 6 - 10 días, sin asociación
con síntomas alimentarios ni sexuales. Este cuadro responde al uso de
anticonceptivos orales.

Hipersomnia Idiopática

La Hipersomnia Idiopática (HI)  se caracteriza por SDE sin causa apa-
rente y sin otros síntomas asociados. Es raro en niños y se diferencia
de la narcolepsia por la ausencia de episodios de cataplejia y otros sín-
tomas asociados. El TLMS confirma la existencia de la SDE, con una
LMS reducida y ausencia de SOREMp.

Hipersomnia transitoria

Este cuadro suele aparecer como consecuencia de trastornos médicos
de origen infeccioso (mononucleosis infecciosa, encefalitis), fármacos
o drogas. Se debe hacer una historia médica detallada y determinación
de tóxicos en orina.

Resumen
La SDE no es frecuente en niños pero, cuando aparecen, se manifiesta
de forma muy variable y no suele tener las mismas características que
en los adultos. Debido a estas diferencias, el diagnóstico suele retra-
sarse y aparecen serias complicaciones por la ausencia de un trata-
miento específico. El conocimiento de las diferencias entre el adulto y
el niño en la forma de presentación, en los resultados de los métodos
diagnósticos y de las opciones terapeuticas es fundamental para evi-
tar las consecuencias adversas que provocan cada uno de los trastor-
nos que cursan con SDE.
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I. INTRODUCCION
El Real decreto 127/1984 de formación médica marca un punto impor-
tante de inflexión en el sistema de formación sanitaria especializada
de médicos. Dos años antes, el Real Decreto  2708/1982 sobre espe-
cializaciones farmacéuticas había adelantado ya las bases del sistema
de formación de residencia

En 1984 se clasifican las especialidades médicas en tres grandes gru-
pos, en función de si la base de formación de las mismas era básica-
mente hospitalaria o no y se mantiene un tercer grupo de especialida-
des cuyo sistema de formación sigue siendo el de alumnado en escue-
las profesionales. En casi veinte años esta clasificación se mantiene,
con sólo algunos cambios: Preventiva pasa a clasificarse de hospitala-
ria a no básicamente hospitalaria, Trabajo pasa del régimen de alum-
nado al sistema de residencia y se clasifica como no básicamente hos-
pitalaria y desaparece la Medicina Espacial.

Por lo que se refiere a las especializaciones farmacéuticas previstas en
1982, la clasificación que propuso este Real decreto no sufrió modifica-
ciones si bien es cierto que seis de la doce especializaciones previstas
–todas ellas en régimen de alumnado- nunca se pusieron en marcha.

En enfermería, un Real decreto de 992/1987, creó siete especialidades,
de las que se desarrollaron dos (salud mental y matronas). Este Real
decreto fue derogado en el año 2005, por el Real decreto 450/2005
que establece también siete especialidades de enfermería, de las que
coinciden cinco con el anterior Real decreto.

II. DÓNDE ESTAMOS

A ... en cuanto a MODELO
No es hasta el año 2003, con la promulgación de la ley de Ordenación
de las Profesiones Sanitarias, que se aborda la formación sanitaria de
una forma integral. Integral, en dos aspectos:

En primer lugar, porque se aborda la formación sanitaria en su conjun-
to y como un continuum educativo, que va desde la etapa de formación
universitaria, pasando por la especializada, para aquellas profesiones
que la tienen prevista y llegando a la formación continuada entendien-
do esta fase como una parte importante del desarrollo profesional.

En segundo lugar, integral porque se plantean los cambios mas signi-
ficativos en formación sanitaria especializada desde los años 80: 

- la regulación es para el conjunto de profesiones que tienen previs-
ta esta fase de formación (médicos, farmacéuticos, enfermeros, psi-
cólogos, químicos, biólogos, bioquímicos y físicos) 

- el sistema de formación de especialistas que se establece como
único, es el sistema de residencia

- se anuncian cambios en el desarrollo de la formación: la troncalidad

- se establecen las bases de las superesepecialidades, con las áreas de
capacitación específica

- se proyecta un cambio en el sistema de acceso a la formación espe-
cializada, con un nuevo diseño de la prueba MIR

- se regulan los órganos colegiados responsables de la docencia, se
establece que las funciones de  los jefes de estudios y de los tutores
son funciones de gestión clínica y que como tal deben ser reconoci-
das y evaluadas 

En el plano de la distribución de competencias entre la Administración
central y las autonomías, La Ley de Ordenación de las Profesiones
Sanitarias supone también un avance –si bien discreto- más acorde
con el sistema descentralizado de la sanidad que establece la Ley
General de Sanidad y con el estado de las autonomías de la
Constitución española. La fase de formación especializada era hasta el
momento una competencia totalmente centralizada: los Reales decre-
tos de formación médica y farmacéutica de 1984 y 1982, posteriores
a la Constitución  (1978) y a todos los  Estatutos de Autonomía -
Cataluña y País Vasco (1979), Andalucía, Asturias y Galicia (1981),
Canarias, Cantabria, Navarra, Valencia, Murcia, La Rioja, Castilla La
Mancha y Aragón(1982), Castilla León, Extremadura, Madrid y
Baleares (1983)-  no hacían ninguna referencia a las Comunidades
Autónomas, ni tan siquiera las mencionaban.  Argumentos como la
igualdad de oportunidades de todos los estudiantes, la necesaria
homogeneidad del sistema de formación especializada como garantía
de calidad son difíciles de mantener en un sistema político, universi-
tario y sanitario en el que:

El sistema de formación universitario –primera de las fases del conti-
nuum educativo de los profesionales sanitarios- está plenamente des-
centralizado

El sistema sanitario también está totalmente descentralizado, en lo
que se refiere a la planificación, prestación y gestión de los servicios y
recursos asistenciales. En el año 2003 finalizó un proceso de transfe-
rencias de competencias que se había iniciado en el año 1981.
Catalunya fue la primera Comunidad Autónomas en recibir estas
transferencias. Y todo ello, sin que haya mermado la calidad de la asis-
tencia, ni haya generado diferencias substanciales entre ciudadanos.

En todo esto proceso de transferencias, la formación especializada ha
quedado siempre al margen, como si se tratara de un reducto  que hay
que preservar. Ello plantea, sin duda, varios interrogantes:

- Por qué la descentralización del sistema MIR plantea tantas resis-
tencias y genera tantas dudas

Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

MESA REDONDA

Valoración de las habilidades adquiridas durante la enseñanza MIR.
Moderador: Rafael Jiménez González durante la enseñanza MIR. Hospital Universitario Sant Joan de Déu, Barcelona.

Viernes 4 de junio, 15:30 - 16:45

195



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

- Tiene lógica que en un continuum educativo, las fases tengan dife-
rente tratamiento des de el punto de vista de distribución de compe-
tencias entre el Estado y las Comunidades Autónomas 

- Cómo pueden gestionar las Comunidades Autónomas la sanidad y
asegurar una prestación de calidad, si su intervención en una de las
fases más importantes de “producción” de profesionales, como es la
especializada, su participación es limitada 

- Cómo se puede planificar si no se puede incidir ni en la entrada ni
en la salida del proceso de formación especializada

- Cómo se puede fidelizar o incentivar a los profesionales  que se for-
man en centros y recursos gestionados por las Comunidades
Autónomas, si se trata de un sistema absolutamente homogéneo

- Por qué las comunidades autónomas pueden acreditar servicios y
recursos para la asistencia pero no para la docencia. Acaso no son asis-
tencia, docencia e investigación los tres pilares del sistema sanitario?

Quizás,  y sin ánimo de reducir y simplificar un tema tan complejo y
debatido,  sólo sea cuestión de analizar qué ha sucedido en otros secto-
res y cómo se ejercen las competencias descentralizadas. La conclusión a
la que seguramente se llegará es que lo importante es fijar unos criterios
mínimos y un buen sistema de coordinación, consistente y resolutivo. 

B .... en cuanto a Planificación
Mucho se ha debatido y se debate, sobre la necesidad de profesiona-
les y en este debate el acento sobre una adecuada planificación en la
oferta de plazas para la formación de especialistas adquiere una
especial relevancia

Seguramente quienes mejor han estudiado y analizado este aspecto
sean la Dra. Beatriz Gonzalez Valcárcel y la Dra. Patricia Barber, ambas
de la Universidad de las Palmas y por tanto, la referencia a su estudio
de Oferta y necesidades de médicos en España es, sin duda, obligada. 

La evolución del número de licenciados y el número de plazas oferta-
das para la formación especializada muestra cómo en se ha pasado de
una situación en los años 80 en que el MIR era claramente selectivo,
a una situación equilibrada a mediados de los 90 en que el sistema
pasa a ser distributivo, parar llegar a la situación actual en que el
número de plazas supera el numero de licenciados lo que, si ello fuera
así, en términos absolutos (que sólo compitieran por estas plazas los
nuevos licenciados), generaría una situación de competencia” 

Sin embargo, lo cierto es que en los datos de la última convocatoria
muestran que el número de aspirantes inscritos ha sido superior a
13.000. Ello significa que entre el colectivo de aspirantes no sólo están
los nuevos licenciados en universidades españolas sino licenciados en
universidades extranjeras, especialistas en formación que renuncian a
la plaza obtenida en anteriores convocatorias (recirculación de resi-

dentes) y especialistas que inician una nueva especialización (re-espe-
cialización). Estos dos últimos colectivos son lo que pueden generar
disfunciones en un modelo de planificación ya que dejan de formarse
especialistas en determinadas especialidades y/o no se incorporan al
mercado laboral especialistas ya formados. 

La exigencia de la renuncia previa para acceder a la convocatoria MIR
tenía como objetivo evitar una excesiva recirculación de especialistas
en formación. Sin embargo la realidad demuestra que este objetivo no
se ha conseguido, debido, sin duda, principalmente al carácter distri-
butivo actual del sistema de acceso. 

Finalmente, hay que tener en cuenta los factores que pesan en las pre-
ferencias en la elección de especialidad por parte de los aspirantes
principalmente las expectativas de ingresos pero también influyen
otras variables como son el prestigio de la especialidad, la posibilidad
de permanecer en la localidad de residencia, la comodidad en el ejer-
cicio profesional, las guardias, etc. Son factores que no siempre tienen
relación con las necesidades de especialistas de una determinada
especialidad y que pueden provocar, como ha sucedido en alguna con-
vocatoria, que en especialidades deficitarias como Medicina de Familia
y comunitaria hayan quedado plazas sin adjudicar o bien, una vez
adjudicadas las plazas, se produzcan un elevado número de renuncias.

C... en cuanto a proceso
El proceso de la formación especializada ha ido también evolucionan-
do desde los años 80. Al analizar los cambios producidos surge de
nuevo el concepto de continuum educativo y así se refleja en el impac-
to que los cambios en el sistema universitario tienen sobre el sistema
de residencia y a la inversa. Si la Universidad establece números clau-
sus o notas de corte altas para poder estudiar medicina, el número de
estudiantes se limita y el sistema sanitario es capaz de incorporar
todos los licenciados a la formación especializada. Si la prueba MIR es
selectiva, los estudios universitarios se orientan a la superación de esta
prueba y el aprendizaje universitario se supedita a ella. En los próxi-
mos años, con la implantación de los nuevos curricula y del sistema de
evaluación previsto al final de los estudios, con una prueba de evalua-
ción de competencias al final de los mismos, es de prever que se modi-
ficará el sistema de aprendizaje, se incorporará la cultura de la evalua-
ción y se impondrán cambios en el sistema de acceso a la formación
especializada –más la del mandato legal de modificación de la prueba
MIR- y se trasladará también esta cultura de la evaluación al período
de formación especializada, ya sea en la etapa troncal, en la etapa de
especialización, o de ambas. 

D.   en cuanto a desarrollo del sistema de formación   
El debate más encendido en este ámbito es sin duda el de la troncali-
dad de las especialidades médicas. La Ley de Ordenación de las
Profesiones Sanitarias introduce la posibilidad de que las especialida-
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des en ciencias de la salud se agrupen en troncos, y establece que la
duración de la formación troncal será como mínimo de dos años. Como
objetivos de la troncalidad pueden señalarse los siguientes: 

- Flexibilizar el sistema de formación de especialistas con el fin de
facilitar la adaptación del sistema de salud a los cambios del entor-
no -científicos, tecnológicos, epidemiológicos, sociológicos- y a las
nuevas necesidades de salud.

- Facilitar la gestión de los recursos humanos del sistema de salud

- Superar un sistema de compartimentación excesiva de las especia-
lidades

El grupo de trabajo de troncalidad de la Comisión de Recursos
Humanos ha elaborado un informe que recoge el trabajo llevado a
cabo en este último año. El encargo formalizado al grupo fue definir
las competencias de los troncos. El grupo propone la creación de cua-
tro troncos, elabora una propuesta de clasificación de las especialida-
des actualmente existentes en cada uno de los troncos y hace pro-
puestas también en relación a la implantación de la troncalidad desde
el punto de vista de acceso a la formación sanitaria especialidades.

El informe ha sido ampliamente contestado desde diferentes especia-
lidades: Anatomía Patológica, Pediatría y Áreas Específicas, Psiquiatría,
Medicina Preventiva y Salud Publica, Oftalmología, Obstetricia y
Ginecología, Neurofisiología clínica, Otorrinolaringología,
Dermatología y Venereología, Medicina Física y Rehabilitación,
Medicina Nuclear, Radiología, Neurología.

No obstante, es cierto que hay aspectos que, en relación a la troncali-
dad, existe un consenso generalizado, como son considerar la tronca-
lidad como un cambio fundamental en el actual sistema de formación
sanitaria especializada positivo y absolutamente necesario y conside-
rar absolutamente necesario revisar y reordenar la excesiva fragmen-
tación de las especialidades sanitarias

Los interrogantes que se plantean respecto de la propuesta de tronca-
lidad son diversos: 

- ¿Cabe considerar la propuesta de cuatro troncos como una pro-
puesta de mínimos?

- ¿Cuál sería la previsión de puesta en marcha de la troncalidad: de
forma gradual, iniciando la troncalidad con las especialidades clara-
mente troncales, o de forma “absoluta” cerrando el modelo ab initio?

- ¿Sería planteable “flexibilizar la troncalidad”? la LOPS prevé dos
años mínimo “si procede”. Hay algunas especialidades en las que sería
posible establecer una formación transversal de 10/12 meses, en
algunas de las competencias previstas en los troncos sin que ello
implicara incluirlos en uno de ellos. 

A la vista de ello parece necesario avanzar en la elaboración de un mapa
de especialidades, que podría plantearse partiendo de los cuatro troncos
que inicialmente se proponen y en base a las competencias de cada uno
de ellos, distribuir las actuales especialidades en tres grandes grupos:

- Especialidades claramente troncales y tronco el en que se incluirían  

- Especialidades con una posible formación transversal de parte de
las competencias incluidas en un tronco, señalando de qué tronco

- Especialidades no troncales

El mapa de especialidades debería abordar también el análisis de “espe-
cialidades emergentes (psiquiatría infanto-juvenil, genética, Infecciosas
y Urgencias) y de las especialidades en régimen de alumnado (Medicina
del Deporte, Medicina Legal y Forense e Hidrología Médica).

NUEVOS PROYECTOS
a. Nueva prueba MIR:  impacto de Bolonia

En 1999 los Ministros de Educación de la UE iniciaron un proceso de
transformación del sistema de estudios universitarios con la finalidad
de homogeneizar los aspectos considerados imprescindibles para ase-

gurar la compatibilidad de titulaciones dentro del marco de libre movi-
miento de profesionales propio de la UE. En este diseño las titulacio-
nes universitarias serán Grados y tendrán una duración entre 3 y 4
años en función de las decisiones de cada país. En España se ha adop-
tado la decisión que dure 4 años. El grado dará acceso al mercado
laboral y la especialización se vehiculará a través de los programas de
Máster que durarán entre 1 y 2 años. El título de máster será requisi-
to de entrada al tercer ciclo de doctorado. Frente a este esquema
general, hay titulaciones que mantienen duraciones diferentes dado
que hay directivas europeas anteriores a tener en cuenta: es el caso de
Medicina (6 años), veterinaria, farmacia y odontología (5 años).

Para homogeneizar los estudios, asegurar niveles de competencia simi-
lares al final y fomentar la movilidad de los estudiantes, se crea una
unidad de medida de la carga de trabajo: el crédito ECTS, pensado para
calcular el esfuerzo del estudiante para aprender. A partir de ahí todas
las asignaturas tienen asignados sus ECTS. El proceso de homogenei-
zación se complementa con una voluntad de aplicar criterios comunes
para medir y promover la calidad de los estudios universitarios. 

El énfasis en vincular estudios y mercado de trabajo, así como la cre-
ación del crédito a partir del tiempo empleado por el estudiante, con-
llevan también una estructuración de los estudios sobre las competen-
cias necesarias para desarrollar las profesiones respectivas. De ahí que
todo ello promueva una aproximación entre el mundo académico y los
entornos profesionales.

En el ámbito sanitario la aplicación del proceso de Bolonia se asocia a
situaciones nuevas que generan problemas aún no resueltos. Las anti-
guas diplomaturas pasan a durar 4 años en lugar de los tres que eran
habituales, según las directivas europeas Medicina se mantiene en 6
años y reclama que el título de grado se acompañe directamente del
título de máster.

En cuanto a la implicación que puede haber en el sistema sanitario, es,
sin duda, una oportunidad de mejorar los mecanismos de relación
entre el mundo académico y el sanitario  que hay que aprovechar para
asegurar la participación de los profesionales en la formación de los
que lo serán pronto y también para orientar la formación de grado
hacia las competencias profesionales. Esto implica que los sistemas de
evaluación que se les exigen deben ser coherentes con este plantea-
miento. La ECOE (evaluación clínica objetiva y estructurada), un tipo
de examen que el Institut d’Estudis de la Salut (IES) lleva a cabo parar
las universidades con voluntad de innovar desde hace más de diez
años, es el tipo de instrumento evaluativo que la mayor parte de pla-
nes de estudio han asumido de forma parcial o total para evaluar a los
estudiantes que acaban. . Pero lo que es más importante para el siste-
ma es la posibilidad de que este tipo de ECOE acaben siendo sustitu-
tivos o complementarios de la prueba para acceder a la formación
MIR. La LOPS especifica que esta prueba ha de convertirse en un exa-
men de competencias en un período máximo de ocho años que finali-
za el 2011 y, ante la complejidad que esto significa, se está plantean-
do desde los ámbitos implicados (Universidades, Ministerio,
Comunidades Autónomas) la oportunidad de aprovechar la puesta en
marcha del proceso de Bolonia para unificar esfuerzos en este sentido.

b. Calidad de la formación: Plan de gestión de la calidad docente
El RD 183/2008 y la Orden SCO 581/2008 establece la necesidad de
que todos los centros o unidades acreditados para FSE dispongan de
un plan de gestión de calidad docente y responsabilizan la comisión de
docencia y el jefe de estudios de la su elaboración, aprobación y super-
visión. Es necesario avanzar en el diseño de unos criterio marco para
la elaboración de places docentes por parte de los centros que permi-
tan evaluar la calidad de la formación que los residentes  y la docen-
cia y funciones desarrolladas por tutores, jefes de estudio y comisio-
nes de docencia.  Por ello, en Cataluña se va a definir 
el plan marco de gestión de calidad docente por los centros acredita-
dos en Cataluña, con el fin de: 
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a. Determinar los componentes esenciales del plan y sus requerimientos

b. Definir indicadores para los criterios de acreditación

c. Definir criterios e indicadores básicos a aplicar en todos los centros
docentes 

d. Proponer criterios de excelencia

e. Proponer el sistema de supervisión de los planes de calidad de los
centros docentes y los recursos necesarios

f. Valorar la utilización de los indicadores básico en la toma de decisiones

g. Identificar necesidades de formación en calidad para docente y
formular propuestas

h. Valorar la viabilidad de proponer la inclusión de los criterios docentes
dentro de los criterios de acreditación de centros sanitarios de Cataluña

c. Supervisión y evaluación del proceso formativo
En lo que se refiere a la supervisión y evaluación del proceso formati-
vo y a su desarrollo hay que incidir en los protocolos de supervisión y
progresiva autonomía de los residentes –existen ya iniciativas en este
sentido  como la impulsada por la comisión de docencia del Hospital
Universitario de Bellvitge-  y profundizar en el diseño y puesta en mar-
cha de instrumentos de evaluación. 

Desde el Institut d’Estudis de la Salut se desarrollan iniciativas para pro-
mover la evaluación formativa de los residentes. El objetivo es dar ins-
trumentos y estrategias a los tutores para facilitar su tarea y mejorar así
el aprendizaje de los residentes. De estas iniciativas, las más conocidas
están relacionadas con la creación y posterior gestión de portafolios.

El portafolio es una colección de evidencias de la mejora y del apren-
dizaje de un profesional. Aplicándolo a residentes, se trata de ofrecer-
les la oportunidad de demostrar los resultados de su práctica profesio-
nal y poder plantease así, junto al tutor, las estrategias de mejora que
sean más útiles y pertinentes.

El portafolio más desarrollado en el IES es el que atañe a los residen-
tes de Medicina Familiar y Comunitaria. En la actualidad disponen de
un portafolio con doce tareas distintas que deben desarrollar durante
los cuatro años de la residencia. 

Las tareas a completar en los dos primeros años son:

- Videograbación de la consulta 

- Práctica con maniquíes o simuladores

- Búsqueda bibliográfica acompañada de lectura crítica

- Solución de casos clínicos en ordenador para desarrollar la toma
de decisiones

- Incidente crítico

- Presentación de una sesión para desarrollar habilidades docentes

Las tareas a completar en los dos últimos años son:

- Observación Estructurada de la Práctica Clínica

- Auditoría de los propios registros (self-audit)

- Análisis de su propio trabajo de investigación

- Análisis de un proyecto comunitario

- Entrevista familiar

- Análisis de un proceso de mejora de calidad

Otra iniciativa considerada por el IES ha sido la de promover la forma-
ción de los tutores en metodología de docencia y aprendizaje. Por ello
desde el IES se ofrecen cada año una treintena de cursos y actividades
pensados específicamente para mejorar la relación de aprendizaje
entre el tutor y el residente. 
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ES CONVENIENTE LA EVALUACIÓN. ¿CÓMO?
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Hospital Universitario de Canarias. Universidad de la Laguna. 

INTRODUCCION
Los residentes de Pediatría como los estudiantes de pregrado, tienen
que recibir una formación teórica y práctica o clínica, y ambos tienen
que tener una evaluación formativa  o normativa (1,2).  

Según Nogales Espert (3) la Asociación Española de Pediatría, a través
de la Sección de Educación Pediátrica deberían realizar una función de
conexión y ser integradora de diferentes instituciones u organismos
nacionales o provinciales que participan en la formación  pediátrica.
Incide en la necesidad de una reflexión importante que comienza en la
Universidad, se continúa durante la formación de los MIR y se extien-
de a la formación continua de los profesionales. La dificultad de esa
integración viene determinada porque la enseñanza del pregraduado
depende de la Universidad, la formación especializada depende del
Ministerio DE Sanidad a través del Consejo Nacional de Especialidades
Médicas y de la Comisión Nacional de Pediatría y sus Áreas específicas,
y la formación continuada es regulada por el Consejo de Formación
Médica Continuada del Sistema Nacional de Salud y por los Consejos
Autonómicos. Una armonización de todas estas estructuras daría lugar
a un programa de formación en Pediatría estructurado y homogéneo. 
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El objetivo final de la formación es modelar un pediatra general com-
petente, sin olvidar la visión unitaria de la Pediatría (4). Para ello debe
haber una formación troncal para todos los pediatras y evitar la espe-
cialización precoz (5).

Cruz- Hernández (6,7) y Crespo (5,8)  hablan de formar un pediatra
general competente, humano, conocedor, abierto a la ciencia, profe-
sional y líder. Es decir, un médico que sepa trabajar en equipo multi-
disciplinario, con una formación troncal completa, íntegra, con cono-
cimientos y competencia clínica, pero con aptitudes y actitudes parti-
culares, para recuperar un humanismo a veces perdido, que  le permi-
tirán tratar al mejor paciente del mundo: el niño (7).

Entre las críticas que se realizan desde hace tiempo al actual programa
MIR (8), se relaciona con el sistema evaluador que implica “alto riesgo
de fracaso a través de su ineficacia”. En opinión de Ramos (9) por tres
razones: atomización  de los residentes en las unidades docentes (difi-
cultad para determinar al “destacado” o “excelente” sin relacionarlo
con la mayoría), el  comprensible paternalismo de tutores y jefes de
unidades y la  heterogeneidad de los programas entre diferentes unida-
des.  En su criterio, debe establecerse  examen voluntario y premiado
con un diploma especial similar al  Board certificate y que en el R.D.
117/84 se definía con el título de  especialista diplomado. Diploma que
debería tener un destacado valor en la carrera profesional con la ade-
cuada puntuación a la hora de acceder a un puesto de trabajo. 

SITUACIÓN EN OTROS PAISES
En Canadá (2), los residentes reciben una evaluación normativa duran-
te y antes de finalizar su estancia en cada rotación que realizan. Es
una evaluación sobre los conocimientos, aptitudes y actitudes, ya sea
en pediatría general o en especialidad. Estas evaluaciones permiten
pasar los exámenes de especialidad. Al final de la formación, todos los
residentes de pediatría están obligados a pasar el examen escrito y la
Evaluación de Competencias Objetiva y Estructurada (ECOE) o examen
práctico del Colegio de Médicos de Quebec (10) y de Canadá (11) para
tener el permiso de ejercicio de la profesión. La mayoría de los candi-
datos pasa también los exámenes de la American Board of Pediatrics
(12). Durante la residencia de pediatría tiene que realizar al menos un
trabajo de investigación con un mentor que ha elegido, trabajo que
presentará en un congreso nacional o internacional y que tiene que
terminar en publicación. Los residentes tienen una gran implicación
clínica con mucha responsabilidad en el funcionamiento del hospital,
además de una implicación académica importante.  Existe un Comité
de Programa y su Comité de Evaluación para asegurarse que todos los
residentes en formación, aunque con particularidades diferentes, reci-
ban el mismo currículo definido por la Universidad y aprobado por el
Colegio Real de Médicos del Canadá (13). 

En Estados Unidos el Accreditation Council for Graduate Medical
Education (ACGME) junto con la American Board of Medical Specialities
(ABMS) (14,15), han encomendado a todos los programas de formación
los cambios de su estructura para que estén basados en la adquisición
de competencias.   La primera cuestión que debe abordarse por tanto es
que entendemos por competencias y podría sintetizarse diciendo que es
un complejo conjunto de comportamientos construidos sobre la base
del conocimiento, habilidades y actitudes (15). Para ello el foco del sis-
tema educativo debe cambiar  desde un sistema basado en la adquisi-
ción de conocimientos (proceso centrado en el profesor), hacia un sis-
tema basado en competencias y que está focalizado hacia la aplicación
de los conocimientos, y que está centrado en el alumno. 

La ACGME (14) estableció las seis competencias que deben adquirirse
al completar la formación: cuidados del paciente, conocimientos
médicos, habilidades interpersonales y de comunicación, profesionali-
dad, aprendizaje y  mejora basado en la práctica profesional, y  ejerci-
cio profesional basado en sistemas (Tabla 1). Las dos últimas son crí-
ticas y reflejan el medio en el que el cuidado médico se práctica en el
siglo XXI. Para que se adquieran se debe:

a) Diseñar y evaluar las intervenciones dirigidas a identificar los
problemas

b) Usar la tecnología para la adquisición y la aplicación de la “mejor
evidencia”

c) Resaltar el valor del aprendizaje a lo largo de la vida.

Por otra parte el ejercicio profesional basado en sistemas, requiere
demostrar una concienciación y una capacidad de respuesta a los gran-
des contextos y sistemas de los cuidados de la salud, así como una efec-
tividad para proporcionar los cuidados que sean óptimos. Para ello se
requiere  la capacidad de colaborar con otros profesionales en el con-
texto del sistema de cuidado de la salud en el que se desenvuelve (15).

Todo ello precisa a su vez de establecer unos parámetros objetivos para
evaluar la adquisición de las competencias y fijar los umbrales que deben
ser alcanzados para cada uno de ellos en función de lo que cabe esperar
para  su nivel (graduado, R1-R4, especialista) y/o edad (15). El paso final
debe ser evaluar el resultado final de cambiar a un sistema basado en la
evaluación de competencias, lo que incluye no sólo el modelo de apren-
dizaje, sino la repercusión  que tiene en el cuidado de los pacientes. 

En Estados Unidos está establecido la realización de un examen por la
American Board of Pediatrics (12), que desde 1988 tiene un periodo de
acreditación válido de 7 años, debiendo realizarse periódicamente la
Maintenance of Certification (MOC) - Pediatrics. Existe una certificación
inicial como Pediatra General y otras como Subespecialista. Estas certifi-
caciones facultan para el ejercicio de la Pediatría General y de las
Subespecialidades en cualquiera de los estados de América del Norte (12). 

Los requerimientos de la ABP para la Certificación en Pediatría General
son (12):

a) Graduación desde una Facultad de Medicina que haya sido acredi-
tada, pero si pertenece a una Facultad de Medicina de un país extran-
jero (excepto Canadá), debe poseer un certificado estándar de la
Educational Commission for Foreing Medical Graduates (ECFMG) o
por el Medical Council of Canada.

b) Requerimientos de entrenamiento. Tras su graduación debe acre-
ditar una certificación del Consejo del Residency Review Committee
for Pediatrics para Pediatría General, tras haber completado tres años
de formación en uno de los 202 programas acreditados por la ACGME
o en programas acreditados en Canadá. 

La ABP reconoce y define tres niveles de formación pediátrica general:

PL-1.- El primer año de postgraduado debe tener una formación pediá-
trica general en un programa acreditado

PL-2.- El segundo año de formación en un programa acreditado, debe
incluir un incremento de la responsabilidad para el cuidado de los
pacientes y  la supervisión de los estudiantes médicos.

PL-3.- El tercer año de residencia en un programa acreditado, incre-
menta la responsabilidad para los cuidados de los pacientes y la super-
visión de los médicos de familia y los estudiantes de Medicina.

Los últimos 24 meses el entrenamiento debe incluir 5 meses de res-
ponsabilidad directa supervisada en Pediatría Peneral.

El director del Programa de Formación de los Residentes y su equipo
en cada institución, juegan un importante papel en  el proceso de cer-
tificación de que cada año el residente ha adquirido las competencias
clínicas globales de forma satisfactoria, marginal o insatisfactoria, así
como si la evaluación en profesionalidad es satisfactoria o insatisfac-
toria, y cuando finaliza los tres años debe extender la Verification of
Clinical Competence (12) y de todo ello la ABP lleva un control, que
sirve a su vez para la reacreditación de los hospitales. 

Una vez al año se convoca el examen para obtener la Certificación por
la ABP y esta evaluación hace énfasis en los aspectos prácticos, pero una
buena práctica debe estas basada en el conocimiento científico, siendo
un examen test de múltiples cuestiones con una sola mejor respuesta.
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En la Unión Europea existe también la European Academy of Pediatrics
(EAP) (16), que tiene por objetivo promocionar la salud de los niños y
los jóvenes europeos, y su objetivo es mejorar la formación, la prácti-
ca y la investigación, así como representar los intereses profesionales
de los pediatras de la Unión Europea (UE). La EAP incorporó la sección
de Pediatría de la Unión Europea de Médicos Especialistas (UEMS-SP)
y remplaza a la Confederation of European Specialist in Paediatrics
(CESP) como Sección de Pediatría de la UEMS (UEMS-SP). 

Dado el desarrollo de las especialidades pediátricas en la Unión Europea,
en 1995 se había constituido la CESP (17) que ha desarrollado los crite-
rios para la acreditación como especialistas europeos y los requisitos
básicos que deben reunir las unidades docentes dónde se formaran los
futuros especialistas pediátricos. En 1994 ya se creó por la CESP la
European Board of Pediatrics con el objetivo de asegurar que la forma-
ción de los pediatras en la teoría, la práctica y la investigación, fuera del
mas alto nivel en los países de la UE (18). En nuestro país, ante el blo-
queo que ha sufrido el reconocimiento de las especialidades pediátricas
por el Ministerio de Sanidad y el Consejo Nacional de Especialidades
Médicas, existen Sociedades como la de Inmunología Clínica y
Alergología Pediátrica que han desarrollado un programa formativo de
dos años, en Unidades docentes acreditadas para Alergología Pediátrica
por la CESP, y que incluye al final la realización de un examen. Superado
éste la CESP otorgará el Certificate of European Paedriatic Allergist (19).

CONSIDERACIONES FINALES
En el contexto actual de integración de España en la UE y la libre circu-
lación de médicos en el espacio europeo, los planes de estudios adapta-
dos al Espacio Europeo de Educación Superior (serán obligatorios para el
curso 2010-2011), incluidos los de Medicina,   parece lógico que también
debamos converger en las especialidades y subespecialidades pediátricas.

En Canadá y Estados Unidos la evaluación mediante examen  fue intro-
ducido desde la fundación de la ABP en 1933 (12) y tiene como propó-
sito asegurar al público y a la profesión médica que la obtención de la
certificación pediátrica acredita el que se ha completado satisfactoria-
mente un programa formativo y un proceso de evaluación riguroso que
incluye varios exámenes, por lo que el profesional que lo posee tiene
una alta probabilidad de poseer los conocimientos, habilidades y expe-
riencia requerida para proporcionar cuidados pediátricos  de calidad.

En Europa desde principios de los años 90 se inició también un cami-
no hacia las acreditaciones de los hospitales y la certificación de los
especialistas (16-20).

Por otra parte  existen críticas sobre la ineficacia del sistema MIR (8,9)
y la conveniencia de realizar evaluaciones de los residentes, y el pro-
pio Ministerio de Sanidad en más de una ocasión ha expresado su
intención de realizar un examen al finalizar la residencia.

Existe también un aumento progresivo de quejas de los residentes sobre
la calidad de la formación que reciben en algunos hospitales. Parece lógi-
co por tanto que debe haber un mayor control de los centros acredita-
dos para la formación de residentes de Pediatría. Si hubiese una evalua-
ción de los residentes tras finalizar su periodo de formación,  los residen-
tes que no fueran evaluados favorablemente servirían de indicadores de
aquellos centros que no logran alcanzar los objetivos fijados, lo cual sería
de mas valor que el actual sistema de reevaluar la acreditación práctica-
mente sólo cuando existen denuncias de los residentes de una determi-
nada institución, lo cual no siempre se hace por temor a represión.

Pero ello exigiría fijar cuidadosamente los objetivos del programa de
formación, diseñar los programas de aprendizaje para alcanzarlos y la
evaluación de lo médicos residentes que se forman en los hospitales y
servicios acreditados.

Dado los problemas señalados (9) para la evaluación actual de los resi-
dentes, debería haber una evaluación normativa de los residentes tras
finalizar cada una de las rotaciones por las diversas unidades asisten-
ciales y especialidades, y/o al finalizar cada año. Dichas evaluaciones

deberían realizarse por al menos dos pediatras, valorando los conoci-
mientos, habilidades y actitudes de los residentes (2). Respecto a la
calificación global podría ser apto o no apto o quizá mejor numérica,
lo cual permite calibrar la formación que ha adquirido y el esfuerzo
realizado por cada uno de los médicos residentes.

Una vez finalizada la residencia se debería realizar una evaluación en
cualquiera de nuestras Comunidades y con valor en todo el territorio
nacional, siempre y cuando se adoptase el mismo modelo. La evaluación
podría ser con un examen tipo test de múltiples cuestiones con una sola
mejor respuesta para cada una, pero debe estar enfocado a aspectos
prácticos, tal como lo realiza la ABP (12) o mejor aún la evaluación glo-
blal debería hacerse siguiendo  el modelo de Canadá, dónde deben rea-
lizar un examen escrito y una ECOE por los Colegios Médicos (10,11).

Existen Comunidades, como Cataluña dónde se realizan una ECOE
voluntarios para especialidades y subespecialidades médicas por el
Colegio de Médicos y el Instituto Catalán de la Salud, lo que debería ser
un mérito preferente para la contratación por los Sistemas de Salud.

Por todo lo anterior considero que en nuestro país el cómo evaluar  debe-
ría ser con  una ECOE realizada conjuntamente por los responsables de la
Sanidad de cada Comunidad y  las Sociedades de Pediatría Regionales, y en
el caso de que se optara por una prueba única a nivel nacional la  debería
efectuar la Comisión Nacional de la Especialidad de Pediatría. Aquellos que
superen la ECOE estarían acreditados como Pediatra General para ejercer la
profesión en todo el territorio nacional, y debería ser un mérito necesario
para ser contratado por los Sistemas de Salud al estar acreditada su com-
petencia profesional. Y lo mismo debería hacerse con los Pediatras extra-
comunitarios que quieran ejercer su profesión en nuestro país.

Para acreditarse como Subespecialista pediátrico, debería exigirse estar
acreditado como Pediatra General, haber completado su formación en la
especialidad elegida durante dos años y en una unidad acreditada para
ello, y el superar la ECOE de la suespecialidad pediátrica, siendo los exa-
minadores miembros designados por las Sociedades/Secciones Científicas
de cada subespecialidad o área específica de la Pediatría, que están inte-
gradas en la Asociación Española de Pediatría. Lo ideal sería que los exa-
minadores previamente hayan sido acreditados a nivel europeo por la
EAP, así como las unidades asistenciales dónde se han formado (19), pues
de esta forma la acreditación tendría valor en la Unión Europea.
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TABLA 1.- VERIFICACION DE LAS COMPETENCIAS CLINICAS ADQUIRI-
DAS EN UN PROGRAMA DE FORMACION DE RESIDENTES (12)

Cuidados del paciente:
Recopilación de información esencial y precisa, realizar una historia clínica
completa y la exploración física, solicitar apropiados estudios diagnósticos,
realizar diagnósticos y decisiones terapéuticas basadas en la información,
analizar y sintetizar la información y conocer los propios límites de cono-
cimiento y pericia y cuando debe solicitarse una consulta apropiada.
Desarrollar y llevar a cabo planes del manejo de los cuidados del paciente,
prescribir y efectuar procedimientos, aconsejar efectivamente a los pacien-
tes y familias y de esta forma despejar temores y proporcionar confort.

Conocimiento médico:
Saber, evaluar críticamente, usar la información medical habitual y la
evidencia científica para el cuidado del paciente.

Habilidades interpersonales y de comunicación:
Demostrar habilidades interpersonales y de comunicación que proporcio-
na un intercambio de información efectiva con los pacientes y colabora-
ción en equipo con pacientes, sus familias y profesionales asociados.

Profesionalismo:
Demostrar un compromiso para llevar a cabo las responsabilidades profe-
sionales, adherencia a los principios éticos y ser sensible a la diversidad.

Aprendizaje y mejora basado en la práctica de la profesión:
Investigando y evaluando como se ejerce el cuidado de los pacientes,
valorando y asimilando la evidencia científica y utilizando esa eviden-
cia para mejorar el manejo de los cuidados de los pacientes, demostrar
una disposición a aprender de los errores.

Ejercicio profesional basado en sistemas:
Practicando cuidados de la salud de calidad, que sean costo-efectivos y
abogando por los pacientes dentro del sistema de los cuidados de la salud.

VALORACIÓN DE LA ROTACIÓN POR PEDIATRÍA DE 
ATENCIÓN PRIMARIA

Nº Ponencia: 579
Autores: Begoña Domínguez Aurrecoechea, Carmen García Rebollar;
Carmen Villaizán Pérez y Grupo de docencia de la AEPap
LA EDUCACIÓN: EL PROCESO ENSEÑANZA-APRENDIZAJE 

Introducción
La EDUCACIÓN es un proceso cuyo fin esencial es facilitar modifica-
ciones de conducta, debe tener como resultado la modificación defini-
da de  antemano de la conducta del estudiante en el transcurso de un
periodo dado. Puede representarse de manera gráfica como una espi-
ral en la que partiendo de la definición de tareas y objetivos, deberá
planificarse un sistema de evaluación y  tras la preparación y realiza-
ción del programa educativo,  se realizará la evaluación; finalmente, el
análisis de la misma, permitirá reiniciar el proceso desde un lugar
diferente de la espiral  Fig. 1. La importancia de la planificación del sis-
tema evaluativo es  tal, que por sí misma es capaz de modificar todo
el programa educativo.

Figura 1: Espiral de la Educación

El proceso de enseñanza- aprendizaje,  y evaluación no solo para la
obtención del título sino también para la formación-evaluación  con-
tinuada,  ha estado  regulado a través de la historia; baste recordar
que durante la edad media, en el territorio que actualmente  es
España, estaban regulados la obtención del título de médico, la licen-
cia para ejercer como médico (documento-aval de la práctica médica),
los contratos médicos privados y municipales en los que constaba el
tiempo de duración, los servicios ofertados (conocidos hoy como
Cartera de Servicios), los salarios, los incentivos no solo económicos
sino sociales y políticos, las diferentes categorías de médicos y la eva-
luación continuada.  Los Reyes Católicos establecieron para los médi-
cos “Exámenes públicos anuales teóricos y prácticos como forma de
garantizar una buena asistencia, estableciendo que quien no los supe-
rare, mas le valiere  que cosa zapatos, que no cure”

La forma de la enseñanza ha sido una repetición de ella misma desde
hace siglos. La universidad, encerrada en sus privilegios, ha permane-
cido sorda a los gritos del exterior obviando que el sistema de forma-
ción del personal médico debe ser reexaminado en función de las
necesidades de cada país 

Un programa de formación no debería ser el resultado de una acumu-
lación no selectiva de los conocimientos acumulados  en el transcur-
so de los siglos sino debería ser modelado en función del fin pedagó-
gico a alcanzar. 
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Es de una importancia crucial la definición de las tareas profesionales
del personal de salud que hay que formar, las cuales, son la base
misma de los objetivos educativos. Para completar el proceso docente,
se planificará un sistema de evaluación a fin de permitir tomar las
mejores decisiones pedagógicas; se preparará  y realizará  un progra-
ma para facilitar el logro de los objetivos y  finalmente se realizará el
proceso de evaluación con el fin de medir, sobre todo, si los objetivos
se han alcanzado, dicho proceso medirá las competencias finales del
residente así como la eficacia del programa y los docentes.

Los conocimientos, habilidades y actitudes
Con el fin  de hacer más sencilla la comprensión del proceso de ense-
ñanza.- aprendizaje, se definen tres campos; aunque la división es algo
artificial ya que no es posible separarlos enteramente, tiene un fin
pedagógico y facilita la toma de decisiones  y la evaluación Los cam-
pos definidos son: el campo de los conocimientos, el de las habilida-
des o destrezas y el de las actitudes.

Campo de las actitudes o capacidad de comunicación concierne fun-
damentalmente a las relaciones interpersonales  pueden distinguirse
tres niveles: 

- Primer nivel: La Receptividad de la atención (la disposición de recibir)

- Segundo nivel: La Respuesta implica estar lo suficientemente inte-
resado por el fenómeno para tomar la decisión de ocuparse de él

- Tercer nivel: la Interiorización,  permite a la persona adoptar una
actitud frente a su interlocutor “como si” sintiera el fenómeno como él

Campo de las habilidades o destrezas: Se trata de conjuntos de movi-
mientos  que conducen a la realización precisa y segura de un acto Se
distinguen tres niveles:

- Primer nivel es  de la “imitación”

- El segundo nivel corresponde al “control” el estudiante es capaz de
realizar un acto siguiendo instrucciones y no solamente sobre una
base de observación 

- El tercer nivel es el “automatismo” La destreza en la ejecución
alcanza el grado supremo de eficacia y los movimientos se realizan
con el mínimo consumo energético

Campo de la actividad intelectual: Los conocimientos

- El primer nivel corresponde al “recuerdo”

- El segundo corresponde a la “interpretación de los datos”

- El tercer nivel corresponde a la “solución de problemas” incluso los
nuevos

EL PROCESO DOCENTE  EN LA FORMACIÓN DE ESPECIALISTAS EN
PEDIATRÍA LA ROTACIÓN POR ATENCIÓN PRIMARIA (AP)
La Ley de Ordenación de Profesiones Sanitariasi (LOPS) de 2003 regula
la formación de especialistas especificando que “la formación especiali-
zada en Ciencias de la Salud es una formación reglada y de carácter ofi-
cial y tiene como objeto dotar a los profesionales de los conocimientos,
técnicas, habilidades y actitudes propios de la correspondiente especia-
lidad de forma simultánea a la progresiva asunción por el interesado de
la responsabilidad inherente al ejercicio autónomo de la misma. Tendrá
lugar por el sistema de residencia en centros acreditados”. 

El desarrollo de las actividades asociadas al ejercicio de la Medicina
exige el desempeño de competencias complejas que no pueden alcan-
zarse en un grado aceptable si no es a través de la práctica profesio-
nal. El modelo MIR de aprendizaje tiene lugar en un  contexto laboral
real sujeto a un cierto control; así, las demandas que llegan al residen-
te pueden haber sido “filtradas”, el proceso está supervisado y las deci-
siones no son de su completa responsabilidad2.

Breve repaso histórico
En 1923 se crea la Escuela Nacional de Puericultura convirtiéndose en
la primera especialidad médica reglada en España centrada en la
higiene y cuidados preventivos del niño

En 1955 la Ley de Especialidades Médicas unifica en una sola la espe-
cialidad de Pediatría y Puericultura En 1958 se permite el acceso libre
a la atención médica por un Pediatra Puericultor de Familia en los
ambulatorios hasta la edad de 7 años

En el año 1978 se regularizó por primera vez el sistema de formación
MIR. El Programa de Formación de la especialidad, es un documento
oficial, con fuerza legal, normativa, de conocimiento y uso obligatorio
tanto para los tutores como para los residentes

El primer programa aprobado por la Comisión Nacional de la Especialidad
de Pediatría en 19793 contempla la necesidad de que el pediatra se forme
en pediatría comunitaria destinando el 50% del contenido del programa
al logro de  entrenamientos en pediatría extrahospitalaria. A pesar de la
ausencia de normativas al respecto, los residentes de pediatría han reci-
bido formación en pediatría de AP  de manera no reglada desde 1.984.
Comenzaron los pediatras de AP de Euzkadi, posteriormente Aragón en
1989 y después Andalucía  en 1990   hasta configurar un panorama  en
el año 2005iv en el que  en 14 CCAA se lleva a cabo rotación MIR-P por
AP; en el 82% del total de provincias del conjunto de España se forman
MIR-P y el  65% rotan por AP. En el 45% de los hospitales, sus residen-
tes pasan por un centro de salud y  92 equipos de AP acogen MIR-P  El
tiempo de rotación es de entre 1 y 6 meses y se realiza entre R1 y R4. La
relación con el hospital de referencia en la mayoría de los casos es solo
puntual y es testimonial el número de tutores que reciben acreditación.v
Tiene gran interés la experiencia de 5 años de residencia obligatoria en el
Área 11 de Madrid con el Hospital 12 de Octubrevi siguiendo un “Plan de
formación en AP para residentes de Pediatría” la rotación por pediatría de
AP fue la segunda mejor valorada en un estudio interno de la Unidad de
Docencia Pediátrica del Hospital de referencia.

Con el objetivo de conocer la opinión de los pediatras tutores y resi-
dentes implicados en la rotación por AP el grupo de docencia de la
AEPap elaboró una encuesta en el año 2008  vii  de la que conocemos
los siguientes datos: el 96,3% de los encuestados creen necesaria  la
rotación, el 39,3% creen adecuado el periodo  de 3 meses de rotación;
no hay una definición clara acerca del período en el que rotar. El
64,3% considera adecuada la rotación de 6 meses en el periodo de R4
si el ejercicio profesional de la pediatría se va a realizar en AP

Situación actual
En la Orden SCO/3148/20068 de 20 de septiembre se aprueba y publi-
ca el vigente programa formativo de la especialidad de Pediatría y sus
Áreas Específica donde se establece por primera vez la rotación obli-
gatoria por Atención Primaria durante 3 meses En el mismo año se
dicta La resolución conjunta de los Ministerios de Sanidad y Consumo
y de Educación y Ciencia de 10 de mayo de 2006 9 , que establece los
requisitos generales para la acreditación de  centros de salud vincula-
dos a unidades docentes acreditadas para la formación de especialis-
tas en Pediatría y sus Áreas Específicas  y especifica que en  el plazo
de  6 meses (a partir de mayo de 2006) las Comunidades Autónomas
(CCAA) deberán remitir al Ministerio de Sanidad y Consumo los expe-
dientes de acreditación. 10

La Comisión Nacional de la Especialidad de Pediatría y sus Áreas
Específicas comienza el proceso de acreditación en el año 2007 y aun-
que la ubicación de los centros en unidades previamente acreditadas
para la docencia de medicina familiar y comunitaria, era condición
necesaria, se han acreditado centros que no reúnen esta característica.
Hasta el momento, según la información que poseemos, se han acredi-
tado 232 Centros de AP de 14 CCAA, se puede acceder a la base de datos
en http://www.aepap.org/docencia/centros_acreditados.htm. Los pasos
necesarios para la acreditación de los centros están accesibles en: 
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http: //www.aepap.org/docencia/pasos_acreditacion.htm

Durante el año 2009 se han acreditado tutores de pediatría para la
rotación en AP en Andalucía, Toledo y Asturias

El perfil del pediatra de AP
El Real Decreto 137/1984 de 11 de enero de Estructuras Básicas de
Salud11  y la Ley General de Sanidad 14/1.98612 de 25 de abril defi-
nen y sientan las bases de la actual red de atención primaria. Esta nor-
mativa regula el sistema de salud pública en España y establece el
modelo sanitario en el que el pediatra es la puerta de entrada al siste-
ma de salud de la población infantil hasta los 14 años y responsable de
la atención integral al niño desde su nacimiento hasta la adolescencia. 

El pediatra de Atención Primaria es por su formación, por su posición
respecto del niño, el adolescente y su familia y por la indudable pro-
yección social de su trabajo el elemento clave y de mayor responsabi-
lidad dentro del sistema de atención a la infancia. Comparte con el
pediatra hospitalario la población atendida y con el médico de familia
la característica de ser la puerta de entrada al sistema sanitario. 

En el seno del Equipo de AP e implicado en el trabajo conjunto, la
pediatría de AP presenta peculiaridades generadas por las caracterís-
ticas específicas de la población atendida, de manera que tendrá como
una de sus principales funciones la promoción de la salud y la preven-
ción de la enfermedad; deberá atender también de forma predominan-
te la patología aguda, que precisa exploración exhaustiva aún en
situaciones aparentemente banales y en la que la anamnesis es reco-
gida a segundas personas y presenta además, una importante estacio-
nalidad. Coordinará también, el manejo de situaciones que requieran
la participación de diferentes profesionales y servicios.

Objetivos específicos de la rotación en pediatría de AP 
1. Conocer el funcionamiento y estructura del Equipo de Atención
Primaria (EAP). 

2. Aprender temas específicos de Pediatría de Atención Primaria: 

a. Patologías y aspectos de las mismas que por su peculiaridad no
pueden ser ofrecidos por los servicios hospitalarios. 

b. Programas de promoción de la salud y prevención de la enfermedad. 

c. Programas de seguimiento de patologías específicas.

d. Peculiaridades de la toma de decisiones en atención primaria:
gran accesibilidad, enfermedad indiferenciada en las primeras eta-
pas, incertidumbre diagnóstica y longitudinalidad en la atención. 

3. Participar en actividades de formación e investigación. 

4. Manejar herramientas de mejora de calidad. 

Objetivos complementarios 
1. Mejorar la relación Pediatría de Atención Primaria y Hospitalaria. 

2. Favorecer el trabajo en equipo, reconociendo la función del pedia-
tra como coordinador de equipos multidisciplinares de salud.

El programa de la Rotación 
En el último programa de la Especialidad de Pediatría y sus Áreas
Específicas se incluye un anexo guía para la rotación por pediatría de
AP. Desde la AEPap se ha  visto la necesidad de  completar esta guía y
partiendo de las funciones y  tareas profesionales, se ha elaborado el
Programa de Formación correspondiente al Área de Capacitación
Específica de AP.  En su versión básica se especifican  las competen-

cias a adquirir por el residente de pediatría durante su rotación por AP.
Se incluyen: las actividades, metodología docente y objetivos para las
diferentes Áreas Competenciales y siguiendo la normativa de la LOPS
se establecen a su vez los diferentes niveles de responsabilidad I, II y
III para cada actividad docente descrita. (Se incluye como material
adicional a la ponencia)

EVALUACIÓN: 
La evaluación es un elemento fundamental en el proceso formativo. Su
objeto fundamental es conocer los resultados reales del aprendizaje
para introducir medidas de mejora y además garantizar la posesión de
los conocimientos y habilidades necesarios para ejercer correctamen-
te la práctica profesional. La competencia profesional se ha definido
como el uso habitual y juicioso de la comunicación, habilidades técni-
cas, razonamiento clínico, emociones, valores y reflexión en la prácti-
ca diaria en beneficio de los individuos y la comunidad.xiii

No es tanto un logro como un hábito de aprendizaje a lo largo de la
vida profesional. Idealmente el proceso evaluativo debería medir expe-
riencias de aprendizaje que incluyan todos los componentes (conoci-
mientos, habilidades y actitudes), algunos  modelos existentes (ECOE)
están encaminados en esa dirección: Examen Clínico Objetivo y
Estructurado.  Es una forma indirecta de evaluar las competencias clí-
nicas  mediante su demostración; para ello, se han utilizado pacientes
simulados, videograbaciones,  maniquíes,  etc. Son experiencias que
exigen un importante coste de recursos humanos, materiales y de
tiempo por lo que hasta el momento no han podido generalizarse.

Según el Real Decreto 183/2008, el seguimiento de la adquisición de
competencias durante el período  formativo se llevará a cabo median-
te tres tipos de evaluación: formativa, anual y final 2

Tanto el proceso de rotación por pediatría de AP como su evaluación,
requieren  un enfoque específico. Desde el grupo de docencia de la
AEPap, con el fin de facilitarlo ha elaborado La Guía Abreviada para
la rotación del residente de pediatría por atención primaria14.
Diseñada  para la planificación de la rotación,  puede ser utilizada
tanto por el residente de pediatría para realizar una autovaloración de
sus conocimientos al inicio y al final de su rotación, como por el tutor
para programar la actividad docente. Incluye los objetivos a alcanzar
en las diferentes áreas competenciales y  en las  técnicas diagnósticas
y terapéuticas. (Ver Anexo 1)
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ANEXO I. GUÍA ABREVIADA PARA LA ROTACIÓN DEL RESIDENTE DE
PEDIATRÍA POR ATENCIÓN PRIMARIA 2009. Grupo Docencia MIR de la
AEPap

La finalidad del presente documento es servir de herramienta para pla-
nificar la rotación del Residente de Pediatría (MIR-P) por Atención
Primaria (AP). No está destinado a la evaluación para lo que existen
otros documentos específicos; puede ser utilizado tanto por el MIR-P
para realizar una autovaloración de sus conocimientos al inicio y al
final de su rotación, como por el tutor, para programar la actividad
docente. Con fines de autovaloración puede ser de utilidad la siguien-
te escala: 0 (no adquisición de objetivos), 1 (adquisición incompleta),
2 (adecuada), 3 (excelente).  

ACTIVIDADES FORMATIVAS 
Asistenciales: 

• Consulta a demanda 

• Consulta programada para el desarrollo del Programa de Salud
Infantil  

• Consultas concertadas para el seguimiento de patologías crónicas 

No asistenciales: 

• Sesiones docentes del Equipo de Atención Primaria 

• Cursos, talleres, seminarios 

• Sesiones clínicas de Pediatría del distrito o área 

• Presentación de casos clínicos 

• Participación activa en el desarrollo de programas de educación en
el ámbito escolar 

METODOLOGÍA DOCENTE 
Aprendizaje de campo: 

• Observación directa (el residente ve lo que hace el tutor) 

• Intervenciones tutorizadas (el tutor ve lo que hace el residente) 

• Actividad no supervisada directamente (el residente actúa solo y
posteriormente lo comentan) 

Autoaprendizaje (el residente es responsable de su formación y el
tutor actúa como facilitador del aprendizaje) 

OBJETIVOS PARA LAS DIFERENTES ÁREAS COMPETENCIALES 
I. ÁREA DE COMPETENCIAS ESENCIALES 

1. Comunicación asistencial y razonamiento clínico. Entrevista clíni-
ca. Relación médico paciente 

3. Gestión de la atención 

4. Calidad 

5. Bioética 

II. ÁREA DE COMPETENCIAS EN RELACIÓN CON LA ATENCIÓN A LA
POBLACIÓN INFANTIL 

1. Promoción de la salud y prevención de la enfermedad 

2. Inmunizaciones 

3. Detección precoz de problemas en la infancia 

4. Atención a la patología prevalente aguda y crónica, y al niño con
factores de riesgo 

III. ÁREA DE COMPETENCIAS EN RELACIÓN CON LA ATENCIÓN A LA
FAMILIA Y LA COMUNIDAD 

IV. ÁREA DE COMPETENCIAS EN RELACIÓN CON LA DOCENCIA E
INVESTIGACIÓN 

V. HABILIDADES EN TÉCNICAS DIAGNÓSTICAS Y TERAPÉUTICAS 

204

I. ÁREA DE COMPETENCIAS ESENCIALES 

Autovaloración de objetivos: 0 (no adquisición), 1 (incompleta), 2 (ade-
cuada), 3 (excelente) 

1. Comunicación asistencial y razonamiento clínico. Entrevista
clínica. Relación médico paciente. Toma de decisiones Inicio Final

1.1. Obtener la información necesaria para conocer el/los moti-
vo/s de consulta 

1.2. Aprender a escuchar, a formular preguntas, a conducir una
entrevista médica con empatía, estableciendo una buena comu-
nicación verbal y no verbal con el paciente y su familia

1.3. Efectuar una exploración física enfocada al cuadro clínico y
escoger la mejor estrategia diagnóstica 

1.4. Utilizar, si fuesen necesarios, los exámenes complementarios
pertinentes teniendo en cuenta su coste, disponibilidad y rendi-
miento clínico 

1.5. Decidir de acuerdo con el niño y/o la familia un plan de
actuación más adecuado al problema presentado, haciendo un
uso racional de los recursos terapéuticos

1.6. Transmitir la información de forma clara y oportuna según
las capacidades y las necesidades del paciente y su familia 

1.7. Educar a niños, adolescentes y familiares en aspectos pre-
ventivos, y establecer alianzas para el manejo compartido en
patologías crónicas 

1.8. Reconocer el momento y pertinencia de la interconsulta con
el segundo/ tercer nivel, definir la pauta de los controles evolu-
tivos y monitorizar el cumplimiento de los tratamientos buscan-
do la adherencia 

1.9. Coordinar el tratamiento y seguimiento del paciente que
precisa control hospitalario o abordaje multidisciplinar

1.10. Establecer, mantener y concluir una relación asistencial y
terapéutica satisfactoria tanto para el paciente como para el
profesional
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I. ÁREA DE COMPETENCIAS ESENCIALES 

Autovaloración de objetivos: 0 (no adquisición), 1 (incompleta), 2 (ade-
cuada), 3 (excelente) 

2. Gestión de la atención 

2.1. Reconocer la estructura (organigrama), las funciones y la
legislación que regula el funcionamiento de los equipos de AP

2.2. Manejar los sistemas de información y registro en AP: histo-
ria clínica informatizada y sistemas de codificación diagnóstica 

2.3. Conocer los servicios incluidos en Cartera, los protocolos y
los programas implantados en la comunidad autónoma (C.A.)
dirigidos a la población infantil
2.4. Trabajar eficientemente dentro del equipo de AP y adquirir
habilidades de negociación como instrumento para la resolución
de conflictos 

2.5. Valorar la importante labor de la enfermería pediátrica en la
atención a la población infantil, y la necesidad de establecer
planes de trabajo conjunto

2.6. Colaborar con otros niveles asistenciales incluidos los socio-
sanitarios

3. Calidad

3.1. Adquirir una formación básica en gestión de la calidad

3.2. Reconocer la utilidad de las situaciones mejorables, de los
errores, como oportunidades que pueden redundar en la mejora
de la atención 

4. Bioética 

4.1. Revisar los derechos y los deberes de los pacientes, y de los
profesionales sanitarios (confidencialidad, información, consen-
timiento, asistencia), y ser capaz de manejar los problemas
ético-legales que más frecuentemente se presentan en Pediatría 

II. ÁREA DE COMPETENCIAS EN RELACIÓN CON LA ATENCIÓN A LA
POBLACIÓN INFANTIL (Continuación)

Autovaloración de objetivos: 0 (no adquisición), 1 (incompleta), 2 (ade-
cuada), 3 (excelente) 

2. Inmunizaciones

2.1. Conocer el calendario oficial de la C.A. a la que pertenece y
las características generales de las vacunas incluidas en él: tipo,
modo de administración, intervalos vacunales, contraindicacio-
nes y efectos secundarios

2.2. Asumir como prioritario la cumplimentación del calendario
vacunal, con el objetivo de alcanzar la máxima cobertura 

2.3. Informar, y hacer recomendaciones si procede, sobre vacu-
naciones no sistemáticas, o indicadas en situaciones especiales 

2.4. Identificar recursos on-line donde obtener información para
los profesionales o las familias

3. Detección precoz de problemas en la infancia. Estas activi-
dades suelen estar integradas en los Programas de Salud
Infantil 

3.1. Supervisión del crecimiento físico y desarrollo puberal 

a)  Determinar peso, talla e índice de masa corporal (IMC) a fin
de identificar situaciones de desnutrición, sobrepeso u obesidad 

b) Medir el perímetro craneal a todos los menores de 2 años

c) Calcular la velocidad de crecimiento e identificar las varian-
tes normales de talla baja

d) Evaluar el desarrollo puberal: estadios de Tanner 

3.2. Supervisión del desarrollo psicomotor y afectivo

a) Valorar el desarrollo psicomotor y afectivo en todas sus
áreas(motor grueso y fino, lenguaje y sociabilidad) y reconocer
las señales de alarma

b) Realizar cribado de trastornos del espectro autista 

c) Identificar de forma temprana los niños con parálisis cerebral
infantil

3.3. Cribado de patologías: aplicar las incluidas en la Cartera de
Servicios de la C.A. 

a) Cribado neonatal de endocrinopatías y metabolopatías con-
génitas

b) Cribado de hipoacusia y trastornos del lenguaje 

c) Displasia evolutiva de la cadera 

d) Criptorquidia

e) Anomalías oculares, ambliopía, estrabismo y trastornos de la
refracción

f)  Identificar población de riesgo con indicaciones específicas de
cribado: enfermedad celíaca, ferropenia, hipercolesterolemia,
hipertensión arterial, tuberculosis, parálisis cerebral infantil 

g) Investigar los indicadores de riesgo de maltrato, abuso o
negligencia 

II. ÁREA DE COMPETENCIAS EN RELACIÓN CON LA ATENCIÓN A LA
POBLACIÓN INFANTIL 

Autovaloración de objetivos: 0 (no adquisición), 1 (incompleta), 2 (ade-
cuada), 3 (excelente) 

Aplicar las actividades preventivas y de promoción de la salud
recomendadas en la infancia Inicio Final

1.1. Promoción de la lactancia materna

1.2. Supervisión de la alimentación y ofrecer consejo nutricional 

1.3. Consejo sobre hábitos saludables que favorezcan la salud
física y psicoafectiva, y sobre eventos del desarrollo (control de
esfínteres, rabietas, celos, establecimiento de límites) 

1.4. Promoción de la salud bucodental 

1.5. Actividades preventivas para un desarrollo afectivo óptimo 

1.6. Promoción del buen trato y prevención del maltrato 

1.7. Consejo sobre fotoprotección

1.8. Consejo sobre actividad física y deporte 

1.9. Consejos preventivos sobre el sueño 

1.10. Prevención del síndrome de muerte súbita del lactante 

1.11. Prevención de accidentes 

1.12. Prevención y detección del consumo de tabaco (pasivo y
activo), alcohol y otras drogas 

2.2. Manejar los sistemas de información y registro en AP: histo-
ria clínica informatizada y sistemas de codificación diagnóstica 

1.13. Prevención del déficit de yodo, e indicaciones de suple-
mentación con vitamina D

1.14. Educación sexual, y en adolescentes prevención del emba-
razo no deseado y de infecciones de transmisión sexual 
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II. ÁREA DE COMPETENCIAS EN RELACIÓN CON LA ATENCIÓN A LA
POBLACIÓN INFANTIL (Continuación)

Autovaloración de objetivos: 0 (no adquisición), 1 (incompleta), 2 (ade-
cuada), 3 (excelente) 

4. Atención a la patología prevalente: aguda, crónica, y al
niño con factores de riesgo Inicio Final

4.1. Identificar y tratar patologías agudas y otros motivos de
consulta, prevalentes en AP 

a)  Respiratoria: infección respiratoria aguda superior, faringitis,
otitis, sinusitis, amigdalitis, laringitis, traqueítis, bronquitis,
bronquiolitis, neumonías, disnea, tos, epístaxis 

b)  Infecciosa: síndrome febril, enfermedades exantemáticas
víricas y bacterianas, adenopatías, síndrome mononucleósico,
tuberculosis, parasitosis 

c)  Digestiva: ictericia, cólico del lactante, vómitos, diarrea, alte-
ración del hábito intestinal, dolor abdominal, estomatitis, reflu-
jo gastroesofágico, gastroenteritis aguda, hepatitis 

d)  Dermatológica: dermatitis del pañal, urticaria, verrugas,
nevus, impétigo, acné, picaduras, prúrigo, dermatomicosis, pedi-
culosis 

e) Músculo esquelética: cojera, trastornos de la marcha, osteo-
condrosis, artritis, artralgias, dolores musculares, talalgias, alte-
raciones rotacionales y angulares de los miembros inferiores,
pies planos, escoliosis, cifosis, hiperlordosis 

f) Genitourinaria y renal: infección urinaria, fimosis, balanitis,
vulvovaginitis, dismenorrea 

g) Oftalmológica: estenosis del conducto lagrimal, ambliopía,
disminución agudeza visual, estrabismo, conjuntivitis, alteracio-
nes palpebrales 

h) Accidentes y traumatismos: intoxicaciones, quemaduras, heri-
das, traumatismos músculo esqueléticos y traumatismos craneales 

i) Cardiovascular: soplos, síncopes, dolor torácico, trastornos del
ritmo 

j) Odontológica: caries, gingivoestomatitis, flemones, traumatis-
mos, maloclusiones 

k) Hematológica: anemia ferropénica, púrpuras 

l) Procesos susceptibles de cirugía (calendario quirúrgico) 

4.2. Control de patologías crónicas en las que la recomendación
de expertos aconseja el manejo y seguimiento desde la Atención
Primaria 

a) Asma: diagnóstico, seguimiento, tratamiento de fondo y de
las agudizaciones 

b) Obesidad: diagnóstico, factores de riesgo asociados, abordaje
terapéutico 

c) Dermatitis atópica: diagnóstico diferencial, seguimiento y
manejo terapéutico 

d) Enuresis: diagnóstico y opciones de tratamiento 

e) TDAH: escalas diagnósticas, seguimiento y tratamiento 

4.3. Otras patologías crónicas seguidas en AP 

a) Cefaleas, convulsiones febriles 

b) Talla baja, retraso del crecimiento, pubertad precoz y retrasada 

c) Dolor abdominal, diarrea y estreñimiento crónicos, intoleran-
cia y alergia alimentaria, enfermedad celíaca 

II. ÁREA DE COMPETENCIAS EN RELACIÓN CON LA ATENCIÓN A LA
POBLACIÓN INFANTIL (Continuación)

Autovaloración de objetivos: 0 (no adquisición), 1 (incompleta), 2 (ade-
cuada), 3 (excelente) 

4.4. Identificar y tratar patologías en relación con la salud mental Inicio Final

a) Miedos, fobias, trastornos del sueño 

b) Alteraciones de la conducta y del aprendizaje 

c) Trastornos del comportamiento alimentario 

d) Trastornos psicosomáticos 

e) Conflictos psicológicos de los niños y adolescentes con pro-
blemas de salud 

4.5. Atención a niños con factores de riesgo social, cultural,
minusvalías y maltrato infantil 

a) Identificar niños en riesgo social: inmigrantes, pertenencia a
diferentes etnias 

b) Reconocer condiciones de pobreza y marginalidad 

c) Manejo diagnóstico y terapéutico ante la sospecha o presen-
cia del maltrato infantil 

d) Seguimiento del niño prematuro, con síndrome de Down y
otras minusvalías 

III. ÁREA DE COMPETENCIAS EN RELACIÓN CON LA FAMILIA
Y LA COMUNIDAD Inicio Final

1. Reconocer a la familia como recurso de salud 

2. Describir la influencia que las relaciones interpersonales en el
seno de la familia pueden tener sobre los problemas de salud o
en la forma de presentación, curso o manejo de los mismos, y
cómo a su vez la enfermedad puede influir en las relaciones
familiares 

3. Identificar la influencia que sobre la salud pueden tener los
diferentes ciclos vitales 

4. Prestar una atención individual en la consulta, considerando el
contexto social y comunitario de los pacientes, reconociendo la
influencia que el entorno tiene en el proceso salud-enfermedad 

5. Conocer los sistemas de vigilancia epidemiológica y de pro-
tección de salud: control y seguimiento de las enfermedades de
declaración obligatoria; redes de médicos centinela; sistema de
fármaco-vigilancia (comunicación de efectos adversos y alertas) 

6. Participar en actividades de educación para la salud en el
ámbito escolar en las que esté implicado el centro de salud 

IV. ÁREA DE COMPETENCIAS EN RELACIÓN CON LA DOCEN-
CIA Y LA INVESTIGACIÓN Inicio Final

1. Utilizar las herramientas de detección de déficits formativos,
para identificarlos sistemáticamente a través del análisis diario
de la consulta, y elaborar un plan formativo orientado a la mejo-
ra de las competencias

2. Adiestrarse en las habilidades básicas relativas a la adquisi-
ción y transmisión de conocimientos 

3. Manejar los recursos bibliográficos más relevantes para com-
pletar la formación y dar respuesta a los problemas clínicos que
se puedan plantear en la práctica clínica 

4. Intervenir en las sesiones docentes y en los proyectos de
investigación del equipo de AP 

5. Recordar los principios éticos a tener en cuenta en investiga-
ción biomédica 
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VI. HABILIDADES EN TÉCNICAS DIAGNÓSTICAS Y TERAPÉUTICAS 

Autovaloración de objetivos: 0 (no adquisición), 1 (incompleta), 2 (ade-
cuada), 3 (excelente) 

1. Técnicas diagnósticas Inicio Final

1.1. Efectuar una exploración física minuciosa

1.2. Manejo de herramientas antropométricas, de cribado de retra-
sos del desarrollo psicomotor y de problemas de salud mental 

1.3. Exploración de los órganos de los sentidos: otoscopia, eva-
luación de la audición; reflejo rojo, test de Hirschberg, Cover test
y valoración de la agudeza visual mediante optotipos

1.4. Abordaje de patología músculo esquelética: manejo del
podoscopio, plomada, nivel y el lápiz dermográfico 

1.5. Habilidades para el estudio alergológico: in vivo (Prick test)
e in vitro 

1.6. Estudio de la función pulmonar: medidor de flujo espirato-
rio máximo(FEM), espirometría 

1.7. Pulsioximetría

1.8. Interpretación de la radiografía de tórax 

1.9. Recogida de muestras e interpretación de tiras
reactivas(sangre y orina) y de pruebas de detección rápida

2. Técnicas terapeúticas 

2.1. Demostar cómo se han de emplear los diferentes sistemas
de inhalación para el tratamiento del asma, y educar a las fami-
lias en su manejo 

2.2. Aplicar nebulizaciones 

2.3. Realizar inmovilizaciones en patologías traumatológicas:
vendajes funcionales, férulas 

2.4. Confeccionar dietas para niños sanos, en los diferentes tra-
mos etarios, así como para la prevención y el tratamiento del
sobrepeso y la obesidad 
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INDICACIONES DE ESTUDIO DE DIAGNÓSTICO POR IMAGEN
EN PEDIATRÍA

Autor: Victor Pérez Candela
Hospital Universitario Materno Infantil de Canarias, 

Un estudio radiológico está indicado, cuando aporta información diag-
nóstica y/o modifica la conducta terapéutica.

Muchas pruebas radiológicas no cumplen estos cometidos y exponen
de forma innecesaria a los niños a la radiación.

Las principales causas de un mal uso de los estudios radiológicos son:

1. Repetir pruebas que ya se han realizado , en otro hospital, en
urgencias, en consultas externas, por lo que hay que intentar conse-
guir los estudios anteriores si los hubiera

2. Pedir pruebas que no alteran el manejo del paciente, bien porque
los hallazgos son irrelevantes o improbables.

3. Pedir pruebas con demasiada frecuencia, antes de que evolucione
la enfermedad o se resuelva

4. Pedir pruebas inadecuadas, por lo que es conveniente consultar con
el Radiólogo, pues las técnicas de diagnóstico por imagen evolucio-
nan muy rápidamente.

5. No dar la información clínica necesaria al pedir las pruebas, que
pueden dar lugar a que se utilice una técnica inadecuada

6. Exceso de pruebas complementarias, a veces por presión de los
familiares del niño o por practicar una medicina defensiva.

7. El estudio que menos irradia es el que no se hace.

INDICACIONES DE ESTUDIOS CONVENCIONALES 
Y ECOGRAFÍA

Nº Programa: 635
Autor: Héctor Cortina Orts
Hospital Infantil La Fe, Valencia

ACTUALIZACIÓN DEL CONCEPTO ALARA 
Desde  su  constitución  en  1928  la  Comisión  Internacional  de
Protección  Radiológica  viene  estableciendo,  periódicamente,  los
límites  de  dosis  para  pacientes  y  personal  profesionalmente
expuesto.  Las  sucesivas  propuestas  recomiendan  una  progresiva
disminución  de  la  dosis  máxima  permisible.  Esta  continuada
reducción  de  los  límites  no  se  debe  tanto  a  una  evidencia  posi-
tiva  del  daño  que  producen  las  radiaciones  sino  más  bien  a  una
aplicación  progresiva  del  principio  de  cautela  sobre  la  base  del
conocimiento  de  la  incertidumbre  y,  a  la  vez,  del evidente  aumen-
to  de  individuos  expuestos. Profundizando  en  esta  línea,  en  1965
se  evita  ya  cifras  concretas  y  se  crea  el  concepto  ALARA  (as
low  as  reasonably  achievable)  

Durante  los  últimos  años  se  produce  un  clima  de  especial  sen-
sibilización  en  el  entorno  de  la  Pediatría  a  partir  de  la  apari-
ción  de  diversas  publicaciones  que  establecen  una  relación  con-

trastada  entre  irradiación  y  cáncer  a  niveles  de  radiología  diag-
nóstica  convencional  y  Tomografía  Computarizada.  La  razón  estri-
ba  en  la  información,  ahora  conocida,  acerca  de  los  efectos  can-
cerígenos  evolutivos  a  raíz  de  la  explosión  de  la  bomba  atómi-
ca  en  individuos  que  recibieron  dosis  de  radiación  en  el  rango
de  las  generadas  por  los  estudios  radiológicos  diagnósticos,  espe-
cialmente  incrementadas  con  el  advenimiento  de  la  Tomografía
Computarizada.   Las  claves  son:

1.  Sesenta  años  después  de  la  explosión  nuclear  se  conocen  ya
las  cifras  directas  de  pacientes  que,  entonces  en  edad  infantil,
han  alcanzado  ahora  edades  propicias  a  la  aparición  de  los  dife-
rentes  tipos  de  cáncer. Y se  advierte  una  mayor  incidencia  de
cáncer,  estadísticamente  significativa,  en  la  población  irradiada
no  sólo  a  niveles  de  altas  dosis  sino,  también,  en  individuos
que  recibieron  dosis  en  el  rango  de  los  50  mSv,  es  decir,  en
el  espectro  de  la  Radiología  Convencional  y  Tomografía
Computarizada  ( 1 ).

2. La  incidencia  se  incrementa,  de  forma  ostensible,  por  debajo
de  los  10  años  y  progresa  conforme  se  aproxima  al  período
neonatal.  Esta  superior  incidencia  está  relacionada  con  el  mayor
potencial  de  vida,  con  la  alta  capacidad  mitótica  en  estos  años
iniciales del  desarrollo  y, también, con la   especial  sensibilidad  en
la  edad  infantil  de  algunos  órganos  como  tiroides,  mama  o
gónadas.  La  frecuencia  se  duplica  en  el  sexo  femenino  por  la
presencia  del  cáncer  de  mama  y, además, por  factores  hormona-
les  no  bien  aclarados.

RADIACIÓN AMBIENTE  E IRRADIACIÓN  EN  RADIOLOGÍA: EQUI-
VALENCIAS.  
Las  radiaciones  ionizantes  forman  parte  de  nuestro  entorno  y  son
responsables  de  la  radiación  de  fondo  que  recibe  la  población.
Proviene,  en  un  90%,  de  fuentes  naturales  externas  como  la
radiación  cósmica  o la  terrestre   fundamentalmente  relacionada
con  el  Radón–222  e  internas  como  el  K–40  incorporado  a  nues-
tro  organismo  a  través  de  los  alimentos  y  el  agua.  Pero  tam-
bién  tiene  su  origen  en  fuentes  artificiales  entre  las  que  se inclu-
ye  los ensayos  de  explosiones  nucleares,  producción  de  energía
nuclear  y  aplicación  de  radiaciones  ionizantes  en  el  diagnóstico
y  tratamiento  médico. La  dosis  media  anual  que  recibe  la  pobla-
ción  a  causa  de  fuentes  naturales  es  de  2´4  mSv  con  variacio-
nes  en  función  del  país  y  localización  puesto  que  la  radiación
ambiente  no  es  homogénea  en  el  globo  terráqueo.  

En la Directiva 1997 743 / Euratom del  Consejo de  la  Unión  Europea
de  30/ 6/ 97  ( 2 ) se  establece  que  todos  los  miembros  implica-
dos  deben  reducir  la  exposición  innecesaria  de  los  pacientes  a
la  radiación.  Y  como  orientación  la  “Guía  de  indicaciones  para
la  correcta  solicitud  de  pruebas  de  diagnóstico  por  imagen” ( 3 )
promovida  por  la  Dirección  General  de  Medio  Ambiente  incluye
el  cuadro   de  equivalencias  de  dosis  de  radiación  administrada
en  estudios  radiológicos,  elaborado  por  el  Real  Colegio  de
Radiólogos  del  Reino  Unido  sobre  un  estudio  de  mediciones  en
380  hospitales  durante  el  período  entre  1990  y  1995.  Se  esta-
blece  como  unidad  la  radiografía  de  Tórax  por  ser la  técnica  más
frecuente  y,  también,  de  muy   escasa  radiación  (  dosis  < 0´1 mSv
).  Las  equivalencias  más  significativas  son:

(ver tabla página siguiente)
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UN PROBLEMA  DE  SALUD  PÚBLICA
La  experiencia actual  revela  que,  aunque  pequeña,  hay una  mayor
incidencia  de  cáncer,  estadísticamente  significativa,  en  la  pobla-
ción  irradiada  que  ha  recibido  dosis  en  el  rango  de  los  50 – 100
mSv  e,  incluso,  10 – 50  mSv.   Estos  niveles  quedan  dentro  del
conjunto  de  la  Radiología  Diagnóstica  ( 4 ).

“Irradiación  en  Pediatría – Cáncer” Riesgo  general.  Datos  signi-
ficativos: 

a) Para  una  población  global  el  riesgo  general  de  cáncer  se
incrementa  en  un  10%  cuando  se  recibe  una  dosis  única  de  1
Sv.   Si  se  limita  al   adulto  de  edad  media  el  riesgo  se  reduce
al  1%.   Por  contra,  cuando  se  acota  a  edades  inferiores   a   10
años  asciende  al  15% .

b) El  incremento  de  riesgo  de  cáncer  en  la  población  infantil
por  la  práctica  de  estudios  de  Tomografía  Computarizada  está
relacionado,  no  sólo  con   la  mayor  expectativa  de  vida  y  supe-
rior  actividad  mitótica,  sino  también con los  valores  absolutos  de
radiación  profunda  recibidos  como  consecuencia  del  menor  diá-
metro  corporal.

“Irradiación  en  Pediatría – Cáncer”. Riesgo  individual”.  Datos sig-
nificativos.

Datos en  la  línea  de  los  descritos  no  justifican,  sin  embargo,  pos-
turas  fundamentalistas  en  sentido  contrario.  Y  así,  sabemos,  como
aproximación  general,  que  el  riesgo  adicional  de  cáncer  por  la
práctica  de  una  radiografía de  Tórax  es  de  1/1.000.000.  Y  el de
una  Tomografía  Computarizada,  por  ejemplo  de  abdomen,  supo-
ne aproximadamente  un  incremento  de  1/2000   ( 4 ).   Entonces,
para  un  individuo  concreto,  considerando  que  el  riesgo  de  la
población  general  de  padecer  cáncer  es  de  un  30 %,  el  incre-
mento  de  riesgo  por  estudios  radiológicos  es  escasísimamente  sig-
nificativo.  Por  ello  se  entiende  que  el  riesgo  individual  ante  una
exploración  tanto  convencional  como  de  TC  es  muy  bajo  de
forma  que,  para  un  caso  concreto,  si  la  exploración  está indica-
da,  el  balance  riesgo - beneficio  favorece  abrumadoramente  al
beneficio.  

Pero  ocurre  que  este  factor,  que  aisladamente es  casi  desprecia-
ble,  cuando  se  multiplica  por  el  formidable  número  de  estudios
anuales  practicados  a  la  población,  bastantes  de  ellos  injustifi-
cados,  se  convierte  en  estadísticamente  significativo.  Por  ello  hoy
se  admite  que  la  irradiación  diagnóstica  con  fines  médicos  más
allá  de  un  riesgo  individual  supone  un  riesgo  de  Salud  Pública
( 5 ). Las normas deben ir orientadas  a vigilar e incrementar  los  sis-
temas  de  protección  de  pacientes  en  los  servicios de
Radiodiagnóstico y, en el escalón  previo,  a  eliminar  toda  explora-

ción  innecesaria  o  escasamente  justificada.

Indicaciones  generales  en  Patología  Frecuente

PATOLOGÍA  TORÁCICA
Radiografía  de  Tórax.-

Es  y  debe  ser,  en  más  del  90%  de  casos,  el  principio  y  fin  de
estudio  tanto  en  patología  aguda  como  son  por  ejemplo  los cua-
dros infecciosos,   como  en  los  estudios  de  control   evolutivo  que
es  el  caso  de  las  revisiones  en  Cardiología,  Alergia, seguimiento
de Fibrosis quística  etc. (que siendo patologías de larga evolución exi-
gen controles radiológicos  espaciados).

Observación.-  En  la  práctica  totalidad  de  casos  la  proyección
antero-posterior es  suficiente  para  un  diagnóstico  correcto.  La
proyección  lateral  sólo se  justifica  en  casos  excepcionales  cuan-
do,  tras  el  estudio  A-P  existen  dudas  razonables  que  pudieran
ser  resueltas  con  la  segunda  proyección  ( 6, 7 ).  Esta  práctica,
aplicada  de  forma  sistemática,   supone  una  reducción  de  irradia-
ción  de  un  60%.

Ecografía  

Eficaz  cuando  no  hay  interposición  de  aire  entre  la  sonda  de
exploración  y  la  patología  a  investigar,  acceso  que  se  conoce
como  “ventana  acústica”.  A  partir  de  aquí  las  principales  indica-
ciones  son:

1. Derrame  pleural.  El  ultrasonido  diferencia  la  forma  simple
cuando  el  derrame  está  libre,  lo  que  ocurre  en  fases  iniciales,
de  las  formas  complicadas  que  comprenden  desde  la  presencia
de  finos  filamentos  de  fibrina  en  sus  grados  menores  hasta  la
formación  de  múltiples  tractos  fibróticos  conocida  como  imagen
“en  panal” ( 8, 9, 10 ).   La  ecografía  añade  a  sus  ventajas  gene-
rales  de  inmediatez,  simplicidad,  bajo  coste  y  no  irradiación  una
calidad  de  información  muy  superior  a  la  de  la  Tomografía
Computarizada.   En  esta  línea  la  ultrasonografía  es  una  exce-
lente  técnica  para  el  estudio,  en  cualquier  localización,  de  todo
lo  que  signifique   colecciones  líquidas  y  estructuras  o  formacio-
nes  quísticas ( peritoneales,  de  partes  blandas,  patología  de  la
órbita,  seguimiento  evolutivo  de  linfangiomas  etc. ). 

2. Grandes  focos  de  consolidación  neumónica.  Muestra  la  pre-
sencia  de  broncogramas  aéreos  e  identifica  la  posible  existen-
cia  de  áreas  de  baja  ecogenicidad,  hallazgo  precursor  de  neu-
monía  necrotizante  detectada,  de  esta  forma,  en  su  fase  ini-
cial.

3. Múltiples  variaciones  de  la  silueta  tímica  ya  que,  siendo  una
estructura  próxima  a  la  pared  torácica  anterior,  ofrece  una  exce-
lente  “ventana  acústica”.

4. Masas  pulmonares  de  grandes  dimensiones  y  en  contacto,  en
algún  punto  de  su  superficie,  con  la  pared  torácica. 

5. Alteraciones  del  diafragma  relacionadas  con  relajaciones  par-
ciales  o  totales,   paresia  y  parálisis. 

PATOLOGÍA  DE  LA  VÍA AÉREA.
Radiografía  de  vía  aérea

a. La  proyección  lateral,  puesto  que  no  hay  sumación  de  los
cartílagos  traqueales  que  todavía  no  se  han  calcificado,  es  exce-
lente  aisladamente  para  la  orientación  diagnóstica  inicial.

b. La  combinación  de  Rx  simple  y  la  ecografía  permite  el  diag-
nóstico  de  las  dos  masas  más  frecuentes  en  la  vía  aérea  pediá-
trica,  el  quiste  de  repliegue  aritenoepiglótico  y,  sobre  todo,  el
hemangioma  subglótico.

c. La  patología  infecciosa  aguda  no  justifica  exploración  radio-
lógica.  La  práctica  desaparición  de  la  epiglotitis  aguda  por
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Exploración Radiológica
Equivalencia a 
radiografías de tóraz

Equivalencia radiación
ambiente

Rx tórax 1 1,5 días

Rx cráneo 3.5 11 días

Rx abdomen 50 6 meses

Rx digestivo (EGD) 150 16 meses

RX enema opaco 350 3.2 años

TAC cráneo 115 1 año

TAC tórax 400 3.6 años

TAC abdomen 500 4.5 años
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Hemophilus  influenzae  a  partir  de  la  implantación  de  la  vacu-
na  anula  el  clásico  diagnóstico  diferencial  con  la  laringitis
aguda  que  es  un  diagnóstico  exclusivamente  clínico.

d. La  sospecha  de  cuerpo  extraño  en  vía  aérea  alta  exige  com-
plementar  la  proyección  lateral  con  anteroposterior  ya  que  los
cuerpos  extraños  laminares,   los  más  frecuentes,  son  con  fre-
cuencia  imperceptibles  en  proyección  lateral.

Sospecha  de  cuerpo  extraño  en  vía  aérea  inferior

a. El estudio  en  espiración  provocada  es  la  técnica  de  elección.

b. La  sospecha  clínica  persistente  de  cuerpo  extraño  libre  en  vía
aérea  requiere, aunque  el  estudio  radiológico sea  negativo,   la
práctica  de  broncoscopia. 

Sospecha  de  Anillo  Vascular

a. Los  anillos  vasculares  con  mucho  más  frecuentes  son:  Arteria
pulmonar  izquierda  aberrante  y  Doble  arco  aórtico.  Ambas  tie-
nen  traducción  en  la  radiografía  simple  (enfisema  pulmonar  val-
vular  derecho  en  el  primer  caso  y  enfisema  pulmonar  bilateral
en  el  segundo)

b. Un  esofagograma  normal descarta  anillo vascular  sintomático.
Por  tanto  no  procede  la  práctica  de  estudios  de  mayor  com-
plejidad  altamente  irradiantes  y  que  precisan  anestesia.

PATOLOGÍA  ABDOMINAL
“La  indicación  de  la  radiografía simple  de  abdomen es  muy  limita-

da.  En  el  95%  de  los  casos  supone  una  irradiación   gratuita  del
paciente”.

“Recordando  que  una  radiografía  de  abdomen   equivale  a  50  radio-
grafías  de  Tórax”.

Como regla general la Radiografía simple de Abdomen no está indica-
da en el:

a. Dolor  abdominal  inespecífico,  de  localización  preferentemente
periumbilical.

b. Dolor  abdominal  recurrente (11).

c. Retención  fecal.

Que  son  causa  de  un  alto  porcentaje  de  consultas

Indicaciones  generales  de  la  Radiografía  simple  de  Abdomen:

a. Sospecha  clínica  de  Obstrucción  intestinal.  Las  causas  más
frecuentes  son:

1. Invaginación  intestinal.

2. Bridas  adquiridas  (cirugía  apendicular  previa)

3. Bridas  congénitas  (ej.  Persistencia  fibrótica  del  Conducto
Onfalomesentérico)

b. Sospecha  clínica  de  Cólico  Nefrítico.

Composición  de  los  cálculos  renales  en  la  edad  pediátrica.

Oxalato  cálcico.-     75%

Carbonato – apatita. -    15%

Cistina,  ácido úrico.-      2%

Por  tanto  el  90%  son  radioopacos  y  visibles con  Rx  simple.

Ecografía.-  Repercusión  sobre  vía  urinaria.

SITUACIONES  CONCRETAS
Sospecha de Apendicitis:

a. Rx  simple  de  Abdomen.-   No  indicada.  Habitualmente  patrón
inespecífico.

b. Ecografía.-  Extraordinariamente  válida.

En  el  95%  de  casos  la  ecografía  es  suficiente  para  un  diag-
nóstico  correcto.  Excepcionalmente,   sobre  todo   en  niños  muy
gruesos,  hay  situaciones  de  duda  en  las  que  la  Tomografía
Computarizada  ofrece  información  adicional  valiosa.

Sin  embargo  la  implantación  progresiva  de  la  Telerradiología
podría  favorecer,  como  ya  ocurre  en el  adulto,  la  práctica  siste-
mática  de  Tomografía  Computarizada como  técnica  única  ante  la
sospecha  de  apendicitis  aguda  puesto  que  las  imágenes transmi-
tidas obtenidas  mediante  TC  no  son  explorador-dependientes  y
son,  por  tanto,  de  más  fácil  interpretación  para  el  radiólogo que
las recibe e informa que  las  ecográficas.

En  Pediatría  la  Ecografía  es  técnica  de  elección  y  “en  ningún
caso  es  admisible  la  alta  irradiación  que  supone  la  práctica  sis-
temática  de  Tomografía  Computarizada     del  área  pélvica  funda-
da  en  razones  economicistas  y  “de  gestión”.  

Sospecha  de  Invaginación  intestinal

a. Rx  simple.  Valoración  del  grado  de  obstrucción  intestinal.

b. Ecografía.-  Diagnóstica  en  prácticamente  el  100%.

Sospecha  de  Patología  Ginecológica

a. No  indicada.  Patrón  aéreo  inespecífico.

b. Ecografía.-  Decisiva  para  valoración  de  la  patología  de  ane-
xos,  habitualmente  la  más  frecuente.

Sospecha  de  Hernia  inguinal

a. Rx  simple.  Patrón  de  obstrucción  de  intestino  delgado  cuan-
do  está  incarcerada.

b. Ecografía.-  Información  acerca  del  contenido  herniario.

Sospecha  de  Vólvulo  de  Intestino  Medio

Rx  simple:

a. Fase  aguda.- Patrón  obstructivo  alto.

b. Períodos  intercrisis.- Patrón  inespecífico.

Ecografía:

a. Fase  aguda.- Visualización  del  vólvulo  (signo  del  remolino).

b. Períodos intercrisis.- Signo de inversión Arteria/Vena mesentérica.

Sospecha  de  Perforación  intestinal

Indicación:

Rx  simple.-  Visión  del  ligamento  falciforme.  Visualización  del
contorno  externo  de  las  asas  intestinales.  

En  caso  de  duda:

Rx  simple  con rayo  horizontal. 

Sospecha  de  Enfermedad  inflamatoria  intestinal

Indicación:

Ecografía.-  Estudio  de  asas  intestinales  patológicas.

Sospecha  de Masa  Abdominal

Indicación:

Rx simple.-  Localización,  calcificaciones,  afectación ósea  etc.

Ecografía.- Caracterización. Determinación del origen malformativo,
infeccioso, traumático o tumoral.  En este último caso, estadiaje.
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Estudio  digestivos

Tránsito intestinal.- No indicado en el Reflujo gastroesofágico del lac-
tante

El  reflujo  gastroesofágico es fisiológico por debajo de los 6-8  meses
de edad e incluso  algo más adelante. No hay razón, por tanto, para la
práctica de un tránsito intestinal para su confirmación. El estudio
digestivo a esta edad sólo se justifica cuando, agotadas todas las medi-
das posturales alimenticias, etc. y persistiendo los vómitos, cabe inves-
tigar patología orgánica  (12, 13).

“Recordando que un tránsito Gastroduodenal equivale a 150  radio-
grafías de Tórax. Y que se practica, precisamente, a pacientes en edad
de mayor riesgo”.

PATOLOGÍA  DEL  SISTEMA  MUSCULOESQUELÉTICO
Parto traumático

a. Radiología convencional.-  Es  la  base  del  estudio  de  imagen.

b. Ecografía.- Extraordinariamente útil en el post-parto inmediato
anticipando hallazgos que, sólo 10-12 días después, serán  percepti-
bles mediante radiología convencional:

1. Epifisiolisis.-  Luxación epifisaria y hemartros acompañante.

2. Arrancamientos metafisarios marginales (fracturas “en esquina”).

3. Hematomas subperiósticos secundario.

Síndrome de maltrato

La radiología convencional es decisiva. Muestra la casi totalidad de
las claves del proceso traumático (14).

a. Fracturas de alta especificidad. Ejemplo: fracturas “en asa de
cubo”, “en  esquina”, costales posteriores, de acromion o coracoides,
esternales,  de apófisis espinosas y fracturas “toddler” previas a la
marcha.

b. Fracturas en diferente fase evolutiva.

c. Sumación de diferentes fracturas.

d. Fracturas previas sin episodio traumático referido.

Patología inflamatoria e infecciosa.

a. Radiología convencional.- Es la base del estudio de imagen. Los
hallazgos en la osteomielitis (lesión ósea, reacción perióstica) no se
objetivan hasta pasados 10-12 días.

b. Ecografía.- De nuevo es decisiva en la fase inicial para la determi-
nación de:

1. Diferenciación  entre celulitis superficial y edema profundo
(sugestivo de osteomielitis) con el apoyo del Doppler-color.

2. Detección precoz de reacción perióstica en la osteomielitis.

3. Detección y valoración de artritis en cualquier articulación.

4. Detección de cuerpos extraños en partes blandas.

5. Diagnóstico de piomiositis en musculatura accesible.

Coxalgia aguda no traumática.

Sospecha de sinovitis

a. Fase aguda.- Ecografía. No procede estudio radiográfico.

b. Persistencia de sintomatología pasados 15 días.- Radiografía y,  en
función de clínica y hallazgos, RM (Perthes, Osteoma  osteoide,
Metástasis de Neuroblastoma, Leucemia, Sarcoma de Ewing).

Sospecha de artritis séptica

a. Ecografía. 

b. Si es negativa.- RM (Osteomielitis aguda, Piomiositis)

Patología infecciosa/traumática leve de columna cervical: Tortícolis

a. Fase inicial. Dudosa la Rx convencional. Excluída Rx transbucal.

b. Tras 15 días. Persistencia de síntomas.- TC con rotaciones laterales.

Patología craneal

Radiografía de Cráneo. No indicada en:

- Cefalea sin o con síntomas neurológicos.

- Convulsiones focales o generalizadas.

- Convulsiones febriles.

Traumatismo craneal

Indicación de Rx:

-  Edad inferior a los 2 años de edad.- Riesgo de fractura progresiva.

- Sospecha de malos tratos.

Estudios en Neonatología

“El número de estudios radiológicos practicados en una Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatales es directamente proporcional al grado
de  prematuridad del paciente y a la severidad de su patología.
Considerando que  el pronóstico de supervivencia de los grandes pre-
maturos ha mejorado  radicalmente debido al progreso de los cuidados
intensivos, resulta muy difícil  reducir el número de controles radiográ-
ficos. Por ello, ante la incertidumbre en  cuanto al grado de radiosensi-
bilidad de estos grandes prematuros, es  obligatorio reducir al máximo
el número de estudios y minimizar la radiación  extremando la colima-
ción y sistemas de protección. Añadiendo que, en esta  población de
riesgo, los estudios de Tomografía Computarizada deben estar  absolu-
tamente justificados ” (15).      
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INTRODUCCIÓN:
Dada la rapidez de los aparatos de TC actuales, pueden realizarse estu-
dios de gran calidad sin necesidad de sedación. Es un avance impor-
tantísimo, porque aunque el uso del TC conlleva la desventaja conoci-
da de la radiación, ésta se ve minimizada por las mejoras técnicas de
los equipos actuales y por la rapidez de la prueba. 

Los parámetros técnicos y protocolos deben ajustarse a la edad y peso
del paciente, por ello aunque hay protocolos establecidos para cada
región anatómica a estudiar, cada estudio ha de confeccionarse
siguiendo la diversidad de los fenotipos pediátricos, desde el lactante
de bajo peso que requiere un estudio cardiológico al adolescente que
necesita estudio de tórax para valoración de Fibrosis Quística. Esto
hace que cada estudio de TC sea diferente. 

Debe tenerse siempre en cuenta el principio ALARA (As Low As
Reasonable Achiable), que implica la adquisición de imágenes diag-
nósticas con el mínimo riesgo de radiación para el paciente en edad
pediátrica. Estrategias que favorecen el seguimiento de este principio
de reducción de dosis son por ejemplo la indicación adecuada de la
exploración por TC, el estudio mediante técnicas de imagen alternati-
vas (ecografía, RM), uso de bandas de bismuto y bandas plomadas, la
realización correcta del estudio para evitar las repeticiones, reducción
de la dosis de radiación (incluso reducción de la dosis en los protoco-
los llamados “pediátricos” que se incluyen en los TC desde fábrica), etc. 

DISCUSIÓN:
Puntos importantes a tener en cuenta para la realización técnica de un TC: 

Los pacientes deben estar distraídos para evitar el artefacto de movi-
miento, por ello los padres pueden acompañarlos durante la realiza-
ción del estudio, se proyectan películas en el interior de la sala, la sala
se decora con muñecos y pósters de sus personajes preferidos, se oye
música… Dada la gran rapidez de los actuales equipos, se ha minimi-
zado ampliamente la necesidad de cooperación del paciente.

Es imprescindible conseguir una correcta inmovilización del paciente
(inmovilización con velcro, sacos de arena, material plomado, sujeción
por parte de los padres). 

Protección física directa de la radiación mediante colocación de ban-

das de látex-bismuto sobre las regiones a estudiar y las regiones radio-
sensibles (órbitas, genitales, tiroides, mamas). Permite una reducción
de la dosis directa del 38%. 

Valoración de los contrastes. Se utilizan contrastes para opacificación
de asas intestinales en TC de abdomen, generalmente administrados
vía oral (lo que el paciente consienta tomar oralmente o por biberón)
o a través de la sonda nasogástrica. Son contrastes positivos que opa-
cifican de forma densa, blanca, las asas intestinales, de diferentes
casas comerciales, y contraste negativo, correspondiente al agua. Es
infrecuente en pediatría la administración de contraste vía rectal. 

La opacificación vascular se realiza tras la administración de contras-
te por una vía de acceso vascular. En nuestro centro se usa la vía con
la que el paciente acuda a la prueba (central o periférica), se evita una
nueva venopunción si es posible. En función de la vía y el peso del
paciente, se protocoliza la velocidad y cantidad de contraste a admi-
nistrar, realizando el estudio en la gran mayoría de los casos con opti-
mización vascular y mediante bomba de inyección (en muy pocos
casos el contraste se administra vía manual).  

Los pacientes que requieran un estudio con contraste, y los escasos
pacientes que requieren estudio con sedación, deben acudir a la prue-
ba en ayunas. Dependiendo de la edad de los mismos las ayunas pue-
den discurrir entre el tiempo máximo desde la última toma (en los lac-
tantes) y cuatro-cinco horas en los paciente de mayor edad. 

A continuación se describen con brevedad algunas de las indicaciones
para realización mediante escáner de las diferentes patologías y loca-
lizaciones: 

* Indicaciones para la petición de TC de cráneo: 

A. Estudio de cefalea: uno de los más requeridos. Se considera adecua-
da la petición del mismo en el caso de características clínicas especí-
ficas de la misma (variación de las características de cefalea en el últi-
mo periodo, despierta al paciente por la noche, ha aumentado signifi-
cativamente de intensidad,…). 

B. Estudio de convulsiones: puede ser estudio de rastreo inicial antes
de realizar RM.

C. Estudio de traumatismo: referido desde la urgencia a criterio del
Pediatra de la Urgencia. 

D. Estudio de valoración neuroquirúrgica: tamaño ventricular, localiza-
ción de válvula de derivación u otros drenajes, evolución de sangrado
si no hay disponibilidad pronta de RM…

E. Se incluye dentro de este apartado el TC de peñascos. Según la indi-
cación hay que valorar si el estudio de imagen ha de ser TC o RM de
ángulos pontocerebelosos.

F. También se incluye el TC de senos paranasales, a continuación de Rx
de senos paranasales patológica o con sospecha de patología de base
(FQ, Mucoviscidosis, Traumatismo orbitario y nasal…).

* Indicaciones para la petición de TC de cuello:

A. Infecciones cervicales (orofaríngeas, espacios profundos), cuerpos
extraños, traumatismo de cuello (no de columna cervical, para lo que
es adecuada la RM)… 

B. La valoración del cuello para lesiones tumorales es más adecuada
realizarla con ecografía y RM. 

C. La valoración para malformaciones (malformaciones vasculares,
timo ectópico, quistes de arcos braquiales) se prefiere realizar con téc-
nicas no radiantes (ecografía y RM).

* Indicaciones para la petición de TC de tórax:

A. Infecciones toraco-pleurales (tras seguimiento con radiología convencio-
nal y ecografía, si tienen mala evolución o se decide tratamiento quirúrgico,
puede ser una forma de valorar extensión y momento de la infección). Para
localización correcta de tubos de drenaje, si la radiografía no es concluyente. 

215



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

B. En el estudio del árbol tráqueo-bronquial es la prueba de imagen de elección. 

C. Patología pulmonar crónica (Fibrosis Quística con valoración
mediante escala de Bhalla, estudio de Histiocitosis de Langerhans pul-
monar, Displasia broncopulmonar, Bronquiolitis Obliterante en
Postrasplante…)

D. Diagnóstico y seguimiento de malformaciones congénitas
(Malformación Adenomatoidea Quística, Quiste broncogénico…)

E. Malformaciones de la caja torácica (por ejemplo, en pectum exca-
vatum con la medición del índice de Haller). 

F. Traumatismo torácico (hemorragia pulmonar, lesión bronquial o tra-
queal, fracturas costales complejas…).

G. Valoración tumoral del parénquima, se recomienda estudio TC de
tórax (valoración de tumor parenquimatoso primario, excepcional, o
metastático, más habitual, por ejemplo incluido en el estudio de
extensión del Sarcoma de Ewing).

H. Valoración tumoral mediastínica o de la caja torácica (linfoma
Hodgkin y no Hodgkin, sarcomas de pared, PNET de caja…) se reco-
mienda mejor el estudio mediante ecografía y/o RM. 

* Indicaciones para la petición de TC de abdomen:

A. Traumatismo abdominal complejo. Valoración de la afectación espe-
cífica de cada órgano, de las alteraciones “en paquete”, de las lesiones
según el mecanismo lesional, siempre referidas desde las iniciales
pruebas de imagen a realizar que son la ecografía y la Radiología con-
vencional. 

B. El acercamiento a la patología tumoral es mediante ecografía y
resonancia, en contados casos sería de ayuda la realización de TC. 

C. El diagnóstico de apendicitis mediante TC es un tema controvertido.
En niños el diagnóstico se realiza alrededor del 90% desde el punto de
vista de la imagen, mediante ecografía. Estaría indicada la TC sólo en
apendicitis complicadas con peritonitis, para la valoración de la exten-
sión de las colecciones-abscesos previo o posterior a la cirugía. En
nuestro centro no es de uso habitual el TC para esta patología. 

D. Las malformaciones congénitas abdominales se estudian mediante
ecografía y RM. 

E. El uroTC es de escasa indicación en pediatría, a diferencia de adul-
tos. Existe un amplio abanico de pruebas para el estudio de riñón y vías
(ecografía, cistosonografía, CUMS, UIV, uroRM…) que hacen innecesa-
rio en la gran mayoría de indicaciones de sistema urológico el estudio
mediante TC. 

* Indicaciones para la petición de TC de músculo esquelético:

A. Infecciones y tumores se estudian con ecografía y RM. A veces
puede utilizarse el TC como prueba de ayuda o apoyo para la valora-
ción de estas patologías, pero no es la prueba princeps. 

B. Traumatismos, el TC permite reconstrucciones multiplanares y tridi-
mensionales de gran ayuda a traumatólogo. Pueden realizarse estudios
de gran calidad con baja dosis de radiación.

C. En la valoración postquirúrgica traumática permite una correcta
evaluación del estado lesional. 

D. Determinadas patologías como Displasia Desarrollo de Cadera (tras
estudio ecográfico, y CT generalmente postquirúrgico), Epifisitis de
Cabeza Femoral. En nuestro centro se prefiere diagnóstico y segui-
miento de Legg Perthes Calvé mediante RM. 

* Indicaciones para la petición de AngioTC torácico y pulmonar:

A. Valoración de patología cardiaca, pre y postquirúrgica, siempre
teniendo en cuenta la opción de la ecocardiografía primero y la angioRM
cardiaca y vascular toraco-abdominal en segundo lugar. La angioTC y la
angioRM pueden evitar el cateterismo cardiaco diagnóstico. 

B. Valoración de patología malformativa primaria pulmonar en la que
es muy interesante determinar la vascularización, por ejemplo, en el
secuestro pulmonar (también puede estudiarse su vascularización
mediante angioRM)… 

*  Indicaciones para la petición de TC perfusión:

A. En caso de patología vascular isquémica o hemorrágica aguda, para
estudio mediante angioTC cerebral y TC perfusión con secundaria valo-
ración de la zona de penumbra vascular. Estudios alternativos si se dis-
pone en la urgencia de ellos, son el estudio base RM incluyendo difu-
sión y mapa ADC, la angioRM y la RM perfusión. 

CONCLUSIÓN:
El TC es en principio “la técnica no deseada” en el contexto de las prue-
bas pediátricas por el contenido de radiación que conlleva. Sin embar-
go, las mejoras técnicas de las máquinas, la precisión de los estudios, el
correcto diseño de los mismos, hacen que sea una herramienta de utili-
dad inestimable en el contexto de determinadas patologías. 
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INDICACIONES DE LA RESONANCIA MAGNÉTICA

Nº Programa: 637
Autor: Miguel Ángel López Pino
Hospital Infantil Universitario Niño Jesús, Madrid

Desde su introducción en  la práctica médica, la Resonancia Magnética
(RM) se ha convertido en una herramienta diagnóstica muy valiosa en
la clínica pediátrica. Sus grandes ventajas incluyen, su excelente defi-
nición anatómica, la capacidad de efectuar cortes en múltiples planos,
el excelente contraste de los tejidos blandos y el hecho de que no usa
radiación ionizante ni requiere medio de contraste yodado. 

En la actualidad, no se discute la utilidad de la RM en el diagnóstico
de patologías del sistema nervioso central o del sistema músculo-
esquelético, áreas donde más se ha difundido su uso desde sus
comienzos. Por otro lado, el perfeccionamiento del método, con el des-
arrollo de equipos más potentes y de nuevas secuencias, especialmen-
te de secuencias rápidas, además de técnicas para la disminución de
artefactos determinados por los movimientos fisiológicos del organis-
mo, como la respiración y el latido cardíaco, la ha llevado ha tener un
papel cada vez más importante en el estudio por imágenes de la pato-
logía pediátrica. 

La RM obtiene imágenes mediante un campo magnético basándose en
la existencia de átomos de hidrógeno en el organismo, pues las imá-
genes son fruto de los cálculos de como la energía magnética es
absorbida y emitida por el cuerpo del paciente; se trata, por tanto, de
una técnica de diagnóstico por imagen que utiliza baja energía y no
radiación ionizante.

La RM utiliza los átomos de Hidrógeno (H) muy abundantes en el orga-
nismo humano. El núcleo de H es una partícula con carga positiva.  La
carga eléctrica positiva al estar adosada al protón, gira junto con éste,
lo que genera una carga eléctrica en movimiento o corriente eléctrica
y a su vez, una corriente eléctrica induce y produce una fuerza mag-
nética o campo magnético. Donde hay una corriente eléctrica, hay
también un campo magnético. En situación basal los protones están
alineados al azar, pero cuando son expuestos a un fuerte campo mag-
nético, se alinean sólo en dos direcciones, ya sea en forma paralela o
antiparalela al campo magnético externo. 

Durante la exploración, el paciente es introducido en un fuerte campo
magnético y sus núcleos se alinean respecto de este campo. A través
de una antena emisora de energía y por medio de ondas de radiofre-
cuencia, los núcleos de H son excitados y entran en resonancia.
Finalizada la emisión de radiofrecuencia, los átomos vuelven a su esta-
do inicial mediante un proceso de liberación energética o relajación. Al
relajarse los núcleos, éstos desprenden la energía inicialmente absor-
bida. La relajación nuclear aportará información relacionada con el
medio (con el tejido). Existe una relajación longitudinal o T1 y trans-
versal o T2. Una antena recibe la energía liberada y esta  información
es procesada, generando una imagen. De aquí el nombre de
Resonancia Nuclear Magnética. Al comenzar el uso clínico de esta téc-
nica, la palabra “Nuclear” acarreó muchos inconvenientes y una
corriente de grupos opositores. Por este motivo, hoy en día se denomi-
na sólo Resonancia Magnética para evitar malas interpretaciones.

Dependiendo si se usan secuencias ponderadas en T1 o T2, los tejidos
presentarán una intensidad diferente. Es así como el agua libre apare-
cerá hipointensa (o más blanca) en T1 e hipointensa (o más negra) en
T2; por otro lado, la grasa aparece hiperintensa en T1 y menos inten-
sa en T2. 

Las grandes ventajas de la RM  incluyen: 

- excelente definición anatómica, con especialmente buena resolución
para partes blandas y  excelente contraste de los tejidos. 

- la capacidad de efectuar cortes en múltiples planos del espacio (mul-
tiplanar)

- no usa radiación ionizante, dato a destacar especialmente en la
población pediátrica que es más sensible al efecto de la radiación.

- puede efectuar estudios angiográficos con o sin medio de contraste.

- puede además aportar información no sólo anatómica, sino también
funcional y  fisiológica (RM espectroscópica, RM funcional, RM perfu-
sión….)

- es una técnica inocua: hasta el momento no se han reconocido efec-
tos biológicos adversos significativos para los pacientes. 

Dentro de las desventajas de este método, destacan:

- todas las dificultades que implica trabajar con un campo magnético
(por ejemplo, determinados implantes cocleares son una contraindica-
ción, existe riesgo en caso de cuerpos extraños metálicos intraorbita-
rios…)

- el mayor coste en la adquisición, instalación y mantención de los
equipos. Es una técnica cara y con menor disponibilidad.

- los tiempos de examen son aún largos y es imprescindible la colabo-
ración del paciente pues la técnica es muy sensible al movimiento.
Esto obliga en los niños pequeños a sedación-anestesia. 

- la RM es una técnica que valora pobremente las estructuras que con-
tienen calcio y aire (recordemos que la RM obtiene su imagen a partir
de hidrógeno, es decir, de tejidos con agua); para valorar calcio y aire
las técnicas de diagnóstico por imagen basados en rayos X muestran
una gran utilidad.

- no está aprobado el uso de la RM en el primer trimestre del emba-
razo, pese a que probablemente resulte más inocua que algunas de las
opciones alternativas.

Los medios de contraste usados en RM no contienen Yodo y tienen un
ión metálico con propiedades magnéticas. Permiten modificar el com-
portamiento de los tejidos en RM (relajación) y mejorar la caracteriza-
ción tisular. Son de uso endovenoso y el más utilizado es el Gadolinio.
Los efectos adversos son raros, pero existen determinadas contraindi-
caciones en casos de insuficiencia renal o en pacientes de corta edad.

Gracias a los recientes adelantos técnicos y a la experiencia cada vez
mayor, la RM tiene un amplio uso en la patología pediátrica y seguirá
en aumento a medida que se desarrollen secuencias más rápidas y téc-
nicas que disminuyan los artefactos por movimiento. A modo de resu-
men, la RM suele ofrecer más información que la Tomografía
Computarizada (TC) en patología  endocraneal, de cabeza y cuello, ver-
tebrales y del aparato locomotor, es de elección en médula espinal y se
está usando cada vez más en oncología. Entre los principales campos
de desarrollo de la RM  figuran la RM cardiaca, las técnicas angiográ-
ficas, la colangiopancreatografía por RM y uroRM, la RM corporal total
y las técnicas funcionales por RM. 

Principales indicaciones de la RM en pediatría:

Patologías del sistema nervioso central:

La RM surgió como la técnica primaria para evaluación de las partes
blandas espinales. Esto incluyó el reconocimiento de malformaciones
de la unión craneocervical. La presencia de siringomielia e hidromielia,
así como defectos como la diastematomielia pudieron ser fácilmente
reconocidos por RM. Esto cambió la forma de estudio de las enferme-
dades de la columna vertebral pediátrica. La técnica de imagen de
elección para la valoración de la lesión medular es la RM.

Con posterioridad, la RM ha demostrado gran utilidad en el diagnósti-
co y caracterización de tumores cerebrales primarios, malformaciones
congénitas, malformaciones vasculares, patología isquémica aguda,
encefalitis etc. El desarrollo de técnicas de RM de difusión permite
detectar la lesión isquémica aguda y su edema citotóxico de forma
precoz.
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También juega un papel importante en la epilepsia, dado que las imá-
genes de alta resolución han mejorado significativamente la detección
de lesiones. La capacidad multiplanar de la RM también ha permitido
mejor definición de las displasias corticales y anormalidades de la
migración como causa de algunas enfermedades neurológicas en la
población pediátrica.

La RM también se utiliza para valoración de patología hipóxico-isqué-
mica. Se manifiesta como infartos en las zonas limítrofes (de irrigación
arterial) por ejemplo la confluencia en la región frontal entre la zona
de irrigación de la arteria cerebral anterior y la arteria cerebral media,
o las regiones parasagitales. También se afectan los núcleos grises de
la base  y la sustancia blanca periventricular. Típicamente son lesiones
bilaterales y simétricas y pueden tener transformación hemorrágica y
realce con la administración del medio de contraste. La anoxia cere-
bral global se puede presentar en aquellos pacientes en coma, por
ejemplo aquellos que han sobrevivido a resucitación tras una parada
cardiorrespiratoria. Los hallazgos en RM y TC pueden ser muy sutiles
tras el episodio agudo y más evidente en la evolución. Entre ellos se
mencionan la pérdida de diferenciación entre la corteza y la sustancia
blanca y las áreas de alteración difusa de la señal en la sustancia blan-
ca y en los núcleos grises de la base, que se aprecian como hiperseñal
en T2. Estas lesiones se pueden diagnosticar más tempranamente y de
forma más específica si se emplean secuencias de difusión con RM. 

La meningitis, la infección más común del SNC es de diagnóstico clí-
nico y de laboratorio, y las técnicas de imagen no se precisan rutina-
riamente salvo complicación. En las formas no complicadas de menin-
gitis las imágenes pueden ser normales o pueden presentar captación
meníngea tras contraste  intravenoso. Este realce anormal se manifies-
ta como un realce linear o continuo de las meninges que generalmen-
te es de tipo subaracnoideo y menos comunmente del tipo paquime-
níngeo. No es exclusivo de la meningitis y puede darse en otras enti-
dades, por lo que es poco específico. Las técnicas de imagen son úti-
les en el diagnóstico de las complicaciones de la meningitis: abscesos,
colecciones extra-axiales inflamatorias, cerebritis, trombosis de senos
venosos, infartos por vasculitis inflamatorias, hidrocefalia, etc.

La cerebritis puede considerarse el estado previo a la formación de un
absceso cerebral y se manifiesta como edema del parénquima cerebral,
por tanto con áreas hipodensas en los estudios de TC o con prolonga-
ción de los tiempos de relajación en los de RM (baja señal en T1 y alta
señal en T2). Cuando se forma un absceso se encuentran unos límites
definidos entre la lesión y el parénquima sano dados por la formación
de una cápsula que puede además realzar con el medio de contraste. 

Las colecciones inflamatorias extraaxiales (empiemas) generalmente
son de tipo subdural y a diferencia de los higromas su contenido puede
ser heterogéneo con septos y sus límites pueden realzar con la admi-
nistración de contraste.

Las encefalitis virales son de difícil diagnóstico por imagen. La RM es
el examen de elección. La encefalitis por herpes  puede tener localiza-
ción característica con afectación generalmente bilateral y simétrica
de los lóbulos temporales, de la circunvolución del cíngulo y en gene-
ral del sistema límbico. En estas localizaciones se observa  prolonga-
ción de los tiempos de relajación del tejido nervioso y realce de las cir-
cunvoluciones y de las meninges adyacentes con la administración del
medio de contraste. También es posible detectar pequeños focos
hemorrágicos dentro de estas lesiones. 

En ocasiones la RM detecta edema citotóxico que se identifica más
precozmente con secuencias de difusión. La localización característica
puede sugerir el diagnóstico de encefalitis herpética, pero no es total-
mente específica.

De particular importancia ha sido el desarrollo de la espectroscopía por
RM (análisis bioquímico del parénquima cerebral). Es usada en la eva-
luación de trastornos metabólicos de la niñez y enfermedades neuro-
degenerativas. Por otro lado, estudios recientes han mostrado que la

espectroscopía por RM puede mostrar sustanciales diferencias entre
tres componentes: tumor, necrosis y cerebro normal.

Otras indicaciones son: estudio de la sordera neurosensorial, estudio
de la parálisis cerebral, valoración de facomatosis etc.

La TC es el método de imagen diagnóstica de elección para la evalua-
ción del paciente con trauma craneoencefálico y su seguimiento. Este
método de imagen permite de manera rápida la detección de la hemo-
rragia (una de las lesiones más frecuentes en un paciente traumatiza-
do) en cualquier localización del cerebro (intraparenquimatosa, sub-
aracnoidea, intraventricular, epidural o subdural) y en cualquier esta-
do o en cualquier tiempo de evolución de la misma. Es un examen de
fácil realización, muy rápido y durante el cual se puede mantener una
monitorización del paciente en estado crítico. La disponibilidad en la
urgencia es generalizada.  La RM está indicada en casos seleccionados,
por ejemplo para el diagnóstico de lesión axonal difusa o para excluir
complicaciones vasculares tipo isquemia o trombosis de senos veno-
sos, y tiene el inconveniente del largo tiempo de exploración, la difi-
cultad de monitorización del paciente grave, su mayor coste y menor
disponibilidad.

Si bien la TC y la Ultrasonografía (US) mantienen sus indicaciones en
situaciones clínicas específicas, claramente la RM emerge como líder
en neuroimágenes pediátricas.

Patologías del tórax:

La RM ha aumentado su aplicación en el diagnóstico de aspectos mor-
fológicos y funcionales de las enfermedades cardíacas congénitas. La
capacidad multiplanar directa de la RM permite definición precisa de
la compleja anatomía cardiaca y extracardiaca y así, permite determi-
nar la morfología de las cámaras cardíacas y su localización, la rela-
ción entre ellas, así como también con las estructuras vasculares.
Puede ser de extraordinaria utilidad para la evaluación morfológica de
estructuras supracardiacas, estenosis pulmonar así como anomalías
complejas de los ventrículos.

La RM es efectiva en el diagnóstico morfológico de coartación de la
aorta, anomalías del arco aórtico con anillos vasculares, conexiones
pulmonares arteriales, así como los vasos colaterales aorto-pulmona-
res y complejas lesiones univentriculares.

En muchos pacientes con cardiopatía congénita, la evaluación de la
función cardiaca es tan importante como la definición de la anatomía.
Mediante secuencias de cine, la RM puede también ser usada para
evaluar volumen, masa y función de ambos ventrículos 

Además, el uso de secuencias codificadas por velocidad permite eva-
luación cuantitativa de las dinámicas de flujo. Con esto, es posible
efectuar medición de flujo colateral en coartación de la aorta, flujo
diferencial en arteria pulmonar derecha e izquierda, cuantificación de
un cortocircuito y evaluación de regurgitación valvular y estenosis.
Después de la cirugía permite monitorizar flujo sanguíneo a través de
neo-conductos, estenosis y evaluar dinámicas de flujo. La RM facilita
el análisis de la anatomía en casos de cardiopatías congénitas y mejo-
ra la decisión quirúrgica.

En ocasiones se indica para patología mediastínica no adecuadamen-
te caracterizada por TC. 

La RM no es óptima para la valoración del parénquima pulmonar.

Patología del abdomen: 

La RM tiene indicaciones seleccionadas pues la ecografía, especial-
mente en los niños, por ser una técnica inocua y que no irradia, suele
utilizarse de primera elección.

Inicialmente el uso de la RM en el abdomen estuvo más bien limitado
al hígado, pero actualmente su aplicación es mucho más amplia y se
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encuentra en permanente crecimiento. Es así como cada vez se está
aplicando más para la evaluación de patología renal, pancreática, de
vía biliar e incluso en áreas donde no era especialmente útil como el
intestino. 

Las RM del hígado pueden ser de gran ayuda para resolver problemas
cuando los hallazgos de la US o TC no son concluyentes o bien el com-
portamiento de la lesión es atípico. La RM también presta utilidad en
enfermedades hepáticas parenquimatosas difusas, como por ejemplo,
las secuencias sensibles a la susceptibilidad magnética T2 son útiles
para la detección de hemocromatosis, o bien en casos de infiltración
grasa, ya sea focal o difusa.

Las secuencias de colangiopancreatografía por RM (CPRM) han permi-
tido estudiar de forma no invasiva un amplio rango de enfermedades
congénitas de la vía biliar como el quiste de colédoco, la enfermedad
de Caroli, etc. Son secuencias altamente potenciadas en T2 y no pre-
cisan administrar contraste. El rol mejor establecido de la CPRM es en
la detección de cálculos biliares. Algunos estudios han mostrado que
la sensibilidad para el diagnóstico de coledocolitiasis es comparable a
la de la CPRE 

Otras indicaciones incluyen uso en sospecha de cálculos del conducto
hepático común cuando los conductos no están dilatados y los hallaz-
gos al US son negativos, en la detección preoperatoria de la anatomía
ductal aberrante, en la evaluación de obstrucción biliar en pacientes
en los que la CPRE ha fallado o en los que la anatomía post-quirúrgi-
ca del intestino impide acceso endoscópico y en el seguimiento de
pacientes con colangitis esclerosante.

El rol de la MRCP en la evaluación de los conductos intrahepáticos
está en continua evolución. La MRCP juega un rol crucial en la evalua-
ción de las alteraciones post-quirúrgicas del árbol biliar y puede ser
usada para demostrar una variedad de anomalías congénitas del trac-
to biliar; por ejemplo conductos aberrantes, quistes del colédoco y
páncreas divisum.

Patología del sistema musculoesquelético:

A medida que la RM se usó en forma más masiva, pronto se comenzó
a utilizar en las patologías musculoesqueléticas, fundamentalmente
debido a su superior definición anatómica. Es así como la RM es
actualmente de gran importancia en la evaluación de la médula ósea,
articulaciones, cartílago y partes blandas (tendones, músculo, menis-
cos y ligamentos). El estudio de tumores (de partes blandas y estadifi-
cación de neoplasias óseas), necrosis avascular, enfermedades articu-
lares, infección, etc se realiza ya de forma rutinaria con RM.

Las aplicaciones comunes de la RM en la patología  traumática pediá-
trica son:

- Trauma epifisario: La gravedad de una lesión epifisaria depende del
grado de lesión cartilaginosa. La Rx simple sigue siendo el método
diagnóstico, pues la incidencia de falsos negativos es pequeña y no es
seguro que la RM altere el tratamiento primario o modifique el pro-
nóstico. Sin embargo, en casos seleccionados  la RM permite el diag-
nóstico de la lesión epifisaria en cartílago no osificado.

- Lesión en la fisis (aguda y crónica). La lesión fisaria puede llevar a la
formación posterior de puentes, bien óseos o bien fibrosos, con riesgo
de alterar el crecimiento. Los puentes fibrosos son radiolucentes y la
R.M. puede detectarlos de forma precoz y con mayor sensibilidad que
la radiología simple o el TC.

- Lesión osteocondral. El papel de la R.M. en este tipo de lesiones es
intentar detectar lesiones osteocondrales “sutiles o no claramente
visibles” en radiología simple, estudiar el cartílago que recubre la
lesión osteocondral y valorar su integridad, así como definir la estabi-
lidad o no del fragmento osteocondral.

- Valoración de lesión de Meniscos/Ligamentos/Tendones.

- Fractura-arrancamiento. Cuerpos libres

- Médula ósea: La RM es sensible para detectar contusiones óseas y
fracturas de estrés y puede mostrar lesión ósea en casos de trauma
“sin anomalía radiológica”, pero su papel es secundario con respecto a
la radiología convencional y debe limitarse a casos muy seleccionados

- Estudio vascular: angio-RM

A pesar de que la RM no permite un diagnóstico histológico, resulta
útil para completar y estadificar de forma más precisa, con respecto a
radiografía simple o la TC, la extensión de los tumores y la proximidad
de estructuras anatómicas vecinas. Además, la angiografía por RM
mejora esta capacidad ayudando a mostrar la relación de los tumores
con las estructuras vasculares.

La RM demuestra aumento de líquido en los procesos infecciosos y el
edema reactivo que lo rodea. Detecta anormalidades de la médula ósea
y tejidos blandos más precozmente que otros métodos de imagen, dato
especialmente importante para la valoración de la osteomielitis.

La expansión de la RM en la edad pediátrica se deberá principalmente
a que es una técnica que no emite radiación ionizante. El factor que
limita su mayor implantación es el financiero y la menor disponibili-
dad lo que obliga seleccionar la correcta indicación de la técnica y evi-
tar peticiones no justificadas. 

En conclusión, como quiera que la RM no utiliza radiaciones ionizan-
tes, debe preferirse a la TC cuando se dispone de ambas y ofrecen
información similar. Para evitar la avalancha de peticiones de RM no
justificadas, lo que puede generar largas listas de espera, se recomien-
da que  las peticiones de RM se consulten con el radiólogo o se indi-
quen según guías y protocolos consensuados.
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HISTORIA DE LA INCLUSA DE MADRID
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En 1563, se crea en Madrid, en el convento de la Victoria situado junto
a la Puerta del Sol, con una iglesia muy visitada por la familia real y
personajes de la Corte, la Cofradía de Nuestra Señora de la Soledad y
las Angustias con el fin caritativo de recoger a los convalecientes que
salían de los Asilos-Hospitales. En 1572 la Cofradía asume la labor de
recogida de los expósitos madrileños y para darles cobijo adquirió en
1579 un grupo de inmuebles próximos al convento situados en la
Puerta del Sol, entre la calle de Preciados y la del Carmen.

Por esa misma época la ciudad flamenca de Enkuissen era disputada
por las tropas españolas de los tercios y los holandeses rebeldes. Al
conquistarla los españoles, un soldado encontró en una iglesia profa-
nada un cuadro de la Virgen de la Paz rodeada de ángeles y con un
niño a sus pies y decidió unirla a su escueto equipaje militar. Tras su
regreso, aquel soldado le regaló al rey Felipe II la imagen rescatada y
el monarca, viendo la escena del niño a los pies de la Virgen, decidió
donarla a la cofradía. En el convento de la Victoria fue entronizada y
pronto fue objeto de una enorme devoción entre los madrileños. Pero
éstos no sabían pronunciar el nombre de aquella lejana ciudad flamen-
ca y comenzaron a utilizar para el cuadro la advocación de Virgen de
la Inclusa. Poco a poco esta palabra sustituyó en el habla popular al
nombre del convento y cofradía pasando ésta a denominarse simple-
mente Inclusa; la nueva denominación hizo fortuna y de allí se exten-
dió a todas las instituciones españolas dedicadas como ella a la reco-
gida de expósitos.

En ese lugar iba a permanecer la Inclusa madrileña durante más de dos
siglos. En realidad era una aglomeración de casas, unidas entre sí por
pasadizos que se construían según surgía la necesidad por el expediti-
vo método de derribar un muro. En 1801, ante el deplorable estado de
los edificios, se decide su traslado. La primera ubicación elegida fue
otro viejo y también medio ruinoso edificio en la calle del Soldado, hoy
calle de Barbieri, conocido por el nombre de “Galera vieja” porque
había sido anteriormente cárcel de mujeres de la Villa. Sólo tres años
más tarde se trasladan a la calle de la Libertad, y por fin, en 1807 la
Inclusa se instala en el enorme caserón de la calle Embajadores donde
ya se encontraba el Colegio de La Paz, dedicado a recoger a mujeres y
niñas menesterosas.

En el año 1929 la Diputación Provincial de Madrid, de la que depen-
den los organismos de Beneficencia, dispone la construcción de un
edificio totalmente nuevo para alojar la Inclusa. La elección del sitio
no es aleatoria. Se trata de un amplio terreno en la entonces alejada
calle de O’Donnell, propiedad de la Junta de Damas que regía la insti-
tución y donde muy poco después se construiría la Maternidad
Provincial. Abierto al campo que circundaba la ciudad por ese extre-
mo, con amplias dependencias interiores y grandes jardines, con una
hermosa galería orientada al sur para que los internos pudieran disfru-
tar del sol, el edificio supuso un revolucionario avance en el modo de
atender a los niños. Un detalle decorativo de su fachada merece la

atención del que pasa junto a ella. Se trata de dos relieves, de precio-
sa cerámica, representando a dos recién nacidos fajados, imitación
exacta de los que adornan la fachada del Hospital de los Inocentes de
Florencia y que en el siglo XV modeló el artista del Renacimiento
Andrea della Robia. La Inclusa perdió ese nombre para pasar a llamar-
se Instituto Provincial de Puericultura aunque siguió manteniendo sus
funciones. A comienzos de los años setenta se decidió el traslado del
Instituto, a su actual ubicación del Colegio de San Fernando, en la
carretera de Colmenar Viejo, y volvió a cambiar de nombre, ahora por
el de Casa de los Niños.

PROCEDENCIA DE LOS NIÑOS.
Los niños acogidos en la Inclusa tenían diferentes procedencias:

1.- Recién nacidos abandonados en la calle, en las puertas de iglesias
y conventos o en los tornos que se habilitaron para ello en la propia
Inclusa, en el templo de San Ginés, y un tercero en el Puente de
Segovia, junto al tramo del río Manzanares al que acudían las lavan-
deras. Eran prácticamente siempre de padres desconocidos y los que
llegaban en peores condiciones físicas por lo que su índice de morta-
lidad era casi siempre del 100% en los primeros días.

2.- Desde el Hospital de los Desamparados, donde existían unas camas
para atender a lo que se llamaba “paridas clandestinas”, cuyos hijos,
nada más nacer, se trasladaban a la Inclusa.

3.- Otros Hospitales de Madrid entre los que cabe destacar el de La
Pasión o de Antón Martín, dedicado en especial a enfermedades cutá-
neas como sarna, tiñas, úlceras y, sobre todo, el mal gálico. Estos niños,
en una buena proporción, pasaban al nacer a la Inclusa pero sólo hasta
que sus madres eran dadas de alta o, si éstas fallecían, eran reclama-
dos por el padre u otros familiares.

4.- En ocasiones, familias que estaban atravesando graves crisis eco-
nómicas dejaban a sus hijos recién nacidos y hasta a alguno ya mayor-
cito al cuidado de la Inclusa, con el compromiso de recogerlo cuando
la situación mejorase, cosa que en demasiadas ocasiones no llegaba
nunca a suceder.

Desde el primer momento, las inclusas quisieron preservar el anonima-
to de aquellas personas que se veían en la necesidad de abandonar a
sus hijos recién nacidos y que por vergüenza lo hacían en plena calle.
Con este fin se instituyó un procedimiento de recogida que ha perdu-
rado hasta hace pocos años. Me refiero al torno. El torno llegó a exis-
tir en prácticamente todas las inclusas y hospicios y también se insta-
laron en distintos lugares para de ese modo evitar a las madres largos
desplazamientos que pudieran hacerlas desistir de dejar a su hijo en un
lugar de acogida. Un miembro del personal hacía guardia permanente
al otro lado del rudimentario aparato sin tener contacto directo con el
autor o autora del abandono. Sobre ellos campeaban carteles explica-
tivos de su misión por si quedaba alguna duda.

Los niños llegaban al torno en muy dispares condiciones. La mayoría,
desde luego, prácticamente desnudos o sin otra prenda de abrigo que
unos trapos viejos o una astrada manta. Otras, en cambio, llevaban
alguna ropilla más cuidada y hasta no faltaba el que mostraba deta-
lles entrañables de cariño materno en forma de algún humilde adorno
en la ropa o algún objeto de devoción sobre el cuerpo. Era bastante
frecuente que junto a la criatura apareciese una nota, escrita las más
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de las veces con letra temblona, pero otras con rasgos de una cierta
cultura caligráfica. En esas notas se solía decir si la criatura estaba o
no bautizada, si, de estarlo, se le había impuesto algún nombre; en
raras ocasiones se aportaba algún detalle de su filiación como la clase
social de la madre o de los padres, si éstos estaban vivos, si su unión
era o no legítima y, siempre se hacía un llamamiento a la caridad de
la Inclusa o de sus gestores. Estos datos, junto con los de los objetos
que llevasen encima, podían más tarde ser aducidos por la familia para
identificar al niño si decidían reintegrarlo al hogar. De todo ello se lle-
vaba un meticuloso registro por escrito de cuya existencia hay cons-
tancia en el archivo de la Inclusa de Madrid. En ese mismo registro se
anotaban todas las vicisitudes de la estancia del niño hasta que salía
de la institución.

El primer año del que hay constancia documental, 1583, se recogieron
74 niños. A partir de 1600, el número de ingresos anuales oscila entre
300 y casi 700. En el tránsito de los siglos XVIII al XIX llega casi a los
1500 al año. Durante todo el siglo XIX las cifras se mantienen entre
1600 y 1800 aunque con algún pico que roza los 2000. En las dos pri-
meras décadas del siglo XX hay años como 1915 y 1916 en que se
recogen casi 1700 niños para luego ir descendiendo muy lentamente.
No obstante, el estadillo de “Niños entrados y salidos” del período
1963-1982 comienza con la todavía sobrecogedora cifra de 568 niños
y finaliza ¡en 1982! con la de 114, lo que demuestra que el problema,
habiendo disminuido drásticamente, está aún lejos de desaparecer. La
aproximación más fiable apunta a que en sus primeros cuatro siglos de
existencia, la Inclusa de Madrid recogió la impresionante cifra de más
de 650.000 niños entre los abandonados por completo y los dejados
temporalmente al cuidado de la institución por sus padres u otros
familiares. 

FINANCIACIÓN DE LA INCLUSA.
La primera fuente de ingresos que tuvo la Inclusa del la Cofradía de la
Soledad procedía de los donativos que hacían los fieles a su iglesia de
la Victoria. También se utilizaban las mandas testamentarias que hací-
an muchos madrileños con el fin expreso de ayudar al hospicio de
niños o con el de lograr ser sepultados en el recinto del templo o en
sus aledaños. Incluso se obtuvieron donaciones de dinero y, sobre todo,
de privilegios para comprar alimentos y los materiales de ajuar más
imprescindibles, por parte del propio rey. El personal que ejercía un
trabajo lo hacía de forma gratuita o, todo lo más, por la manutención
y algo de ropa y leña.

En 1651, con la extinción de la Cofradía de la Soledad y las Angustias,
quedó la Inclusa a expensas de los bienes y del dinero contante que
pudiera obtener de donativos directos. La administración también pasó
a ser autónoma y además, por esa época tanto las amas de cría como
muchos de los trabajadores exigían, y recibían, una paga económica.
Hubo, pues que recurrir a otros métodos de recaudar fondos. El prime-
ro fue salir a pedir limosna por las calles y las numerosas iglesias de la
ciudad. Se extendieron cédulas, firmadas por las autoridades del
Concejo, para que las almas caritativas tuvieran la certeza de que su
dinero era para un buen fin.

En el siglo XVII se decidió dedicar para la Inclusa una parte de las
ganancias que se obtenían de dos espectáculos que siempre han teni-
do en Madrid una notable afición y, por tanto, unos sustanciosos
ingresos para sus empresarios: el teatro y los toros. De los dos princi-
pales teatros de la capital, uno de ellos, el teatro del Príncipe, antes
célebre Corral de la Pacheca y hoy teatro Español, habría de ceder una
parte de sus beneficios para el mantenimiento de la Inclusa. El otro
gran teatro, hoy desaparecido, era el de la Cruz, en la calle de su
mismo nombre. Los beneficios de éste se repartirán en tercios, de los
cuales uno era también para la Inclusa y otro para el Hospital de la
Pasión o de Antón Martín. Por último, la plaza de toros de Madrid tam-
bién debía dedicar parte del dinero obtenido a la Inclusa. La plaza de

las Ventas, además de organizar anualmente una corrida importante,
la denominada de la Beneficencia en plena Feria de San Isidro, conti-
núa con su contribución.

Las niñas que, una vez llegadas a cierta edad, pasaban al Colegio de La
Paz para aprender un oficio, generalmente relacionado con las labores
de costura, o para dedicarse al servicio doméstico, eran con su traba-
jo una importante fuente de ingresos. De ese dinero, un tercio se guar-
daba para entregárselo a la chica si contraía matrimonio, junto con
una dote fija que a principios de siglo XIX era de 1300 reales a cuen-
ta de los fondos de la institución.

ORGANIZACIÓN.
Los primeros años fueron los frailes del convento de la Victoria y los
miembros de la Cofradía de la Soledad quienes administraron la
Inclusa aunque bien pronto obtuvieron el patrocinio real que asignó
una renta anual de 10.000 ducados procedentes de algunos impuestos
sobre el comercio y la vivienda en Madrid. A partir de ese momento era
directamente el rey quien nombraba a los administradores, de manera
que la Cofradía fue perdiendo atribuciones hasta su desaparición.

Con el advenimiento de lo que se llamó la Ilustración, que en España
tuvo su apogeo durante los reinados de Fernando VI y Carlos III, nace
entre las clases dirigentes un concepto que venía a sustituir al de cari-
dad vigente en la sociedad hasta entonces. Se crean instituciones públi-
cas que se llamaron de Beneficencia, dirigidas no ya sólo a la ayuda des-
interesada del necesitado, sino, sobre todo, al alivio de las penalidades
de quienes pudieran de ese modo integrarse en el mundo del trabajo,
una preocupación típicamente ilustrada. Fruto de de esta nueva menta-
lidad, en lo que se refiere a la Inclusa de Madrid y a todas las demás del
país, fue la publicación de varios tratados como los de Joaquín Javier de
Uriz y el del doctor Santiago García, Académico de Medicina.

En 1794 se da un paso muy importante para la consideración social de
los niños de las inclusas, al menos sobre el papel, porque otra cosa fue
su efectiva puesta en práctica. Por Real Cédula de Carlos IV quedaron
legitimados los expósitos de ambos sexos existentes y futuros, que
serían considerados en adelante como integrantes “en la clase social
de hombres buenos del estado llano general, sin diferencia con los
demás vasallos de esta clase” y los expósitos podrían acceder a los ofi-
cios civiles que por su condición les habían estado negados.

Otra consecuencia de la Ilustración fue la instauración por todo el
territorio nacional de las instituciones denominadas Reales Sociedades
Económicas de Amigos del País, formadas como foros donde las gen-
tes cultivadas se dedicaban a debatir sobre todos los temas de actua-
lidad y a promover iniciativas culturales, económicas, industriales,
científicas y de todo orden. En la Real Sociedad Económica Matritense
se creó la Junta de Damas de Honor y Mérito, integrada por mujeres
de la nobleza y las capas altas de la sociedad. Una de sus propulsoras,
nombrada primera presidenta fue doña María Josefa Alfonso de
Pimentel y Téllez Girón, condesa de Benavente y duquesa de Osuna.
Sus prioridades se decantaron enseguida por la Inclusa e iniciaron ges-
tiones para que el rey les concediese la dirección del establecimiento,
cosa que por fin lograron en septiembre de 1799.

Sus primeras medidas consistieron en intentar sanear las cuentas, en
contratar nuevo personal como un segundo médico obligado a visitar
periódicamente a los niños en periodo de lactancia, y en la construc-
ción de una hasta entonces inexistente enfermería en la parte alta del
edificio de Preciados para separar a los niños sanos de los enfermos.
La junta de Damas ha estado vinculada desde entonces a la Inclusa de
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Madrid y al Colegio de la Paz y siguen estándolo en la actualidad. Las
funciones ejecutivas de la Junta, sin embargo, fueron pasando paula-
tinamente a la Diputación Provincial de Madrid que se ocupa desde
principios del siglo XX de la gestión administrativa y sanitaria de la
institución quedando la Junta con un papel de supervisión y otro, muy
importante siempre, de apoyo ante instancias sociales con influencias
económicas, políticas y en la opinión pública.

En 1800, por directa solicitud de la Junta de Damas, se produjo un
hecho que ha tenido enorme importancia en el funcionamiento de la
Inclusa madrileña: la incorporación de las Hermanas de la Caridad.
Estas monjas dieron un impulso fundamental al establecimiento, tanto
en lo asistencial del centro como en lo organizativo, ocupándose de las
labores de la enfermería, del torno, de las cuentas diarias de gastos y
del ropero.

CUIDADOS DE LOS NIÑOS EN LA INCLUSA.
Cuando el niño atravesaba el torno, era registrado en un libro de
entradas donde se hacían constar los detalles de la fecha, la edad
aproximada según la opinión de la persona que lo recibía, los datos
que pudiera aportar en algún papel escrito, y las ropas que llevaba.
Luego se le lavaba, se le ponían ropas limpias y se abrigaba con man-
tas o junto a una lumbre para que entrara en calor pues en la mayo-
ría de los casos llegaban, en palabras textuales de algunos de estos
libros, “pasmaos de frío”. La siguiente atención era el reconocimiento
por un médico que dedicaba un especial cuidado a detectar signos de
enfermedades contagiosas y, sobre todo de sífilis, para en ese caso
destinar al niño a una sección apartada de los demás en la misma
inclusa. Otras veces se le mantenía en observación durante unas sema-
nas por si en ese tiempo desarrollaba síntomas de tales padecimientos.
A todos los niños se les ponía, como seña de identificación, una cinta
al cuello de la que colgaba una medalla que en el anverso llevaba una
imagen de la Virgen y en el reverso un número y la fecha de ingreso.
Esta medalla la llevarían hasta su salida definitiva de los estableci-
mientos de acogida.

De 1809 poseemos una estadística de las causa de muerte de los 889
niños fallecidos ese año dentro de la Inclusa. Por orden de frecuencia
son éstas: el 18,7% mueren por “extenuación”, término impreciso que
parece aludir a un conjunto de síntomas consecutivos a muchas dolen-
cias, entre ellas las derivadas del estado en que son abandonados; el
14,8% son los que denominaban “nacidos inconservables”, entre los
que el mayor número hay que suponerlo compuesto por graves malfor-
maciones congénitas o gran prematuridad; de “fiebre”, palabra que
engloba, como sabemos, una gran cantidad de enfermedades infeccio-
sas entonces no identificables y desde luego incurables mueren el
14,6%. Luego siguen los “trastornos digestivos”, seguramente gastro-
enteritis en su mayor parte; “fatiga” que hace referencia a procesos res-
piratorios; “encanijados”, es decir, depauperados y faltos de fuerzas y de
defensas; el “mal venéreo”, la sífilis, tan frecuente en aquella sociedad,
causa la muerte del 8%. Otras enfermedades mortales descritas en ese
documento son de muy difícil identificación, pero podrían corresponder
a sarampión, escarlatina, difteria o tos ferina, para muchas de las cua-
les aún no existía ni nombre a esas alturas del siglo y cuya difusión se
facilitaba enormemente por las condiciones de hacinamiento y falta de
higiene ambiental y personal que reinaban en el recinto. En cambio,
cuando se conoció la vacuna contra la viruela a partir de finales del
siglo XVIII, todos los niños eran vacunados contra esa enfermedad
cuando todavía no lo eran los hijos de muchas familias por el rechazo
a dicha técnica entre una buena parte de la sociedad.

La fracción más importante entre el personal de una inclusa era la for-
mada por las nodrizas. En algunas ocasiones eran las propias madres

las que se quedaban a vivir allí para poder seguir alimentando a sus
hijos a cambio de su propia manutención y los pocos servicios que la
Inclusa pudiera darles, ofreciendo a cambio su trabajo en las labores
domésticas de la Institución, ahorrando a ésta un gasto añadido. La
mayoría de los casos, sin embargo, había que recurrir a la contratación
de nodrizas externas. No era tarea fácil conseguir mujeres lactantes
dispuestas a amamantar a varios chiquillos ajenos y por los cuatro
escasos cuartos que los regidores de la inclusa podían pagarles. En un
principio se exigían varias condiciones a las mujeres aspirantes al
cargo: salud contrastada, que fueran robustas, jóvenes, madres de más
de un hijo y de menos de seis para garantizar la riqueza de la leche,
que no hubiesen abortado, que sus senos fueran anchos y de pezones
prominentes, que no tuvieran mal olor de aliento y hasta que sus pro-
pios hijos hubiesen sido concebidos dentro de un matrimonio legítimo
y cristiano. A la hora de la verdad, sin embargo, ante la escasez de can-
didatas y la necesidad de ellas, se aceptaba prácticamente a cualquie-
ra: prostitutas, madres solteras o amancebadas, enfermas etc. La única
precaución era la de separar a las que tenían el mal gálico o ciertas
enfermedades de la piel o poca leche para ocuparlas en la alimenta-
ción de aquellos niños en peores condiciones.

A partir del siglo XVIII se comenzó a promover la idea de que los niños
expósitos fueran acogidos en el ámbito rural por familias a las que se
compensaría económicamente por ese trabajo. A las nodrizas que se
hacían cargo de los niños se les pagaba una parte en dinero y otra en
especie, sobre todo en forma de alimentos como legumbres y carne.
Los administradores de la inclusa tuvieron que habilitar un cuerpo de
inspectores que recorriesen aquellos pueblos para poner coto a la serie
de irregularidades que se venían cometiendo. Algunas nodrizas daban
a beber a los niños jugo de adormidera para que no las molestasen, o
restregaban sus mejillas con polvos rubificantes para hacerles parecer
sonrosados y sanos ante la visita de un inspector o frente a la curiosi-
dad de los vecinos. Otras veces vendían la carne que les había sumi-
nistrado la inclusa para la dieta de los niños. Por último, en un eleva-
do número de casos, si el niño fallecía, se ocultaba su muerte para
seguir cobrando el estipendio; y así durante años si había suerte de
que no llegase por allí la inspección o se podía burlar ésta alquilando
para la ocasión el niño de otra familia.

Aunque ya en el siglo XVIII consta la presencia de médicos pagados a
cargo de los fondos de la institución, fue desde principios del siglo XIX
cuando fueron contratados médicos en exclusividad o haciendo com-
patible su trabajo allí con sus menesteres en otros hospitales madrile-
ños. Entre estos médicos, cuya relación pormenorizada consta en los
meticulosos archivos de la Casa, figuran durante ese siglo personali-
dades como Mariano Benavente, fundador luego del Hospital del Niño
Jesús en la capital. Ya en el siglo XX hay que destacar a Juan Bravo
Frías, impulsor de mejoras para los niños y del cambio de ubicación del
Centro, Juan Antonio Alonso Muñoyerro, director desde 1920 hasta
1936 y posteriormente desde 1939 hasta su jubilación y responsable,
junto con el citado Bravo, del traslado de la Inclusa al nuevo edificio
de la calle O’Donnell y de la creación del Instituto Provincial de
Puericultura. Enrique Jaso Roldán que dirigió la Inclusa durante la
Guerra Civil y años más tarde crearía en la Ciudad Sanitaria La Paz un
pionero servicio de pediatría que sirvió de pauta a todos los existentes
en la actualidad. El último director fue Javier Matos Aguilar hasta la
desaparición en los años ochenta del Instituto como tal.

DESTINO DE LOS NIÑOS DE LA INCLUSA.
En la Inclusa o con las nodrizas contratadas en los pueblos, los niños
permanecían el tiempo que duraba la lactancia, por lo general 18
meses, y la llamada crianza que se extendía hasta los siete años. La
lactancia, si faltaba la leche humana se hacía a base de leche de burra,
la más parecida a la humana en sus cualidades alimenticias, o de
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cabra. Una vez transcurrido ese tiempo, los niños debían abandonar la
Inclusa. A partir de ese momento se hacía un reparto a otros centros
de acogida. Las niñas pasaban al Colegio de La Paz, fundado en 1679
expresamente para niñas expósitas, donde aprenderían un oficio y
podrían permanecer de por vida o hasta que contrajeran matrimonio.

Los niños varones, llegada la edad de salir de la Inclusa, eran remiti-
dos al Hospital de los Desamparados, en la calle que hoy lleva ese
nombre, donde compartían edificio con pobres y enfermos adultos de
ambos sexos allí recogidos. En otros casos el lugar de destino era el
Hospicio, un magnífico edificio en la calle Fuencarral, adornado años
después de su construcción con una maravillosa portada de Pedro de
Ribera. En el Hospicio estaban recluidos chavales de muy distinta pro-
cedencia y, sobre todo, muchos condenados por la comisión de delitos
y que por su corta edad no podían ser encerrados en las cárceles de la
ciudad. En ambos centros, Hospicio y Desamparados, se enseñaban ofi-
cios manuales hasta los catorce años y luego la propia Institución bus-
caba acomodo laboral para esos adolescentes que de esa manera salí-
an de allí con el porvenir más o menos resuelto.

Durante la Guerra Civil se vivió en la Inclusa madrileña un episodio que
por sí mismo merecería un estudio aparte por los componentes que
tuvo de epopeya sin que faltaran los tintes dramáticos. Con la aproxi-
mación de los frentes de combate a la capital se hizo conveniente la
evacuación de los niños acogidos. El entonces director, doctor Jaso
Roldán, tomó personalmente las riendas del asunto con conversacio-
nes con las autoridades civiles y militares y se dispuso la creación de
Colonias Escolares en zonas de la península lo más alejadas posible de
la crudeza bélica. Se eligieron las regiones levantina y manchega y se
dispusieron asentamientos en varios pueblos de Valencia, Castellón,
Alicante y Ciudad Real no sólo para los niños sino asimismo para las
nodrizas, las madres internas con sus hijos y el personal sanitario y
auxiliar.

Sin embargo, el interés de la Inclusa fue siempre conseguir familias
que adoptaran a los niños. La adopción no era ni mucho menos una
práctica habitual en la sociedad de los primeros siglos de la
Institución. Las familias que tenían hijos propios los tenían en gran
número -aunque muchos muriesen en edades precoces por las infini-
tas plagas que entonces se cebaban en la edad infantil-, y quienes no
tenían hijos no solían considerar la posibilidad de adoptar a uno de
esos niños expósitos que vegetaban sórdida y precariamente en las
inclusas. Durante mucho tiempo las únicas adopciones que constan en
los archivos fueran las solicitadas por algunas de las amas de cría
externas que se habían ocupado de cuidar al niño a lo largo de sus pri-
meros años de vida. Los administradores de la Inclusa solían conceder-
las con facilidad en esos casos que demostraban que la mujer y su
familia se habían encariñado con la criatura y serían capaces de ofre-
cerle un porvenir beneficioso.

Actualmente la situación ha cambiado mucho y para bien. Hoy existen
“más padres sin hijos que hijos sin padres”, como explicaba muy grá-
ficamente un veterano médico que prestó sus servicios en la Inclusa
madrileña de la posguerra. La legislación ha ido adaptándose a la rea-
lidad, pero aún así, adoptar un niño en España es complicado, requie-
re un proceso largo durante el cual el niño está en una situación ambi-
gua entre el régimen de acogimiento, que no garantiza la satisfacto-
ria resolución del procedimiento, y la definitiva filiación a todos los
efectos. Por otro lado, es cierto que el número de niños en situación de
total abandono, requisito que exige la ley para poder ser entregados en
adopción plena, es hoy muy pequeño y el de solicitudes de adopción
no hace sino crecer. Así se ha desatado en los últimos años una marea
de las llamadas “adopciones internacionales”.

De cualquier modo, la infancia más desvalida, la que sufre el abando-
no familiar, merece cualquier esfuerzo individual e institucional. Así lo
entendió la Inclusa desde hace más de cuatro siglos y, con todas las
vicisitudes a las que me he venido refiriendo, ha hecho una labor
extraordinaria a la que es justo rendir un homenaje cuando repasamos
la historia de la Pediatría española.
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INTRODUCCIÓN
Comenzaré justificando y explicando el título de este trabajo. Será
preciso explicar qué sea el galenismo. Galeno de Pérgamo (129- c. 215)
se convirtió a la vez en el recipiendario y en el legatario de la medici-
na clásica griega, mas su abundante obra, más una enciclopedia que
un sistema, dejó varias contradicciones y lagunas, que fueron solven-
tadas paulatinamente por sus discípulos: se llama galenismo a ese
cuerpo de doctrina cerrado, inmanente y autosuficiente. Además, la
palabra dietética no tiene en la actualidad el mismo sentido que tenía
en la Antigüedad clásica. Dieta significa ahora <<régimen que se
manda observar a los enfermos o convalecientes en el comer y en el
beber>>1. Sin embargo, la díaita de la medicina griega es el régimen
de vida, es decir, afecta a todo el modus vivendi de la persona. De ahí
que cuando hablo de dietética en el título me refiero a la clásica, no a
la actual. Además, incluye todo lo que se refiere a su desarrollo moral
e intelectual, a la sophrosyne, equivalente al honeste vivere latino, que
consiste en el dominio en general del espíritu sobre el cuerpo.
Emplearé el adjetivo infantil en sentido muy amplio, un periodo que
abarcará en este tema desde el nacimiento hasta la adolescencia,
entre otras cosas, porque la palabra pediatría sería un anacronismo
emplearla aquí. Por último, éste régimen, como he apuntado antes,
persigue el ideal de la excelencia griega, la areté (la virtud), la educa-
ción integral, la kalokagathia (belleza y bondad), en suma, la famosa
paideia2, la humanitas de los romanos. Mas no conviene olvidar nunca
que esta dietética será siempre individual, para clases acomodadas,
alta burguesía, nobleza y clero. El campesinado seguirá acudiendo a
los barberos, a los empíricos y a los curanderos. Esto empezará a cam-
biar en el siglo XVIII.
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UN RÉGIMEN INFANTIL DE GALENO
Galeno escribió Consilium de puero epileptico (post 190) en el que
prescribió el régimen apropiado para un niño epiléptico. En una carta
expone a su padre una serie de indicaciones precisas sobre cómo aten-
der adecuadamente al niño. Lo primero que le dice es que el niño no
se vea inmerso en acontecimientos o en circunstancias inesperadas.
Deben evitarse éstas en la medida en que sea posible. Si a pesar de
todo, se dan esos acontecimientos extraordinarios que acaban produ-
ciéndole un paroxismo, una vez terminado éste, el niño deberá abste-
nerse de todo movimiento, de modo que pueda descansar adecuada-
mente y se le dará, además una alimentación muy ligera y suave. Se le
deberá purgar al comienzo de la primavera, lo que es muy adecuado
en enfermedades convulsivas. Una vez purgado, deberá seguir este
régimen: 1) nada más levantarse, deberá caminar con moderación en
el gimnasio hasta que vengan sus preceptores; y, 2) después de los
estudios, realizará ejercicios acompañado por un maestro de ejercicios
[lo que hoy llamaríamos preparador físico]. Insiste Galeno que los ejer-
cicios son lo más importante junto con el medicamento que en su día
le proporcionó (preparado a base del bulbo de plantas del género
Scilla, parecidas a la cebolla). El maestro de ejercicios debe ser un
hombre prudente de modo que no le haga ejercitarse hasta que se
agote y que a la vez el ejercicio caliente el cuerpo y provoque la eli-
minación de las superfluidades3. En este planteamiento de Galeno se
ve su idea sobre la movilidad equilibrada del cuerpo para conservar
una buna salud. En suma, la ciencia del régimen, como vemos, es el
núcleo del saber médico integrado con una filosofía de la vida, sin los
cuales no se podrá garantizar el bienestar del cuerpo y del alma4.

EL NIÑO EN EL GALENISMO ARÁBIGO
El Canon medicinae (c. 1020), escrito en árabe por Avicena (980-1037),
contiene cuatro capítulos sobre el régimen del recién nacido así como
del tratamiento de las enfermedades de la infancia: <<el régimen en
la infancia –el periodo desde el momento del nacimiento hasta el
comienzo del destete: muchos médicos sabios declaran que cuando
nace un niño de buena constitución se le ligará el cordón umbilical a
cuadro dedos del ombligo con un lazo limpio de lana. Luego, con rapi-
dez, se endurecerá la superficie de la piel ligeramente con agua sala-
da hasta que se seque el cordón. Después de esto, se bañará al niño en
agua tibia, limpiando la nariz con los dedos, cortando las uñas e insti-
lando un poco de aceite en los ojos. Deberá movilizarse el orificio anal,
manipulándolo con el dedo índice, de modo que se abra. Una vez que
el cordón se ha separado -lo que ocurrirá a los tres o cuatro días-, su
muñón será tratado con una medida de ceniza de hueso o con vino con
polvos de óxido de plomo>>. Para ceñir los miembros, éstos serán
manipulados con mucha suavidad: <<cada parte debe ser moldeados
según su forma apropiada>>. A la hora de dormir <<el niño será ubi-
cado en una habitación ventilada con aire no demasiado frío. Dicha
habitación deberá estar sombreada>>. En relación con el baño <<en
verano con agua tibia y en invierno con caliente. Lo ideal será lavarle
dos o tres veces al día>>. Respecto a la lactancia <<donde sea posi-
ble, el niño deberá mamar la leche de su madre. Entre todos los ali-
mentos éste es el que se asemeja más, en cuanto a la sustancia, a los
nutrientes que el niño ha recibido durante su estancia en el útero.
Debería ser suficiente que el niño mamase dos o tres veces al día al
principio sin permitirle que ingiera demasiada leche. Además de todo
esto, dos cosas más deben tenerse en cuenta para fortalecer la cons-
titución del niño: debe ser acunado suavemente, tarareando música o
alguna vieja canción, o balbuceando al niño, conservando la costum-
bre mientras se le coloca en su cuna. El movimiento beneficia a su
cuerpo y la música a su alma>>. En cuanto a las nodrizas <<si hay
algún inconveniente que impida que la madre pueda dar de mamar a
su hijo, deberá elegirse una nodriza. Después de mamar el niño debe
dormir pero su cuna no debe ser mecida con intensidad pues se le
podría revolver la leche en el estómago. Se le debe acunar muy suave-
mente. La lactancia durará de ordinario dos años y el destete no debe-

rá hacerse bruscamente>>5.

EL GALENISMO LATINO Y LOS REGÍMENES MEDIEVALES
Los textos de regímenes llegarán a su apogeo en el Occidente latino
convirtiéndose en un género literario médico independiente. Entre
estos cabe destacar los compuestos por dos grandes maestros univer-
sitarios: Maino de Mainieri (+1368) y Bernardo de Gordon (1260 - c.
1318). De ahí que sus textos sobre este tema se llamen regímenes uni-
versitarios. Estas obras tienen dos partes bien delimitadas: una que
podríamos llamar general, donde se aborda el régimen de las personas
normales y otra, especial, donde se trata de aquellas personas que no
pueden llevar el modus vivendi general: en este caso se encuentran los
niños. A este respecto, cabe señalar que los historiadores generales
interesados en lo que atañe al niño en la Edad Media no han sabido
aprovechar la rica, valiosa e inestimable información que estos regí-
menes proporcionan.

Siguiendo una larga tradición vivida también en el mundo árabe, el
médico -debido al tabú de no tocar los genitales de la parturienta- no
solía estar presente en el momento del parto a no ser que existiese un
parto con una importante distocia. A la madre la asiste la comadrona
(obstetrix), que también atenderá a la nueva criatura. Lo primero que
se hace después del parto es ligar el cordón, no muy lejos de la piel del
vientre.  Se hace con un hilo de lana retorcido, untado en aceite de
ricino. Luego se corta, dejando un margen de cuatro dedos de exten-
sión. Para facilitar la cicatrización de la herida es conveniente espol-
vorearla con substancias astringentes como la sangre del Drago o la
mirra. Maino cuenta que <<tras la escisión del cordón, las mujeres
francesas acostumbran a poner únicamente saliva, otras ponen ceniza
de conchas o de plomo, o de caña quemada o de calcáneo de terne-
ro>>. Luego se procede a lavar al recién nacido con agua ni demasia-
do caliente ni demasiado fría. Su finalidad es limpiarlo de las sucieda-
des que el niño ha arrastrado durante su paso por el canal del parto.
Se asean los ojos, instilando en ellos unas gotas de aceite de ricino; se
succionan las orejas y se limpia el conducto auditivo externo con el
dedo meñique; con el mismo dedo se limpian los orificios de la nariz y
con la uña, del dedo pulgar, se escinde el frenillo bajo la lengua. Se
reconocen las extremidades y se procede a la limpieza del ano y a la
evacuación de la vejiga. En algunas regiones de Francia, según Maino,
se suele frotar el cuerpo del niño con sal finamente triturada y aceite,
para consumir las humedades y para endurecer la piel.

Como ropa se utilizan unos trozos de tela de lino, de color blanco, con
los que se envuelve al niño, fajándolo convenientemente. Hay que evi-
tar que estos pañales puedan comprimir los miembros de la criatura.
Después el niño se depositará en la cuna para que pueda dormir. Para
ello se sugiere una habitación en penumbra. Se busca lograr un
ambiente lo más parecido posible al claustro materno. La cuna debe
estar lejos del fuego del hogar y de la luz del sol que pueda entrar por
una ventana, ya que los médicos tienen miedo de que el niño se vuel-
va estrábico si una parte de su cara está más iluminada que la otra.

En relación con la lactancia, es preferible que su madre lo alimente,
pues su leche tiene el mismo origen que la sangre que lo ha nutrido en
el interior del útero. Pero además, a través de la leche se transmiten
hereditariamente una gran cantidad de factores, por lo que ser ama-
mantado por una persona extraña a la familia, puede introducir en el
nuevo ser modos de comportamiento y maneras de ser diferentes, a las
que por nacimiento le corresponden. Sin embargo, llama la atención
de la insistencia de los médicos en que los niños sean amamantados
por su propia madre cuando en medios pudientes siempre lo hace la
nodriza. Sin embargo, en los primeros momentos del nacimiento no
debe ser la madre la que alimente al niño. Pues la madre está muy
alterada por el parto y la leche que puede haber en sus mamas, lo más
probable es que esté corrompida, cómo es evidente que está alterado
su color. Por otra parte, hay que esperar, en la mayoría de los casos, a
que se produzca la subida de la leche, que no es algo instantáneo. Así
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Gordon ofrece una receta para alimentar al niño que está compuesta
de una mezcla de azúcar blanco, finamente molido, miel muy pura y
aceite de ricino. Este compuesto líquido se puede poner cerca de la
boca del niño para que lo chupe poco a poco. Es un preparado muy
nutritivo que puede servir al niño durante los dos primeros días. Para
favorecer la subida de la leche de la recién parida, se aconseja que
alguien chupe de los pezones de la madre, ya sea una persona del ser-
vicio, o un niño que se traiga del hospicio. Esto es muy común en
Francia, tal como cuenta Maino: <<las mujeres francesas hacen sor-
berse la leche por alguna mujer de baja condición>>. De todas formas,
a veces ocurrirá lo que dice Gordon: <<hay muchas mujeres que son
delicadas y nobles, o temen los trabajos o no tienen leche o su pezón
es muy corto o porque están enfermas y así muchas causas similares y
no pueden lactar al recién nacido, por lo que conviene poner remedio
y buscar una buena nodriza>>.

Y como ocurre siempre, las madres campesinas salen perdiendo pues
no sólo deben amamantar a sus hijos sino también a los de los nobles.
La elección como nodriza recaerá una de ellas, la que los médicos juz-
guen mejor dotada para tal oficio. La nodriza deberá reunir las siguien-
tes condiciones: que sea sana, de buena complexión [constitución] y
de buenas costumbres; de entre 25 y 35 años de edad, llamada en
estos textos la edad perfecta; ni demasiado gruesa ni demasiado del-
gada; lo mismo se exige a las mamas, pues las nodrizas de grandes
pechos no son las mejores, las mamas deben ser intermedias entre
blandas y duras; que haya tenido un parto eutócico y dado a luz a tér-
mino y a un varón; entre mes y medio y dos meses después del parto;
la leche no debe ser ni demasiado sutil ni demasiado gruesa y no ten-
drá un sabor muy fuerte ni un olor excesivamente intenso; deberá abs-
tenerse de relaciones sexuales pues provocaría la aparición de leche
con sabores fétidos y podría quedarse embarazada; tampoco deberá
menstruar; de buen carácter; no debe airarse; no debe ser miedosa; no
debe tender a la tristeza; y tampoco ni fatua, ni golosa y, sobre todo,
que no sea borracha; deben ingerir alimentos de temperamento ni
demasiado cálidos ni demasiado fríos; finalmente, deberán hacer ejer-
cicio antes de comer.

Comenzado el periodo de la lactancia, que dura dos años, la vida del
niño transcurrirá entre el baño, la comida y el sueño. Lo primero es la
limpieza. Los médicos recomiendan bañar al niño en agua templada
dos veces al día. El momento más oportuno es antes de que el niño
coma, con el estómago vacío. Pues la leche, a causa del baño, podría
corromperse en el estómago produciendo obstrucciones. El baño que
se acompaña de friegas o masajes deberá dudar hasta que la piel
comienza a ponerse sonrosada, esto es, hasta que se produzca una
ligera vasodilatación. Luego, una vez seco, el niño será alimentado. Es
conveniente que lloré un poco antes de mamar, pues es conveniente
para el desarrollo armónico de los órganos armónicos y para que las
humedades de la cabeza se evacuen a través de las lágrimas. Gordon
propone el siguiente plan de alimentación: <<la nodriza, hacia el
comienzo de la lactancia, deberá alimentarlo dos o tres veces al día, y
no debe mamar más que una vez en cada sesión y no se le debe llenar
demasiado el estómago de forma que tenga angustia o náuseas. No
debe permitir que el niño mame de manera continua; pues debido a la
gula pueden llegar a dolerle las fauces>>. Maino, en cambio, propone
alimentar al niño tres o cuatro veces al día. Sin embargo en otra parte
del texto parece inclinarse por la lactación a la demanda.

La cuna del niño tiene un lugar reservado en la habitación, lejos de la
luz; y con una orientación determinada. Además debe estar bien abri-
gado. Si el niño no se duermo se procurará mover la cuna levemente,
con un pequeño movimiento de vaivén. Otras formas para conseguir
que se duerma son cantándole una nana o con un chupete. Lo que está
prohibido es que se le acueste en la cama de la nodriza, pues ésta con
algún movimiento inconveniente podría asfixiarlo. El niño tampoco
debe llorar demasiado pues, sobre todo si es varón, podría herniarse. 

Si la lactancia la lleva a cabo una nodriza, ese periodo puede extender-
se hasta los tres años. Pero, para Gordon, si es un niño, conviene lactar-

lo durante tres años enteros, y si el final de ese periodo coincide con el
verano, debe esperarse a que termine la estación. Mas, si es una niña
basta con que la lactancia dure dos años o a lo sumo dos años y medio.
La razón es que la mujer no necesita la fortaleza del varón, pues su fun-
ción es únicamente custodiar la casa. Cuando aparecen los primeros inci-
sivos la alimentación comienza a ser mixta. La comida tiene que tener
unas cualidades similares a las de la leche y no exigir masticación. La
lista de Maino incluye pan disuelto en agua de miel o en caldo de carne,
papillas de harina de trigo y de leche animal, o el famoso pan disuelto en
vino aguado. La aparición de los caninos cierra el periodo de la lactan-
cia. Para conseguir que el niño deje de mamar se aconseja untar el pezón
con mostaza, ajo o cualquier otra sustancia de sabor desagradable.

Acabada la lactancia, se incorpora a la vida familiar. A los seis años
comenzará a ir a la escuela o, en el caso de los niños pertenecientes a
clases bajas, pasará a desempeñar un trabajo: pastor, campesino, car-
pintero, etc. La escuela culmina a los catorce años, con la elección que
ocupará en la sociedad. Según Gordon, puede elegir tres caminos, enu-
merados por este orden: las armas, es decir, la caballería; las artes
mecánicas; y, la filosofía o la vida intelectual6.

GALENISMO HUMANISTA: EL DE VICTU INFANTIUM DE
CRISTÓBAL DE VEGA
El catedrático de la Facultad de Medicina de la Universidad de Alcalá
Cristóbal de Vega (1510-1573) escribió un tratado de toda la medici-
na cuyo libro segundo tal vez sea el regimen sanitatis más completo
de la medicina renacentista según los presupuestos del galenismo
humanista que pretende la vuelta a los clásicos pero expurgados de
todos los aditamentos bárbaros, es decir, medievales y arábigos. La
característica fundamental es que la paideia volverá a ocupar un lugar
predominante. Respecto al régimen es llamativo que comience con el
estudio del propio de la gestante porque dum infans in utero contine-
tur, tota victus ratio ad matrem dirigenda est. Esto no aparecía en los
regímenes infantiles medievales que se han estudiado en este trabajo.
Vega recoge la tradición clásica de estudiar a la vez la madre y el niño
y de unir la obstetricia con la pediatría, cosa que vemos por ejemplo
en Sorano de Éfeso, un autor del siglo I cuyo tratado incluye las dos
materias. Respecto al régimen del niño, lo que dice es muy parecido a
lo que ya se ha visto. Tal vez debe señalarse que acepta pacíficamen-
te el uso de la lactancia mercenaria. Recomienda que la nodriza lo
mueva,  o en una cuna, o en una pequeña litera suspendida que las
españolas llaman columpio, o bien en brazos. Insiste en que la nodri-
za no tome ajo pues su sabor pasará a la leche y el aliento del niño
olerá a ajo. Y en seguida pasa a la paideia: <<yo, ciertamente, si se me
encomendase el cuidado de príncipes desde su misma infancia, los
pondría inmediatamente en manos de un maestro, de un pedagogo y
un médico. Un maestro muy sabio, que ilustrara su ánimo con forma-
ción. Un pedagogo, que le inculcara las buenas costumbres. Un médi-
co, que conociendo su temperamento, moderase toda inclinación de su
ánimo hacia los vicios, todo mal afecto y toda perturbación de la
mente: pues en un ánimo depravado y servidor de los vicios del cuer-
po, no puede tener su asiento la sabiduría y la integridad de costum-
bres>>. Es probable que cuando Vega escribió este jugoso texto ya
había sido nombrado médico de cámara de don Carlos de Austria, pero
ésta es otra historia.

Otro aspecto sobresaliente es lo que dice sobre el consumo de alcohol
en los niños. Insiste en que no debe darse vino a los niños y, para ello,
se basa en el libro Las Leyes de Platón. Citando a este filósofo, sostie-
ne que los niños no deben probar el vino hasta los 18 años, pues no se
debe añadir fuego al fuego, al alma y al cuerpo que todavía no son
aptos para cumplir trabajos: <<porque es necesario prevenir el hábito
furioso de la juventud. Luego se usará moderadamente hasta los trein-
ta años. Sin embargo, absténgase totalmente los jóvenes de la ebrie-
dad y de llenarse de vino. Cuando lleguen a los cuarenta años, acudan
entonces más libremente a banquetes, invoquen de una parte a otros
dioses, de otra a Dionisio para las cosas sagradas y juegos de los ancia-
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nos, el cual distribuyó el vino con largueza a los hombres como reme-
dio de la dureza de la senectud  para que parezca que rejuvenecemos,
y nos olvidemos del abatimiento, y la misma afección del ánimo sea
llevada, como el yerro en el fuego, desde la dureza hasta la blandura,
y se hace más flexible>>.

Además de recomendar el vino a los ancianos, Vega cuenta que ha
conocido a no pocos niños que por beber vino antes de los siete años,
cayeron en la epilepsia, otros padecieron fiebres ardientes, y otros pul-
monía, y cómo algunos otros, que desde los siete a los 20 años estu-
vieron muy enfermos.

Por último, el texto más significativo se refiere la visión que Vega tiene
de la paideia. Explica que el niño debe educarse <<hasta los siete años
en alegría y tranquilidad, sin que esté sujeto a ninguna ley, excepto en
su formación religiosa, moderando el pedagogo con suaves palabras su
ímpetu y su inclinación a los vicios; salvo que sea un niño muy indó-
mito, de modo que necesite también el látigo cuando se haga necesa-
rio; recibiendo fricciones y haciendo ejercicio sin esfuerzos durante
toda su puericia. Cuando cumpla los siete años, instrúyasele en las dis-
ciplinas humanas [gramática], merced a un maestro alegre, benévolo,
modesto, nunca severo o que atemorice, estudioso y experto. Después
de los catorce años, cuando esté versado en lenguas y no antes de que
entienda latín y griego, aplíquese a las disciplinas matemáticas, y a la
filosofía desde los 18 años: absténgase totalmente del vino y aparte su
ánimo de los estímulos venéreos. Mientras tanto, si decide dedicarse a
las armas, monte a caballo, sude ejercitando las armas, y no desprecie
las disciplinas matemáticas, y estudie filosofía de los 18, que convie-
ne a todos los buenos varones, sin descuidar ni preterir estas dos pri-
meras partes del arte de la medicina, que en gran manera llevan a
reconocer la constitución del hombre [filosofía natural] y a conservar
la salud [higiene]. Además, desde los siete años sea instruido en las
buenas costumbres con la industria de un pedagogo, recomendándole
memorizar las leyes y advirtiéndole que las cumpla. Apártese los niños
de todos los excesos de las inclinaciones de la naturaleza, abstenién-
dose también de relacionarse con jóvenes mal educados, y haciéndolo
con los estudiosos: pues dijo Teognis que el bueno te formará bien y te
enseñará la virtud. Moderen sus intemperancias con alimentos, bebi-
das y ejercicios, y con ocupaciones honestas que alejen los vicios. Pues
en los malos afectos del cuerpo, no puede asentar fácilmente la virtud,
y las buenas costumbres no admiten la relación con hombres torpes.
Desde los 20 años aprenda filosofía natural, moral y teología, y no des-
cuide los ejercicios corporales, y cumpla cada uno sus propias obliga-
ciones, guardando las reglas que atañen a las causas no naturales que
hemos establecido más arriba, hasta la vejez, siendo dirigidos en todas
estas cosas por un médico prudente y experto en el arte>>7.

CONCLUSIÓN
Ya se ve claramente que estos planes tan ambiciosos no son para un
niño normal sino para un pequeño príncipe o en el caso de los regíme-
nes medievales para niños linajudos. El caso se que el niño raso no será
tenido en cuenta realmente hasta el siglo XVIII, cuando se comenza-
rán a instaurar medidas adecuadas para aminorar la mortalidad peri-
natal e infantil junto con la síntesis de una educación medicinal con
una educación moral. Evidentemente, no debe olvidarse del papel que
la paideia podría haber ejercido a distancia en la configuración de esta
síntesis. Pero tampoco se piense que estas medidas estaban encamina-
das al bienestar del niño por sí mismo sino porque eran un bien del
Rey: deberían crecer sanos y fuertes porque se convertirían pronto en
buenos marinos, buenos soldados y buenos campesinos8.
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HISTORIA DE LA ENFERMEDAD CELÍACA EN ESPAÑA

Nº Programa: 640
Autor: Víctor M. García Nieto
Hospital Ntra. Sra. de la Candelaria, Sta. Cruz de Tenerife

“A primera vista el niño aparece con gran
palidez… da la impresión de un globo 
sostenido por dos palillos”
(Recalde Cuestas JC, Travella EA. 
La Medicina de los Niños 1935; 36:326-341)

La enfermedad celíaca constituye una de las entidades nosológicas
más importantes y que más bibliografía ha generado en la moderna
Gastroenterología Pediátrica y en la Pediatría, en general. 

El conocimiento de la patogenia y del tratamiento de los enfermos con
enfermedad celíaca, ha progresado notablemente desde que Willem-
Karel Dicke estableció la relación entre el consumo de gluten y la apa-
rición de los síntomas de la enfermedad. No obstante, la afección celí-
aca se conoce desde antiguo. Durante siglos, los médicos intentaron
tratar la enfermedad con los más variados regímenes dietéticos, al
desconocer la patogenia exacta de la enfermedad.

1. Areteo de Capadocia
Areteo (Aretaeus) de Capadocia (85?-138 d.C.) fue un médico educa-
do en la cultura griega que trabajó en Roma en la época de Nerón.
Pasó a primer plano la dimensión clínica de la medicina intensifican-
do el retorno a la tradición hipocrática1.

Procedía de Capadocia, en la actual Turquía Central. Al parecer, se
formó en Alejandría: En aquel centro académico egipcio se permitía la
disección. Areteo tuvo que haberla practicado mucho para adquirir los
ricos y exactos conocimientos que poseía sobre la estructura interna
del cuerpo humano. Su obra contiene las mejores descripciones anti-
guas de enfermedades como la diabetes, el tétanos, la lepra y la tuber-
culosis pulmonar. Describió el aura y las alucinaciones que preceden a
los ataques de epilepsia. Destaca por su originalidad la famosa des-
cripción princeps de la angina diftérica y del crup o garrotillo2. 

Su principal obra es un amplio tratado, que no se ha conservado com-
pleto, integrado por cuatro libros que trataban sobre las causas y los
síntomas de las enfermedades agudas y crónicas y, otros cuatro, sobre
su tratamiento1. Su obra se imprimió en Venecia en 1552. Los cuatro
primeros libros se editaron bajo el título De causis et signis acutorum
et diuturnorum morborum. Fueron estimados junto a los mejores tex-
tos hipocráticos como la más brillante aportación de la antigüedad
clásica a la medicina clínica y ejercieron una notable influencia1. En
la séptima sección del libro IV, Areteo describió un trastorno crónico
de la pepsis y de la anadosis, términos que pueden traducirse por
digestión y asimilación, respectivamente. Para los médicos de la época,
la anadosis incluía dos fases, el paso de los alimentos de los intestinos
al hígado y, luego, de éste a los tejidos. 
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Según Areteo, el estado celíaco consistía, fundamentalmente, en la eli-
minación fecal de alimentos no digeridos y en estado parcialmente
crudo. Al ser una enfermedad crónica, el paciente se sentía muy débil
“debido al hambre del cuerpo”. El término celíaco procede de la pala-
bra griega koiliakos (koelia significa abdomen en griego), que describe
un síntoma característico de la enfermedad en los niños que tienen
una presentación clínica clásica, es decir, la distensión abdominal.

La explicación que daba Areteo a este trastorno mixto de la digestión
y la asimilación, se basaba en la teoría de la función alimentaria exis-
tente en la época. Dependía del concepto de “calor natural”. Al igual
que el calor del sol es necesario para la maduración de los frutos o el
calor empleado en la cocina ablanda los alimentos, el “calor natural”
del estómago debía ser necesario para la elaboración (concoction) de
los alimentos necesaria para su posterior absorción. Para Areteo, el
estado celíaco estaba, pues, causado por un enfriamiento del “calor
natural” necesario para la pepsis y la anadosis de los alimentos. Por
dicha razón, los pacientes celíacos estarían demacrados, hambrientos,
pálidos y débiles, al estar desprovistos de la energía necesaria para
realizar sus funciones habituales. La exclusión de la actividad “pépti-
ca” conduciría al deterioro en el color, olor y consistencia de las heces. 

En la séptima sección del libro VIII, Areteo explicó el tratamiento de la
enfermedad. Debía ir dirigido a promover la pepsis, evitando el enfria-
miento y restaurando el “calor natural”. Ese tratamiento incluía el
reposo y el ayuno y las medidas terapéuticas de la época destinadas a
combatir la flatulencia y la diarrea. La dieta fue mencionada sin exce-
sivos detalles, aunque se sugería en que las bebidas debían ser toma-
das antes de los alimentos sólidos.

2. Gerónimo Soriano
La primera referencia española acerca de la enfermedad celíaca, la
hemos localizado en un libro escrito casi tres siglos antes que el tra-
bajo de Samuel Gee3.

Gerónimo Soriano, médico aragonés nacido en Teruel, publicó en 1600
uno de los primeros libros de Pediatría escritos en lengua castellana,
Método y orden de curar las enfermedades de los niños4. El libro cons-
ta de 39 capítulos, cada uno de ellos referido a una enfermedad pediá-
trica, que incluyen temas tan diversos como De la curación del pasmo,
De las nubes de los ojos o De la epilepsia, que es la gota coral. La
segunda edición del libro, que también apareció en Zaragoza, aunque
en 1690, incluía un nuevo capítulo titulado Remedio del bolo armeno
para los carbúnculos, muchas veces experimentado. 

En el Capítulo II, titulado De la curación de las cámaras, Soriano afir-
mó que podían existir diversos tipos de cámaras (diarreas). Una de
ellas, “son dichas celíacas”, en las que “lo que se vacía es con muy poca
alteración o mutación”. Líneas después, puede leerse: “De todas estas
diferencias de cámaras, tratamos largo en el libro de nuestros experi-
mentos médicos. Allí hallarán remedios maravillosos”.

3. Samuel Gee. Escritos posteriores 
El St. Bartholomew´s Hospital de Londres fue fundado en el año 1.123.
Durante siglos, numerosos médicos y cirujanos intentaron aliviar los
males de sus conciudadanos mediante el uso de los métodos, técnicas
y fármacos propios de la época en la que les tocó vivir. Samuel Gee fue
uno de los médicos que trabajó en ese hospital más conocido en el
siglo XIX por su contribución a la Pediatría. Samuel Jones Gee, había
nacido en Londres el 13 de septiembre de 1839. Su vida concluyó,
cuando contaba 72 años de edad, el 3 de agosto de 1911 en la locali-
dad inglesa de Keswick5. Había comenzado sus estudios de medicina
en el University College Hospital de Londres en 1857. Se graduó por la
Universidad de Londres en 1861. Pronto empezó a trabajar en el pres-
tigioso Hospital for Sick Children de Londres. En 1865, fue nombrado
miembro del Royal College of Physicians, año en el que obtuvo su doc-
torado. Un año después comenzó a trabajar en el St. Bartholomew´s

Hospital5.

El 5 de octubre de 1887, Samuel fue invitado a dictar una conferencia
en el Hospital for Sick Children. El contenido de la misma, publicado al
año siguiente en la revista St. Bartholomew’s Hospital Reports, cons-
tituye la primera descripción moderna reconocida sobre de la enferme-
dad celíaca en niños6. Gee describió una enfermedad consistente en
una especie de indigestión crónica que podía observarse en todas las
edades si bien ocurría, especialmente, en niños con edades compren-
didas entre uno y cinco años. Esa enfermedad, se caracterizaba por la
presencia de heces blandas no formadas, aunque no líquidas, más
voluminosas que la cantidad de alimentos ingeridos, pálidas, como si
estuvieran desprovistas de bilis, espumosas y de un hedor a veces muy
llamativo como si los alimentos hubieran sufrido putrefaction en lugar
de concoction (digestión). Nuestro autor, había realizado necropsias a
algunos de sus pacientes sin encontrar afectados el estómago ni los
intestinos u otros órganos digestivos, aunque desconocía si la atrofia
que había observado en las criptas glandulares intestinales podía ser
importante en la patogenia de la enfermedad. Pensaba que ciertos
errores en la dieta, podían ser la causa de la enfermedad con lo que
concluyó que but if fue patient can be cured at all, it must be by
means of diet 6. En efecto, había comprobado que un paciente al que
había prescrito un “cuartillo” diario de los “mejores” mejillones holan-
deses,  había crecido “maravillosamente”, si bien recayó al concluir la
temporada del mejillón. En la temporada siguiente no hubo forma de
repetir la experiencia. Muchas de aquellas incógnitas comenzaron a
tener respuesta a partir de la segunda mitad del siglo XX.

Dos años después de la publicación del pediatra londinense, en la
Revista de Enfermedades de la Infancia, apareció una referencia a la
Afección celíaca de los niños. Esa publicación fue fundada en
Barcelona, en 1890, por Jaime Guerra y Estapé, Director de la Clínica
y Dispensario Médico-Quirúrgico de Enfermedades de la Infancia del
Asilo Cuna del Niño Jesús. Constituyó la tercera revista pediátrica cuya
edición se iniciaba en Barcelona, después de El Protector de la Infancia
(1884) y de los Archivos de Ginecología y Pediatría (1887). Pues bien,
en la sección “Revista de la Prensa” de la citada publicación, el redac-
tor resumió un trabajo publicado en la Gazette Médicale de Liége que,
a su vez, lo había tomado del British Medical Journal, en el que el Dr.
Gibbons describíó una afección que atribuía “á una acción desconoci-
da del sistema nervioso que dificulta la producción de las secreciones
del hígado, del páncreas y de las glándulas intestinales”. Con respecto
al tratamiento, se mencionaba que “es necesario tener la atención más
escrupulosa sobre todos los detalles del régimen. La leche de vaca debe
proscribirse á causa de las propiedades insolubles de su caseína. Debe
reemplazarse por la leche de burra”. El resto de la dieta que se reco-
mendaba incluía carne de buey o carnero, añadiéndose “un poco de
azúcar en polvo, jalea de fruta y un pellizco de sal”. También, se men-
cionaban los “bizcochos con manteca fresca, lo mismo que la harina
de patatas”. Como fármacos, se recomendaban “el bismuto, la tintura
de alcanfor ó elixir paregórico y, en ciertos casos, los preparados mer-
curiales”.

Ya entrados en el siglo, en 1908, Herter (1865-1911), que trabajaba en
Nueva York, publicó nuevos casos de la enfermedad, con el nombre de
“infantilismo intestinal”. Este autor, atribuía un origen infeccioso a la
enfermedad ligado a la persistencia anormal de la flora digestiva ácida
del recién nacido; esta teoría tuvo una gran vigencia en los países de
lengua alemana. 

En 1909, Heubner (1843-1926) describió algunos casos de “insuficien-
cia digestiva grave”, en los que podría existir una anomalía de la fer-
mentación de las fécu1as, debido a una disposición congénita defec-
tuosa o débil de todo el aparato digestivo. 

En 1918, Still consideró la enfermedad como un grave trastorno diges-
tivo y aunque observó que el pan agravaba particularmente los sínto-
mas, no fue consciente de la importancia de su observación. 

En 1924, Sydney Haas informó del éxito obtenido en ocho niños con
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una dieta instaurada a base de plátano que excluía el pan, los cerea-
les y los azúcares y que se debía mantener indefinidamente. El autor
acertó plenamente al recomendar una dieta sin gluten a pesar de que
no entendió la razón de su éxito, puesto que creía que era el conteni-
do de azúcar de la dieta lo que realmente tenía importancia7.

Es en 1928, cuando Fanconi incidió en la posibilidad de presentación
de profundas alteraciones metabólicas en niños afectos de esta enfer-
medad, como hipocalcemia, hipofosfatemia, déficit de vitamina C y,
especialmente, acidosis metabólica. Por ello, recomendó administrar
alimentos ricos en bases y vitamina C, debiendo consistir, por tanto, la
base alimenticia en frutas y jugos de las mismas, añadiéndose legum-
bres crudas o en forma de purés, suprimiendo las harinas, el azúcar de
caña o las papillas, por ser mal tolerados por el intestino y por su ten-
dencia a producir acidosis.

En contraste, en libros de Pediatría muy leídos en nuestro país, como
el de Apert, no se hacía referencia a esta entidad, pudiendo leerse úni-
camente una breve descripción acerca de la dispepsia crónica, en la
que “se distingue la dispepsia grasa y la dispepsia atrófica”. 

Los pediatras españoles pudieron tener conocimiento de la “insuficien-
cia digestiva grave” a través del capitulo del mismo título existente en
el Tratado de enfermedades de los niños del médico alemán Bernardo
Bendix traducido al castellano en 1913. El autor, que denominaba a
Heubner como su maestro, citaba que son manifestaciones clínicas de
la enfermedad “la depresión general, mal humor, inapetencia, cambio
de aspecto de las deposiciones y estacionamiento del peso y del creci-
miento. El abdomen puede estar meteorizado”. En el texto, se mencio-
na el estudio de Herter en el que se había comprobado un aumento de
la eliminación fecal de sales cálcicas que, más tarde, explicaría, al
menos en parte, la osteomalacia y la hiperoxa1uria que pueden obser-
varse en los niños celíacos. La experiencia en el tratamiento de la
enfermedad, a la que se denomina como “una disposición congénita
defectuosa o débil de todo el aparato digestivo” permitía a Bendix
recomendar la exclusión de la leche de la dieta. Décadas más tarde, esa
decisión se explicaría por el déficit transitorio de lactasa que ocurre en
este trastorno. Como medicamentos, se recomendaban “de vez en
cuando, la lactopepsina, la acidolpepsina, la pancreatina y las tabletas
de pancreon” expresión, 1ógicamente, de que en aquel momento, den-
tro de la insuficiencia digestiva grave, aún no se había deslindado la
enfermedad celíaca de la fibrosis quística.    

4. Santiago Cavengt. Escritos posteriores de médicos españoles
Santiago Cavengt Gutiérrez fue uno de los grandes pediatras españo-
les de la primera mitad del siglo pasado. Era miembro de la plantilla
del Hospital del Niño Jesús de Madrid, en el que se inició la edición de
la revista La Pediatría Española bajo la dirección del cirujano infantil
Aurelio Martín Arquellada. Cavengt fue profesor de la Escuela
Nacional de Puericultura y Director del Dispensario Municipal de
Puericultura. En 1943, fundó junto con Carlos Sainz de los Terreros,
Juan Bosch Marín y Luís Navas Migueloa, la revista Acta Pediátrica,
mas tarde Acta Pediátrica Española, que se sigue editando en la actua-
lidad. 

En 1922, Santiago Cavengt, escribió el libro Endocrinología Infantil,
prologado por Don Gregorio Marañón. Seguramente, constituye el pri-
mer libro escrito sobre esa subespecialidad pediátrica en nuestro país.
El capítulo 12, se titula “Infantilismo o Patocativismo” 8. El autor
recuerda las distintas clasificaciones de los autores de la época acer-
ca de los infantilismos. Así, se refiere a 1a división de Bauer en dos
grupos, el infantilismo tiroideo o de tipo Brissaud y “todos los demás,
o séase (sic) los infantiles de tipo Lorain, a los que, no considerándo-
los como verdaderos enfermos, sino simplemente como débiles consti-
tucionales, miserables fisiológicos, les dio el nombre de chétivistes
(chétivisme), nombre que españolizó Marañón con mucha fortuna,
denominándoles cativistas (cativismo)”. Posteriormente, adentrados en
el Capítulo, Cavengt pasa a exponer los “Patocativismos infantiles plu-

riglandulares” y uno de ellos “el de origen intestinal”. Cita, como pri-
mer autor que había estudiado la enfermedad, a Herter, aunque afir-
ma que “Charrin y Le Play ya en el año 1904 escribieron sobre la insu-
ficiencia de desarrollo, de origen tóxico intestinal”. Luego, prosigue
diciendo que “este patocativismo ha sido descrito también por Stoos,
de Berna, el que admite dos variedades: una que empieza durante 
el segundo año de la vida (tipo de Herter) y otra que presenta ya como
origen alteraciones gastrointestinales durante el primer año (tipo
de Heubner). 

A continuación, el autor pasa a relatar la historia del niño Andrés
Zamorano del Castillo, natural de Quismondo (Toledo) y que constitu-
ye seguramente el primer caso publicado de enfermedad celíaca en
España. La historia clínica no es absolutamente típica de la enferme-
dad, puesto que Andrés comenzó “a vomitar desde que nació, sin
dejarlo hasta los cuatro años, llevándose sin defecar los seis y siete
días, viviendo en estado de atrepsia”. No obstante, más tarde añade
“antes, de pequeño, estaba muy estreñido, teniendo luego alternativas
de normalidad y diarreas de muy mal olor”. A los nueve años, el pacien-
te medía sólo 90 cm. El abdomen estaba meteorizado y en el análisis
de sangre, se encontró “disminución de hemoglobina y glóbulos rojos”.
Esta suma de datos, hace pensar que Andrés Zamorano podía tener
una enfermedad celíaca, aunque no puede desestimarse la posibilidad
de que padeciera una enfermedad de Hirschsprung. En el tratamiento
del niño se incluía la leche, “alimento del que creo no debe separarse
ni un momento”, harinas, purés, legumbres, proteínas animales y fru-
tas. Como tratamiento farmacológico, Cavengt menciona el arsénico,
la estricnina y la lecitina, y da a entender que el paciente, dado que “la
débil función p1urig1andu1ar indirectamente obedece a la atrofia
intestinal”, fue tratado con extractos suprarrena1es. El autor, con tris-
teza, comunica la causa de la muerte de su paciente: “Hemos sabido
que el niño murió de la viruela, víctima de la incuria de sus padres, que
siempre se negaron a que fuese vacunado, alegando su debilidad”.
Finaliza el capítulo, aceptando que conocía la existencia del término
“infantilismo celíaco” aunque puntualiza que “le llaman así los auto-
res, como podían denominar1e de otro modo; en realidad, son casos de
infantilismo intestinal”.

Cuatro años después de la edición de su libro, Santiago Cavengt
publica en La Pediatría Española dos nuevos casos de enfermedad
celíaca, esta vez bajo el término de infantilismo digestivo9. El autor
repite los conceptos ya mencionados en su libro y, ahora, acepta
conocer los trabajos de Gee: “así, Samuel en el año 1888 habla de
afección celíaca”. Además, menciona conceptos, nuevos hasta ahora,
como la relación de la enfermedad con el metabolismo óseo, de tal
modo que “admitimos con Marfan, que entre las causas originarias
del raquitismo la más frecuente es la intoxicación crónica digesti-
va; otros autores como Lehmann, Stollte y Blühdorn hablan de oste-
oporosis”. Es llamativo que los síntomas de estos casos empezaran
muy pronto durante la lactancia. Salvo que en la dieta se introdu-
jeran los cereales muy precozmente, lo cual es muy posible, podría
plantearse la posibilidad de que en realidad los niños estuvieran
afectos o asociaran otras enfermedades como intolerancia a las pro-
teínas de la leche de vaca o fibrosis quística. Así, el segundo pacien-
te adquirió “al mes de nacer la tosferina, que le duró mucho tiem-
po, asegurando los padres que aún tose de cuando en cuando, aca-
tarrándose con gran facilidad”. 

Los años 30, especialmente el final de la década, no fueron de los más
propicios para promover la investigación y el desarrollo científico en
nuestro país. De este modo, de esos años sólo conocemos dos trabajos
redactados sobre el tema. En 1932, el pediatra de Tenerife Isidoro
Hernández González publicó en una revista canaria el primer caso
conocido descrito en las Islas Canarias10. En 1935, el Dr. Martínez
Vargas,  a la sazón catedrático de Pediatría de la Facultad de Medicina
de Barcelona, publicó en “su” revista La Medicina de los Niños un artí-
culo, ahora si, utilizando el término enfermedad celíaca11. En realidad,
se trataba básicamente de un artículo escrito por dos autores argenti-
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nos, Recalde y Travella, que lo habían presentado en el V Congreso
Nacional de Medicina de Rosario. Martínez Vargas, se limitó a escribir
unos comentarios después del citado texto, pero él aparecía como
único firmante? 

Las revistas pediátricas que se publicaban en 1936 como La Medicina
de los Niños (Barcelona), Archivos Españoles de Pediatría (Madrid), La
Pediatría Española (Madrid) y Pediatría y Puericultura (Granada) des-
aparecieron para siempre. Curiosamente, en esa década, entre 1934 y
1936, Dicke comenzaba sus primeras experiencias con dietas exentas
de trigo.

Concluida la Guerra Civil, en 1943 se reanudaron las publicaciones
periódicas pediátricas españolas, con la aparición, como hemos indica-
do más arriba, de Acta Pediátrica, de la que fue cofundador Santiago
Cavengt. Ha de ser este autor el que publique en el primer número de
la revista, su “Contribución al estudio clínico del síndrome celíaco”12.
En este artículo, en el que ya acepta ya la nominación actual de la
enfermedad y reconoce, asimismo, que fue Gee el que dio a la entidad
una “personalidad científica independiente”, presenta las historias clí-
nicas de dos nuevos enfermos, el segundo de los cuales había nacido
con imperforación anal. Después de más de 20 años tratando niños
con celiaquía, Cavengt resumió sus conocimientos sobre la enferme-
dad, algunos de ellos ahora muy discutibles como, por ejemplo, “la
celíaca (sic) idiopática no puede admitirse y siempre es secundaria a
una enterocolitis aguda o subaguda hecha crónica en un determinado
grado de intensidad” o “el pronóstico de estos enfermos es el mismo
que el de un enterocolítico común crónico”.

El autor, que ya no emplea el término patocativismo, resume las tres
teorías patogénicas existentes en la época: “la que defiende la influen-
cia tóxica de origen bromo-infectivo, que actuaría sobre la mucosa
intestinal en su función, la absorción, la que da intervención prima a
una alteración de las glándulas suprarrenales y la que sostiene la
intervención de la avitaminosis”. Esta última hipótesis, entonces en
boga, había sido propuesta por Dubois, quien pretendía explicar la
etiopatogenia de la celiaquía por una teoría esencialmente vitamínica
ligada al factor termostable del complejo vitamínico B2, la lactoflavi-
na. El autor postulaba que “parece que la vitamina B2 sería capaz de
intervenir en la regulación del proceso de la absorción de la mucosa
intestinal”.

Caveng, resume, pues, que la enfermedad se trata de una “enterocoli-
tis crónica, en su doble aspecto dieto-infectivo, que determinaría,
dada una absorción defectuosa, un metabolismo imperfecto y una
intoxicación crónica, lenta, del organismo en general, un estado tóxi-
co de esencia íntima ignorada”. Asimismo, cita los datos relativos a la
mortalidad que aparecen en los distintos trabajos de la época que
oscilaban entre un 11% para la serie de Shaap hasta un 50% para la
de Knofelmacher. Al comentar el trata-miento, el autor menciona al
maestro francés Marfan, el cual señalaba que “dada la oscuridad que
reina en la etiopatogenia de esta enfermedad, el tratamiento tiene que
descansar en una base empírica”. La experiencia había enseñado,
ahora, que una buena forma de iniciar la realimentación de los niños
era a base de harina de arroz y de zumos de frutas. Nuestro autor,
menciona los regímenes propugnados por Haas y Fanconi, así como los
recomendados por Marfan compuestos a base de leches modificadas
(leche albuminosa, kefir) o la mas “exótica” de Ribadeu-Dumas confi-
gurada por “aleuronas del tornasol, prótido vegetal, papilla hecha con
agua, leche agria o caldo de carne”. En todas estas dietas, la experien-
cia adquirida por los grandes clínicos había aconsejado, de forma
empírica, pero efectiva, retirar ciertos cereales y, en muchos casos, la
lactosa, de la dieta de los niños celíacos.

En 1945, el entonces profesor de la cátedra de Pediatría de la
Universidad de Zaragoza, Manuel Suárez Perdiguero, publicó la serie
nacional más amplia hasta entonces, constituida por 17 niños celía-
cos13. Desde el punto de vista de las exploraciones funcionales, men-
ciona la comprobación que se había realizado acerca de que estos

pacientes tenían una curva de glucemia plana cuando se realizaba por
vía oral y normal cuando se verificaba por vía endovenosa. Asimismo,
menciona las imágenes obtenidas en el tracto intestinal como tránsi-
to lento de la papilla en el intestino delgado, asas dilatadas y atónicas
o imágenes “en lluvia”. El Dr. Suárez insistía en el diagnóstico diferen-
cial de la enfermedad celiaca con la fibrosis quística del páncreas, la
lambliasis o la hipovitaminosis B2 y desestimaba las teorías patogéni-
cas del momento enumeradas más arriba, y consideraba, con otros
autores como Stolte y Parssons, que la enfermedad era debida a una
insuficiencia funcional del intestino delgado, que se comportaría como
el de los lactantes de corta edad, preparado únicamente para aceptar
el alimento “biológico de la leche de mujer”.

En 1946, de nuevo Cavengt14 y Muñoyerro15 firmaron en Acta
Pediátrica Española sendos casos de patocativismo digestivo, el prime-
ro, y de síndrome celíaco, el segundo.

Dos años después, Guillermo Arce publicó una revisión en la sinteti-
zaba los conocimientos del momento relativos a la dispepsia crónica
de la segunda infancia16. El autor revisó las sistematizaciones etio-
lógicas de la época en las que se incluían las clasificaciones de auto-
res como Nobecourt, Andersen y Hodges, Ramos y Fanconi, entre
otros. El autor exponía su clasificación personal sobre el tema, en la
que distribuía las “dispepsias crónicas” en cinco subgrupos, a saber,
dispepsias crónicas simples, dispepsia crónica que acompaña a la
enfermedad celíaca genuina, dispepsia crónica con seudocelíaca, dis-
pepsias crónicas por insuficiencia pancreática y dispepsia crónica
con enteritis o colitis.

En 1949, aparecen dos nuevos trabajos nacionales sobre el tema. El
primero, es una espléndida revisión de Luís Torres Marty, de la cátedra
de Pediatría de Barcelona17, en el que se mencionaban los trabajos de
dicha escuela dirigida, entonces, por Rafael Ramos Fernández, en los
que se preconizaba “la superioridad absoluta de la harina de algarro-
ba”. El segundo, redactado por Ángel Ballabriga Aguado, se refería al
tratamiento de la enfermedad celíaca18. En el artículo, que había sido
galardonado con el Premio Nestlé de la Sociedad de Pediatría de
Madrid, se menciona que “es más importante la eliminación o restric-
ción al máximo de los hidratos de carbono de la dieta que la elimina-
ción o el dar un régimen pobre en grasa”, aunque la restricción “debe
ser para determinados hidratos de carbono. Por ello la administración
de hidrocarbonados se hará en forma de disacáridos”. La razón de la
retirada de los cereales se razonaba “con objeto de evitar o reducir al
mínimo la fermentación hidrocarbonada, que es causa de distensión
abdominal y diarrea”. El autor propugnaba la eficacia de la dieta a base
de bananas, algarrobas y babeurre. En la segunda parte de este traba-
jo, menciona el desarrollo de una nueva técnica bioquímica en el país
como es la determinación de los niveles de aminoacidemia siguiendo
el micrométodo de Krauel. Ballabriga demostró el incremento de
dichos niveles tras la administración de hidrolizados de caseína, cuyo
empleo recomendaba.

En fin, en 1950, apareció en Acta Pediátrica Española la referencia de
una Reunión de la Sociedad de Pediatría de Madrid en la que se leyó
una comunicación titulada “Consideraciones clínicas sobre la
ce1iaquía”19. Su autor, no podía ser otro que Santiago Cavengt que,
entonces, debía contar 67 años de edad y aún tenía la suficiente ilu-
sión como para seguir estudiando la enfermedad que dio a conocer en
España. Poco podía imaginar que el origen de la misma ya había sido
esclarecido. Ese mismo año, Willem-Karel Dicke, pediatra holandés,
leyó su tesis doctoral en la que demostró la etiología de la enferme-
dad celíaca. Pero, eso es ya otra historia.
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TRATAMIENTO DE LA FIEBRE: CUÁNDO Y CON QUÉ 
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INTRODUCCIÓN

La fiebre constituye unos de los motivos de consulta más frecuentes
en Pediatría, siendo el primero en los servicios de urgencia hospitala-
rios y el segundo en atención primaria.

También es uno  de los signos que más alarma despierta entre los
familiares de un niño enfermo.

El término “fiebre-fobia”, acuñado por Schmitt en 1.980, describe un
temor injustificado y no realista frente a la fiebre, lo que conduce a un
tratamiento exagerado de la misma. Probablemente está favorecido
por la creencia de la sociedad de que los niños no pueden estar enfer-
mos.

Resulta preocupante el hecho de que cada vez más pediatras compar-
tan esta fobia  a la fiebre.

La fiebre acompaña a numerosas patologías, de etiología muy diversa.

Lo prioritario en la evaluación de un niño febril no es el tratamiento
de la fiebre, sino la búsqueda de su causa y llegar a discernir si esta-
mos frente a una infección banal o una patología potencialmente
grave.

FISIOPATOLOGÍA DE LA FIEBRE
La fiebre es una respuesta frente a la enfermedad y no una enferme-
dad en sí misma. Es una elevación de la temperatura corporal que
forma parte de una respuesta biológica específica mediada  por el sis-
tema nervioso central.

La temperatura corporal normal está fuertemente controlada por el
centro termorregulador situado en la región preóptica del hipotálamo
anterior, que mantiene la temperatura corporal mediante un  balance
entre la producción y la pérdida de calor. 

La respuesta febril es una reacción compleja frente a la enfermedad
que se caracteriza por la activación de numerosos sistemas. La infec-
ción por microorganismos dispara una serie de eventos que al final
incrementan el punto de ajuste corporal para producir fiebre. Los
microorganismos invasores liberan pirógenos exógenos que activan a
los leucocitos para que liberen pirógenos endógenos que se fijan a
receptores de las células endoteliales del hipotálamo anterior y acti-
van la fosfolipasa A2, la cual libera prostaglandina E2 vía ciclooxige-
nasa. La prostaglandina E2 entonces incrementa el punto de ajuste
termorregulador del hipotálamo anterior y sigue una respuesta simpá-
tica que incrementa la temperatura corporal al punto de ajuste febril.
Cuando el punto de ajuste se eleva, el hipotálamo activa al sistema
simpático para inducir vasoconstricción y evitar de esta manera la pér-
dida de calor. Además inicia una serie de eventos para elevar la tem-
peratura corporal a través de un incremento de la actividad metabóli-
ca e incremento de la actividad y tono muscular. 

La temperatura varía a lo largo del día siguiendo un ritmo circadiano,
alcanzando su pico máximo en el atardecer y la temperatura más baja
en la madrugada. Esta variación diaria es de aproximadamente 0,5º C

en el adulto, siendo más pronunciada en niños, y puede llegar a ser 1º
C o más en pacientes que están cursando una enfermedad febril.

Los lactantes y niños pequeños tienen valores de temperatura corpo-
ral superiores a los de los niños mayores debido a su mayor actividad
metabólica y su mayor superficie corporal en relación al volumen.

El valor usado con más frecuencia para definir la fiebre es el de 38º C
rectal. El lugar anatómico idóneo para la medición de la temperatura
es el recto en los lactantes y la cavidad oral en los niños mayores. La
temperatura oral es generalmente 0,6º C menor que la rectal.

Los instrumentos más precisos para medir la temperatura en los niños
son los de mercurio y cristal, en desuso en la actualidad por el riesgo
de contaminación ambiental por mercurio. Los instrumentos de medi-
da de la temperatura timpánica por infrarrojos usados comúnmente en
los domicilios y servicios de urgencia hospitalarios son considerable-
mente menos exactos que los utilizados en investigación y anestesio-
logía. 

Los termómetros digitales son poco precisos. Cada vez se usan más los
termómetros con galio. 

La fiebre debe distinguirse de la hipertermia, una elevación de la tem-
peratura corporal que se origina por mecanismos distintos a la fiebre.
Es un fracaso en la termorregulación, con elevación de la temperatu-
ra corporal por encima de 41,7º C, producida por un desequilibrio en el
balance entre los mecanismos de producción o eliminación del calor,
sin intervención de los mediadores biológicos que actúan en la fiebre,
manteniéndose el termostato hipotalámico en niveles eutérmicos. (1)

FIEBRE: ¿AMIGO O ENEMIGO?
Parece que la fiebre ofrece al huésped tanto ventajas como inconve-
nientes.

Como fenómeno de gasto de energía que es, es poco probable que
hubiera resistido la evolución si no fuera porque ofrece alguna venta-
ja al anfitrión.

La fiebre puede tener  un efecto beneficioso modulando procesos
metabólicos y optimizando la respuesta inmune. La fiebre es una parte
integral de la respuesta inflamatoria, y como tal, puede tener un papel
en combatir la infección. Pero en algunas circunstancias, los mecanis-
mos de defensa del huésped pueden fracasar y en este caso la fiebre
se convierte en una desventaja.

Estudios in vitro han demostrado una mejora de varias funciones
inmunológicas humanas a temperaturas ambientales moderadamente
elevadas, incluyendo el incremento de la transformación de los linfo-
citos en respuesta a mitógenos, el incremento de la actividad bacteri-
cida de los linfocitos polimorfonucleares e incremento de la produc-
ción de interleukinas, potenciando la acción bactericida y fagocitaria
de las células del sistema inmunitario.

Sin embargo, cuando la temperatura se sitúa entorno a 40º C, la mayo-
ría de estas funciones caen por debajo de niveles basales.

Estos efectos también se han demostrado en el laboratorio con anima-
les de experimentación.

Por otra parte, la fiebre disminuye la disponibilidad de nutrientes
necesarios para el crecimiento y desarrollo de gérmenes invasores.
Muchas bacterias patógenas requieren  hierro para su crecimiento, y
la fiebre se asocia a un descenso del ión hierro y a un incremento del
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hierro ligado a proteínas, resultando en menores niveles de hierro libre
en sangre. Dado que las bacterias tienen un aumento de las necesida-
des de hierro a altas temperaturas, se ha sugerido que esta respuesta
es un mecanismo de defensa del huésped coordinado y dirigido a
deprivar a las bacterias del ión hierro libre cuando más lo necesitan.
(2)

Hay estudios en animales de experimentación que demuestran un
efecto beneficioso de la fiebre en la supervivencia. Estudios con  peces
y lagartijas infectadas por Aeromona, muestran un aumento en la
supervivencia cuando se desplazan a ambientes más cálidos y cómo
aumenta la mortalidad cuando se les restringe el acceso a estos espa-
cios.

En la mayoría de los huéspedes sanos la fiebre tiene pocos efectos per-
judiciales. Los efectos nocivos de la fiebre son raros y se dan sobre
todo en niños con enfermedades previas o gravemente enfermos.

Los efectos secundarios más comunes de la fiebre en pacientes sanos
son el disconfort, una leve deshidratación y somnolencia.

Al contrario que la hipertermia, la fiebre pocas veces amenaza la salud
del niño. La hipertermia puede causar complicaciones graves como
obnubilación, edema cerebral e incluso la muerte.(3) 

Durante los procesos febriles, el organismo dispone de sistemas de
control que previenen que la temperatura corporal exceda valores
superiores a 41º C.

Las principales desventajas de la fiebre son su asociación a un incre-
mento de la actividad metabólica, del consumo de oxígeno, y de las
demandas de los sistemas cardiovascular y pulmonar. Para el niño pre-
viamente sano, este estrés tiene pocas o ninguna consecuencia, pero
para niños en shock, con enfermedades o anomalías cardiovasculares
previas, este incremento de la demanda del consumo de oxígeno puede
ser significativamente perjudicial y contrarrestar los efectos beneficio-
sos inmunológicos derivados de la fiebre.

La fiebre puede agravar un daño cerebral preexistente y puede preci-
pitar convulsiones febriles.

No hay evidencia de que la fiebre cause daño cerebral a menos que
alcance temperaturas de 41,7º C. Los cuadros febriles en niños causa-
dos por enfermedades infecciosas excepcionalmente producen esta
elevación de la temperatura.           

USO RACIONAL DE ANTITÉRMICOS
El uso racional de antitérmicos implica la utilización de estos fárma-
cos asegurándonos que el beneficio que esperamos obtener de ellos
supera los riesgos derivados de su potencial toxicidad y reacciones
adversas.

Después de la evaluación de un niño febril, el tratamiento sintomáti-
co de la fiebre tiene como objetivo fundamental mejorar el confort del
niño y no conseguir la apirexia.(4)

Cuando se trata la fiebre, la temperatura corporal no necesita ser res-
taurada completamente a su valor normal. De hecho, en muchas oca-
siones no es posible hacerlo. La fiebre no siempre necesita ser tratada.
Hay que explicarles a los padres la posibilidad de no tratar una fiebre
cuando no es alta y el niño la tolera bien. No hay un umbral de tem-
peratura a partir del cual la fiebre deba ser tratada.

Cuando el niño febril está alerta, activo y con ganas de jugar, la única
indicación para el tratamiento de la fiebre es aliviar la ansiedad de los
padres.

Los fármacos antitérmicos tienen un efecto limitado, con una capaci-
dad para reducir la temperatura de 1-1,5º C aproximadamente.
Además, este efecto no es inmediato ni permanente.

Aún así, es curioso el sobretratamiento que hacemos de la fiebre y
cómo restringimos el uso de estos mismos fármacos cuando van diri-

gidos al tratamiento del dolor en el niño.

Son indicaciones para el tratamiento antitérmico en los niños la fiebre
que se asocia a disconfort, la fiebre alta cuando constituya un riesgo
por la posibilidad de descompensación de una enfermedad subyacen-
te neurológica, cardiovascular, pulmonar y en pacientes en shock.

Para pacientes con convulsiones febriles el tratamiento con antitérmi-
cos es útil en el manejo global del paciente, pero no afecta a la recu-
rrencia de los ataques.

Los fármacos antitérmicos no acortan ni curan la infección, sólo hacen
que el niño se encuentre mejor.

Por otra parte, estudios en humanos han mostrado una prolongación
de la sintomatología en niños con varicela tratados con paracetamol
(5) y una prolongación de la sintomatología y de la diseminación viral
en adultos con catarro común tratados con ácido acetil salicílico. En
vista del conocimiento actual del efecto inmunosupresor del AAS (6) y
otros AINEs, cabría plantearse en el segundo caso si el efecto negati-
vo sobre la morbilidad fue debido a la supresión de la fiebre o a la
supresión de la respuesta inflamatoria e inmunológica. 

ELECCIÓN DEL TRATAMIENTO ANTITÉRMICO
Los fármacos antitérmicos son capaces de reducir la fiebre sin dismi-
nuir la temperatura corporal normal. 

Actúan sobre los mecanismos de regulación central de la temperatura
corporal inhibiendo la síntesis de prostaglandinas, mediadoras de la
fiebre, la inflamación y el dolor, mediante la inhibición de la enzima
ciclooxigenasa.

Los dos fármacos utilizados con mayor frecuencia en Pediatría como
antitérmicos son ibuprofeno y paracetamol. 

El ibuprofeno tiene efectos antiinflamatorios y el paracetamol no. En
un caso individual, esto puede ser una ventaja o una desventaja: la
inflamación es una causa importante de daño tisular, así como de dis-
confort del paciente; pero, por otra parte, la inflamación es también
parte de la respuesta inmunológica.

El uso de antitérmicos como la aspirina y el metamizol no está justifi-
cado en niños. La aspirina ha caído en desuso por su asociación con el
síndrome de Reye. El metamizol no se recomienda para el manejo ruti-
nario de los niños con fiebre por el riesgo de reacciones de hipersen-
sibilidad tóxico alérgicas, hipotensión arterial, shock, alteraciones en el
metabolismo neuronal y agranulocitosis.

El ibuprofeno parece algo más efectivo que el paracetamol en reducir
la fiebre y tiene una duración de acción mayor que el paracetamol des-
pués de una única dosis. Sin embargo, el efecto antipirético de ambas
drogas es similar cuando se administran múltiples dosis.

Dadas las relativamente pequeñas diferencias que existen en la efica-
cia entre los dos agentes, la elección en la utilización de uno u otro,
debería estar basada en los riesgos de toxicidad.(7)

Los perfiles de seguridad de ambos medicamentos son similares.

Algunos autores recomiendan el uso de paracetamol como antitérmi-
co de primera elección, dada la mayor experiencia clínica y su buen
perfil de seguridad. Sin embargo, no debe despreciarse el hecho de que
la intoxicación por paracetamol constituye la primera causa de intoxi-
cación por antitérmicos en nuestro medio (8), pudiendo ocasionar
necrosis hepática e incluso la muerte.(9)

Se han documentado casos de hepatotoxicidad con paracetamol con
dosis terapeúticas repetidas o incluso con dosis subterapeúticas múl-
tiples, sobre todo en niños malnutridos y niños menores de 2 años con
pérdida de líquidos por vómitos, diarrea o pobre ingesta de líquidos. En
estas circunstancias clínicas, habrá que observar con atención las
recomendaciones sobre la dosis diaria total del fármaco.

En los lactantes, durante los primeros meses de vida la vida media de
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los antitérmicos disponibles está significativamente prolongada, con el
riesgo de sobredosificación inadvertida.

La intoxicación por ibuprofeno parece más fácil de manejar que la de
paracetamol y AAS, y las muertes debidas a depresión del sistema ner-
vioso central y apneas son poco frecuentes.(10)  

El ibuprofeno no se recomienda en lactantes menores de 6 meses de
edad, aunque hay estudios que demuestran su eficacia y su seguridad
y se utiliza en el tratamiento del ductus arterioso persistente en el
niño prematuro.

Entre los efectos secundarios de los antitérmicos se acepta general-
mente que la gastritis y el sangrado gastrointestinal son un problema
más frecuentemente asociado a ibuprofeno que a paracetamol. Sin
embargo, en un gran estudio multicéntrico randomizado no hubo dife-
rencias estadísticamente significativas en la incidencia de sangrado
gastrointestinal en los niños tratados con ibuprofeno frente a los tra-
tados con paracetamol.(11)

ALTERNANCIA DE ANTITÉRMICOS
La alternancia de antitérmicos es una práctica común, recomendada
con frecuencia por los médicos, sobre todo por los más jóvenes, con
menos años de experiencia, y del agrado de los padres. Sin embargo,
hay pocos datos que la avalen.

No existe en la actualidad evidencia científica acerca de efectividad y
seguridad del tratamiento alternado, por lo que esta práctica debe evi-
tarse.

La Asociación Americana de Pediatría rechaza la alternancia de anti-
térmicos y recomienda estrategias preventivas para reducir la inciden-
cia de intoxicaciones.

Al estudiar las recomendaciones de los profesionales que emplean la
alternancia de antitérmicos, se obtienen resultados muy dispares en
cuanto a dosis, intervalos de administración y vías de administración.
Hay pediatras que recomiendan alternar los fármacos cada 2, 4, ó 6
horas. Hay pediatras que aconsejan añadir un segundo fármaco una
hora después de haber administrado el primero si la fiebre no ha cedi-
do. Se llega a alternar la vía de administración del mismo antitérmico,
rectal u oral.

Hay varios estudios que analizan la eficacia del tratamiento alternado
o combinado en niños. Vamos a analizar los 6 más recientes.

En dos de ellos no encontramos diferencias entre la terapia alternan-
te y el empleo de un solo agente antitérmico.

Varios estudios encontraron que la terapia antitérmica alternante se
asocia con mayor reducción de la fiebre, menor temperatura media y/o
mayor duración de la antipiresis que el tratamiento con un solo anti-
térmico, paracetamol o ibuprofeno. Sin embargo, los intervalos entre
las dosis en uno de los ensayos fue mayor, y las dosis menores que las
que se usan habitualmente con un único agente. Además las diferen-
cias pueden no ser clínicamente significativas. De hecho, en uno de
estos estudios con resultado favorable a la alternancia de antitérmi-
cos, al ser preguntados los padres no percibieron diferencias en la efi-
cacia del tratamiento alternante.

En este último estudio Kramer encuentra diferencias estadísticamente
significativas en la reducción de la fiebre a las 4 y a las 5 horas de la
administración del tratamiento alternante, en comparación con el tra-
tamiento con paracetamol. La diferencia de temperatura fue de 0,6º C,
y no se encontró ni a las 3 ni a las 6 horas de la administración del tra-
tamiento en la pauta alternante.(12)

Los dos estudios del 2.006 que avalan el tratamiento alternante, tie-
nen limitaciones metodológicas como son el origen exclusivamente
hospitalario de los pacientes y el pequeño tamaño muestral.(13)

El tratamiento alternado con antitérmicos tiene varios inconvenientes.
Por una parte, aumenta el riesgo de errores en la dosificación; aumen-

ta el riesgo de toxicidad acumulada a nivel hepático y renal; y, ade-
más, refuerza la idea de la peligrosidad de la fiebre.

Hay pocos datos acerca de la seguridad de la terapia combinada con
paracetamol más ibuprofeno en el tratamiento del niño febril. Hay
varios riesgos teóricos derivados de la asociación concomitante de
ambas drogas, especialmente el daño renal.

Un estudio randomizado realizado en Israel con terapia combinada,
observa una leve elevación de las enzimas hepáticas en un 1,7% de los
pacientes y una función renal levemente alterada en un 3% de los
pacientes, que se normalizaron a las dos semanas.

Mientras no exista más información disponible, la práctica de alternar
o combinar estos agentes, debería ser acometida con precaución.

Deberíamos individualizar cada caso, y reservar la terapia alterna para
situaciones puntuales, en las que fiebre reaparece pronto, a las 3 ó 4
horas de la última dosis de antitérmico, unida a sensación de males-
tar.

MEDIDAS FÍSICAS PARA EL TRATAMIENTO DE LA FIEBRE
El enfriamiento corporal externo contribuye en escasa proporción a la
reducción de la fiebre. No modifica el punto de ajuste del centro ter-
morregulador y consecuentemente éste activa mecanismos fisiológi-
cos para recuperar la temperatura corporal. Además con los baños se
produce una vasoconstricción cutánea que limita la pérdida de calor, y
se producen escalofríos que contribuyen a la producción de calor
endógeno.

En general, en el tratamiento del niño febril solo resultan útiles medi-
das físicas simples como despejar el exceso de ropas de vestir y de
cama, procurar una correcta hidratación y mantener un ambiente tér-
mico neutro en espacios bien ventilados.

Para el manejo de niños febriles previamente sanos, sin enfermedades
amenazantes para la vida, el baño con esponja y agua tibia no hace
más que añadir malestar al niño.

Una revisión Cochrane del año 2.003, no encuentra datos suficientes
para demostrar o refutar la eficacia de los métodos físicos en el trata-
miento de la fiebre.

Por otra parte, no todas las medidas físicas resultan aconsejables. Los
baños con agua fría son muy desagradables, y no hacen más que aña-
dir disconfort al niño. Las friegas con alcohol no deben usarse, debido
a que sus vapores pueden ser absorbidos por inhalación y probable-
mente por absorción cutánea, y resultar tóxicos para el sistema ner-
vioso central.

En determinadas circunstancias, sin embargo, el enfriamiento corporal
externo con esponja y agua tibia es apropiado para reducir la tempe-
ratura corporal. Sería el caso de niños con trastornos neurológicos en
los que existe un control anormal de la temperatura y responden
pobremente a los fármacos antitérmicos. También estaría indicado en
niños con antecedentes de reacciones de hipersensibilidad a antitér-
micos, pacientes con enfermedad hepática severa y lactantes muy
pequeños, en los que la vida media de los antitérmicos está prolonga-
da, y en los que su mayor superficie corporal respecto al volumen, faci-
lita la pérdida calórica.

El baño debe realizarse de forma confortable, con agua tibia, y en un
entorno agradable. Es mejor dejar caer el agua tibia con la esponja
sobre la piel del niño en lugar de sumergirlo, ya que la evaporación de
la piel aumenta la pérdida de calor.

El enfriamiento corporal externo es el tratamiento de elección en el
golpe de calor y otras formas de hipertermia.

En niños críticamente enfermos o que tienen problemas de control de
temperatura, como en situaciones de daño cerebral agudo, resultan
útiles medidas hospitalarias de enfriamiento  externo como envolver al
paciente en mantas con sistemas de refrigeración. (14)
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TRATAMIENTO DE LA FIEBRE: EN CONTRA
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INTRODUCCIÓN
La fiebre es el motivo de consulta más frecuente en pediatría. Supone
un 60% de las visitas a los Servicios de urgencias, y se ha descrito que
el 100% de los niños lo presentará en algún momento de su vida.

Como mecanismo de defensa, aporta discretos beneficios en el trans-
curso de un proceso infeccioso; sin embargo, los costes del aumento
de la temperatura corporal justifican la utilización de antipiréticos.
Glastein1 recuerda el  concepto “fobia a la fiebre”: un 40% de padres
piensan  que el aumento de temperatura corporal es dañino, un 19%
asegura que produce convulsiones y un 5% temen que “conduce a la
muerte”, incluso entre el personal sanitario un 12% de médicos creen
que la fiebre causa daño cerebral. A continuación expondremos deta-
lladamente la conveniencia de la utilización del tratamiento antitér-
mico.

INDICACIONES DE TRATAMIENTO

Quizá la creencia popular respecto a los efectos perjudiciales de la fie-

bre, esté actualmente en desuso; sin embargo y en todo caso es cier-
to que temperaturas mayores de 5ºC sobre el valor habitual (41ºC)
pueden producir cambios metabólicos severos y muerte. Está descritas
modificaciones en la síntesis de ácidos nucleicos y proteínas, cambios
en la permeabilidad celular y pH intracelular. Así, en los tejidos exci-
tables como el sistema conductor cardiaco y cerebral, la depleción de
potasio intracelular interfiere en la depolarización, siendo las arritmias
cardiacas la causa de la mayoría de las muertes por hipertermia o
hiperpirexia. En el tejido cerebral, la hipertermia y la hipoxia producen
un efecto sinérgico en el mantenimiento de un prolongado estado de
depolarización, que libera aminoácidos y neurotransmisores excitato-
rios en el cerebro, provocando la muerte neuronal excitotóxica y daño
cerebral residual. Resulta indiscutible, por lo tanto, el tratamiento en
situaciones de hipertermia/hiperpirexia.

Pero además, el efecto del aumento del gasto metabólico, el consumo
de oxígeno, la vasoconstricción periférica y la tensión arterial que pro-
duce la fiebre adquieren aún mayor importancia en los pacientes con
patología de base1: insuficiencia cardíaca y/o respiratoria, anemia
severa o afectación neurológica  (centro hipotalámico-control de tem-
peratura). Son conocidas las múltiples indicaciones de la hipotermia
terapéutica tan empleada en las Unidades de Cuidados Intensivos:
asfixia perinatal, taquicardia ectópica de la unión tras cirugía infantil,
parada cardiorrespiratoria, lesión cerebral traumática grave, accidente
cerebrovascular, insuficiencia hepática, lesiones isquémicas de la
médula espinal o infarto de miocardio.

Un tema distinto, pero estrechamente relacionado, es la utilización de
la normotermia controlada (gestión terapéutica de la fiebre). Varios
estudios han demostrado un vínculo entre la fiebre, independiente-
mente de su causa, y un empeoramiento de los resultados neurológi-
cos en muchos tipos de lesión neurológica, incluida la lesión post-
isquémica después de paro cardíaco. Esta correlación persiste después
de análisis multivariante, y las observaciones en estudios sugieren que
la relación es causal. Por lo tanto, el control sintomático de la fiebre
se está convirtiendo en un objetivo cada vez más aceptado de la tera-
pia en pacientes con enfermedad neurocríticas.

Indiscutible la terapia antipirética en la hiperpirexia, aconsejable en
pacientes o estados con patología cardiopulmonar o neurológica de
base, y muy recomendable, como detallaremos a continuación, en el
manejo diario del niño con fiebre.

FORMAS DE TRATAMIENTO
La conveniencia de la utilización de los métodos físicos en el descen-
so de la temperatura corporal es realmente cuestionable. Por una
parte, no se ha establecido un método físico de antipiresis superior a
los demás (conducción, convección, evaporación); y sí se sabe que nin-
guno suprime la fase inicial de la respuesta febril.

Por otra parte, aumentan notablemente el malestar del paciente ya
que los mecanismos termorreguladores se oponen al enfriamiento
externo para mantener la elevación de la temperatura corporal lo que
se traduce en una más acusada sensación distérmica, frecuentes esca-
lofríos y un consecuente aumento en el consumo de oxígeno.  Así se
sugiere, respecto al tratamiento farmacológico, la posible convenien-
cia de administrar antitérmicos incluso pautados para evitar las
molestas fluctuaciones. Y aquí se inicia uno de los temas más discuti-
dos: la alternancia de antitérmicos en el tratamiento de la fiebre.

ALTERNANCIA DE ANTITÉRMICOS
Según recientes publicaciones, entre un 50 y un 68.8 % de padres, cui-
dadores y pediatras practican la terapia alternante. Wright2 publica
una encuesta de 10 preguntas a padres/cuidadores y concluye que el
67% alternan antitérmicos: 43% cada 4 horas, 23% cada 6 horas, 16
% cada 3 horas y 9% cada 2 horas. Como nota a tener en cuenta, sólo
un 61% recibió pautas por escrito de la terapia combinada. En los
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resultados de Díez Domingo3 sobre las 324 encuestas en pediatras
españoles destaca un 68,8% que recomienda terapia combinada sien-
do  en el 96,9 % de los casos ibuprofeno-paracetamol. De éstos un
75,8 % lo justifica por su experiencia clínica y el resto por publicacio-
nes o recomendaciones. Conclusiones similares a las publicadas por
Mayoral4 donde un 50% recomienda alternancia, siendo la justifica-
ción para iniciar tratamiento antitérmico la temperatura en un 62% de
los casos y el malestar del niño en un 13%. ¿Existe alguna justifica-
ción que apoye esta pauta tan extendida?

ES MÁS EFECTIVA
En primer lugar, se ha demostrado más eficaz que la monoterapia en
dosis habituales. Son varios los estudios llevados  a cabo desde 2006
hasta 2008, que concluyen, a dosis habituales de entre 10 y 15
mg/kg/dosis para el paracetamol y 5 a 10 mg/kg/dosis para el ibupro-
feno, una disminución mayor y más rápida de la temperatura en la
terapia combinada; una mayor duración del efecto y tiempo de apire-
xia en 24 horas; y menor recurrencia de la fiebre a los 5 días.

Existen estudios comparativos de terapia combinada con paracetamol,
otros con ibuprofeno y otros que relacionan la pauta alternante con
cada una de las monoterapias. Y en todos ellos, la combinación para-
cetamol e ibuprofeno, se muestra la más efectiva.

El grupo de Dress Hay5 presenta  156 pacientes entre 6 meses y 6 años
y, utilizando dosis en rango alto para el paracetamol e ibuprofeno
tanto en monoterapia como en terapia combinada, puede concluir que
la terapia combinada es más potente en rapidez de descenso de tem-
peratura, menor tiempo febril en primeras 4 horas y mayor tiempo  sin
fiebre que el paracetamol (4,5 horas)  y que el ibuprofeno (2,5 horas)
en las primeras 24 horas. 

Otro de los estudios más relevantes en torno a esta cuestión es el de
Sarrell y cols.6. Trabaja con un grupo de  464 pacientes, de 6-36 meses
de edad, y demuestra con antitérmicos a dosis bajas que la terapia
combinada es más potente en descenso de temperatura,  se relaciona
con menor absentismo laboral, menor consumo de antitérmicos,
menor nivel de estrés (cuestionario NCCP) y menor recurrencia de la
fiebre al 5º día.

Erlewyn –Lajeunesse7 amplia el rango de edad estudiado, desde
pacientes de 6 meses hasta 10 años; y concluye, con una comparativa
en la consulta de Urgencias, que la terapia combinada es más poten-
te en el descenso de temperatura  con una diferencia estadísticamen-
te significativa de 1º C comparada con el paracetamol.

Kramer8 presenta un ensayo clínico prospectivo randomizado doble
ciego controlado con placebo del que también se extrae una disminu-
ción más efectiva de la temperatura hasta 0,8ºC a las 4 a las 5 horas
de la toma inicial de temperatura., también comparada con paraceta-
mol.

El estudio de Nabulsi9, también prospectivo randomizado doble ciego
controlado con placebo abarca todo el rango de edad pediátrica, desde
los 6 meses a los 14 años y en él se demuestra la pauta alternante más
efectiva en el descenso de temperatura a las 6-7 y 8 horas, compara-
da con ibuprofeno.

PERMITE DOSIS MAYORES NO TÓXICAS
Debido al carácter alternante de la misma, la combinación de parace-
tamol e ibuprofeno  permite administrar dosis mayores de cada uno de
ellos, con máximo efecto antipirético y duración del mismo.  Por ejem-
plo, en la monoterapia con paracetamol, las recomendaciones oscilan
en torno a los 60 mg/kg/día que se cumplen administrando dosis de 10
mg/kg cada 4 horas o dosis de 15 mg/kg cada 6 horas. En el caso del
ibuprofeno, aun siendo administrado en rango antiinflamatorio a 30
mg/kg/día, y teniendo en cuenta la dosificación cada 6-8 horas, se
puede administrar en 3 dosis a 10 mg/kg o en cuatro dosis a 7,5 mg/kg.
Comparativamente,  la alternancia de paracetamol  a 15 mg/kg/8

horas e ibuprofeno a 10 mg/kg/8 horas, resulta en que cada 4 horas se
recibe un antitérmico a dosis máximas sin alcanzar rango tóxico.

NO PRODUCE MÁS EFECTOS SECUNDARIOS
Diversos estudios apoyan esta práctica y no encuentran más efectos
secundarios que con la monoterapia, así que la afirmación de que exis-
te más riesgo de intoxicación es, al menos, cuestionable. Ninguno de
los estudios anteriormente presentados identifican efectos adversos,
salvo en el caso de Kramer8 que refiere predominantemente sintoma-
tología gastrointestinal sin encontrar diferencias entre los grupos,
resultando imposible identificar como causa el fármaco o el proceso
infeccioso y no constatando ningún abandono debido a ellos.

Por otra parte, la temida toxicidad que pudiera ser atribuida a la tera-
pia alternante, queda referida a artículos en este momento obsoletos. 

Heubi JE10 y Rivera-Penera11 describen, hace más de 10 años, la
hepatotoxicidad por sobredosis no intencional de paracetamol. Y
recuerdan que la causa más frecuente de intoxicación en pediatría es
por dosis repetidas y desapercibidas del fármaco, lo que debería ser
más atribuible a la monoterapia; o accidental, independiente del régi-
men pautado. De la misma manera, no se puede relacionar la descrita
insuficiencia renal aguda asociada a ibuprofeno en deshidratación a la
alternancia con paracetamol. En esta situación está activado el eje
renina-angiotensina- aldosterona (por disminución de flujo en arteria
aferente renal / prostaglandinas) y se ve inactivado por el bloqueo de
la síntesis de prostaglandinas (COX) por AINE. La sola administración
de ibuprofeno en monoterapia podría producir el mismo efecto. Y así
se deduce de otros artículos publicados por Pirson12 y Ulinki13. 

La mayoría de los efectos secundarios de los fármacos son dosis
dependiente, y pautado un solo antitérmico, existe mayor riesgo de
alcanzar dosis máximas acortando intervalos seguros de administra-
ción de ese mismo antitérmico que con un régimen alternante. Esta
realidad adquiere una importancia considerable en nuestro medio en
que casi tres cuartas partes de los niños atendidos en urgencias toman
medicamentos antes de acudir a este servicio siendo en un 34% de los
casos por automedicación (Morales14). De esta manera el riesgo de
intoxicación por incremento en frecuencia y cantidad resulta mayor
con la dosis acumulativa del mismo fármaco. 

Para prevenir este punto se insiste en el papel del pediatra, órdenes por
escrito y mayor atención en la explicación de la pauta como registra
Shonna Yin15 en su reciente artículo. Existe una disminución en los
errores de dosificación de casi un 40 a un 5% y una mejoría en la
adherencia al tratamiento de un 9 a un 38% tan sólo insistiendo en
las instrucciones a los padres con esquemas, dibujos y la práctica del
“teach-back” en la que es el padre el que explica al profesional la dosi-
ficación pautada en esa visita. 

Sin olvidar que un porcentaje importante de las reacciones adversas a
los antipiréticos son idiosincráticas, y por tanto, no esperables, en nin-
guna de las pautas.

INDICACIÓN IBUPROFENO
El tratamiento con ibuprofeno está indicado de primera elección en
algunos procesos por su efecto antiinflamatorio. En estos casos debe-
rá ser considerada la terapia alternante con paracetamol a las 4 horas,
si el malestar o la fiebre del niño lo requieren, dada la dosificación del
ibuprofeno cada 6-8 horas. Éste es el caso en la otitis media aguda
donde se ha demostrado la observación y tratamiento sintomático las
primeras 48-72 horas igualmente efectiva en relación al dolor y com-
plicaciones comparado con tratamiento antibiótico. 

Además, existen algunas tendencias justificadas por recientes artícu-
los que eligen el ibuprofeno en primer lugar también como antitérmi-
co por su mayor poder antipirético comparado con paracetamol. 

Así lo expone Perrot16 en su publicación, y concluye que el ibuprofe-
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no entre 4-10 mg/kg/dosis tiene el mismo efecto analgésico y ofrece
la misma seguridad que el paracetamol a 7-15 mg/kg. Sin embargo el
ibuprofeno (5-10 mg/kg) comparado con paracetamol (10-15 mg/kg)
se ha mostrado más potente antitérmico a las 2-4 y 6 horas post-tra-
tamiento.

Respecto a los factores pronósticos de la respuesta antipirética del
ibuprofeno que detalla Martinon17, se puede deducir que el ibuprofe-
no es un fármaco muy eficaz en el tratamiento de la fiebre infantil y
la magnitud de su efecto antitérmico guarda cierta relación con la
edad, el grado de temperatura inicial y la superficie corporal; siendo
más efectivo con temperatura inicial más alta y mayor superficie cor-
poral; y menor con mayor edad.

Carabaño18 se contradice en cierto punto con el anterior ya que con-
cluye que la eficacia antitérmica del ibuprofeno y paracetamol es simi-
lar salvo en los niños mayores de 5 años, donde se demostró mayor efi-
cacia con ibuprofeno. Peso, sexo y enfermedad de base no determina-
ron diferencias de eficacia.

Otra consideración es la idiosincrasia y características personales de
cada paciente, según la cuál un niño puede responder mejor en el des-
censo térmico al ibuprofeno que al paracetamol. En estos casos, pau-
tado por pediatra o por iniciativa propia el primer fármaco a emplear
será siempre el ibuprofeno y requerirá como rescate el paracetamol
previa a la siguiente dosis.

De todas formas, indicado el ibuprofeno por su poder antiinflamatorio,
por su mayor poder antipirético o por la idiosincrasia del paciente,
dada su dosificación cada 6-8 horas, y durante las primeras 48 horas
de un proceso infeccioso, la frecuencia de los ascensos febriles preci-
sará alternancia del ibuprofeno con paracetamol a las 4 horas.

DISMINUYE EL MALESTAR DEL PACIENTE
Se publicita el tratamiento etiológico de la fiebre, para evitar su tra-
tamiento farmacológico, olvidando que no siempre es posible. Se tra-
tará la causa de la fiebre cuando se pueda, si se puede, porque no
siempre se puede. La causa más frecuente de los procesos febriles en
pediatría son las infecciones víricas, y en este caso el tratamiento etio-
lógico no resulta factible. Sin embargo, es absolutamente necesario
atender el motivo de consulta del paciente, y proporcionar por lo tanto
un tratamiento sintomático. Y aquí debemos recordar uno de los prin-
cipios fundamentales de la atención al paciente y es plantear el enfo-
que diagnóstico como medida para paliar la sintomatología referida.
Un niño que acude por dolor, se merece tratamiento del dolor, inde-
pendientemente de la causa; y un niño que acude por malestar en su
ascenso febril se merece un tratamiento efectivo del síntoma, ya que
la mayoría de las veces no podremos resolver su causa. Incluso en los
procesos bacterianos y pautado el tratamiento antibiótico (etiológico),
la fiebre ascenderá durante las primeras 48-72 horas de manera inde-
pendiente y precisará tratamiento antitérmico bien pautado.

Una de las justificaciones más fuertes para defender el tratamiento de
la fiebre radica precisamente en este punto: disminuir el malestar del
paciente.  Así se publica en una de las guías más recientes sobre el
manejo de la fiebre en pediatría. La guía NICE20 publicada en 2008
sostiene la alternancia de antitérmicos fundamentalmente en dos
situaciones: cuando sea necesario para disminuir el malestar del niño
y cuando un primer fármaco ha resultado inefectivo. Las pautas de
alternancia de antitérmicos, por su parte,  han demostrado, cuantifi-
cadas por escalas de valoración del dolor en pediatría (cuestionario
NCCPC), disminuir el estado de disconfort que produce el proceso
febril; y se han mostrado superiores respecto a la monoterapia.

FACILITA LA EXPLORACIÓN CLÍNICA
El tratamiento de la fiebre facilita, además, la exploración clínica en
pediatría. La aproximación inicial al paciente y valoración del aspecto
general condicionan la actuación médica desde el primer momento.

Tradicionalmente hemos defendido, además, que la orientación etioló-
gica del proceso infeccioso no viene dada por el grado de fiebre y sí
por el aspecto del niño. Y diferenciar entre un niño séptico o febril,
sobre todo en las primeras edades de la vida, resulta imposible.
Clasificado en cualquiera de las escalas de valoración de criterios de
gravedad, un lactante febril obtendría la máxima puntuación. Según el
triángulo de evaluación pediátrica del sistema canadiense, tendría los
tres lados alterados: apariencia (quejumbroso, irritable), respiración
(taquipnea, quejido) y coloración (piel reticulada). Igualmente según la
escala YIOS presenta alteración en los tres aspectos: respiratorio, per-
fusión periférica (extremidades frías) y afectividad (irritable). De la
misma manera incumple el primer criterio de Rochester “buen aspec-
to general”. En la valoración según el sistema británico del semáforo,
podríamos incluirlo tanto en nivel amarillo: no sonrisa, actividad dis-
minuida, respuesta alterada; como en el rojo: llanto continuo, regular
apariencia ante personal sanitario…

Desde este punto de vista se comprende la conveniencia de adminis-
trar tratamiento antitérmico en estos casos con el fin de considerar
también la imagen menos distorsionada de cada paciente.

En el contexto infeccioso los datos extraídos de la exploración física
aportan la clasificación inicial del proceso: fiebre con/sin foco y la
consecuente actuación médica. Es muy conocido el soplo que se puede
auscultar en la taquicardia febril, y no por ello se debe orientar el pro-
ceso como cardiopatía; y la taquipnea y quejido que presentan tam-
bién en el contexto del ascenso térmico sin que por ello se deba soli-
citar una radiografía de tórax sistemáticamente. La valoración poste-
rior y nueva exploración clínica tras la administración de antipirético
puede ayudar en la correcta orientación diagnóstica.

NO AUMENTA LA FOBIA A LA FIEBRE
Este punto ha sido malinterpretado en favor de la actitud conservado-
ra que se opone al tratamiento de la fiebre. Y no tiene, en absoluto,
ninguna relación. La buena praxis médica se debe ejercer independien-
temente de las pautas de tratamiento. La explicación correcta de la
fiebre como mecanismo de defensa, la aclaración de los signos de alar-
ma y la insistencia en  la comprensión de la pauta de antitérmicos y
dosis; depende exclusivamente del facultativo. Y se debe exigir en
todas las visitas pautada monoterapia o terapia combinada.

DISMINUYE EL GASTO SOCIOSANITARIO
A pesar de la impresión de que la alternancia de antitérmicos supon-
ga un gasto sanitario añadido, Hollinghurst20 demuestra lo contrario
en una publicación reciente. Compara en su estudio las dos pautas de
monoterapia y la alternancia. Y concluye una disminución del gasto
sociosanitario por ser más efectiva a las 24- 48 horas y a los 5 días, lo
que se traduce en una disminución del uso de recursos sanitarios, des-
plazamientos y absentismo laboral. La fiebre aumenta, además, el
malestar del paciente y la ansiedad de los padres lo que se ve refleja-
do en un incremento en el coste socio-sanitario. De esta manera, vol-
viendo a esclarecer la terapia combinada como más efectiva, se ve
recortado el gasto sociosanitario debido a un menor uso de los recur-
sos sanitarios, desplazamientos y absentismo laboral.

CONCLUSIONES
Es aconsejable y necesario el tratamiento de la fiebre. Indiscutible en
las situaciones de hiperpirexia/hipertermia y en pacientes con patolo-
gía de base cardiopulmonar crónica o situaciones neurocríticas; y muy
recomendable en el manejo diario del niño febril.

Frente a los medios físicos el tratamiento farmacológico es mejor tole-
rado por el paciente y disminuye la fase inicial de escalofríos y aumen-
to de gasto metabólico.

El tratamiento antitérmico disminuye el malestar del paciente y faci-
lita la valoración clínica y la toma de decisiones.
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Incluyendo la información necesaria para los padres, la terapia antipi-
rética disminuye su ansiedad y no aumenta la fobia a la fiebre.

La alternancia de antitérmicos ha demostrado frente a paracetamol e
ibuprofeno ser más efectiva en el descenso de temperatura y tiempo
de apirexia, en la disminución del malestar del paciente, y en un menor
gasto sociosanitario. No se ha relacionado con mayor número de efec-
tos secundarios. La terapia combinada, en el contexto de una buena
praxis médica ofrece, por lo tanto, un arma eficaz, segura y ventajosa,
en relación a la monoterapia.

La terapia combinada adquiere aún mayor importancia cuando un pri-
mer fármaco ha resultado inefectivo; cuando esté indicado el ibupro-
feno de primera elección; y, en las primeras 48 horas de cualquier pro-
ceso, incluso con tratamiento antibiótico ya pautado.
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INTRODUCCION
La idea de la muerte es cada vez más difícil de aceptar en nuestra
sociedad en la que los progresos  médicos y tecnológicos han creado
un cierto sentimiento de invulnerabilidad. El afrontar la muerte de un
niño o adolescente crea todavía mayor rechazo y produce un mayor
impacto emocional, no sólo en la familia del paciente sino también en
los profesionales de la salud. Es importante asumir la posibilidad de la
muerte como una parte de la enfermedad oncológica para poder ofre-
cer a los niños en fase terminal y a su familia los cuidados adecuados
para que este periodo de su vida se desarrolle con el mayor bienestar
posible. Afortunadamente los avances en el tratamiento de las neopla-
sias infantiles en los últimos años han mejorado de forma significati-
va la supervivencia de los niños con cáncer, que actualmente se sitúa
alrededor del 75% de forma global. No obstante debemos tener pre-
sente que todavía no podemos obtener la curación en todos los
pacientes y debemos poner los medios para poder seguir ofreciendo
cuidados a los niños y su familia cuando no podemos proporcionarles
la curación.

Para dar respuesta a esta necesidad de atención cuando no podemos
obtener la resolución de la enfermedad oncológica se plantean los
Cuidados Paliativos.

El Subcomité de Cuidados Paliativos del Programa Europa contra el
Cáncer define los cuidados paliativos como “Atención total, activa y
continuada de los pacientes y sus familias por un equipo multiprofe-
sional cuando la expectativa no es la curación. La meta fundamental
es la calidad de vida del paciente y su familia sin intentar alargar la
supervivencia. Debe cubrir las necesidades físicas, psicológicas, socia-
les y espirituales del paciente y sus familiares. Si es necesario el apoyo
debe incluir el proceso del duelo.” 

Por su parte la Sociedad Española de Cuidados Paliativos define la
Enfermedad Terminal con una serie de puntos:

- Presencia de una enfermedad avanzada, progresiva e incurable.

- Falta de posibilidades razonables de respuesta al tratamiento espe-
cífico.

- Presencia de numerosos problemas o síntomas intensos, múltiples,
multifactoriales y cambiantes.

- Gran impacto emocional en paciente, familia y equipo terapéutico,
muy relacionado con la presencia, explícita o no, de la muerte.

- Pronóstico de vida inferior a 6 meses.

Un primer problema de difícil resolución es establecer los límites de la
curabilidad de la enfermedad, especialmente cuando el enfermo es un
niño. Si el diagnóstico de una enfermedad neoplásica en un niño es
difícil de aceptar para la familia, todavía es más dificultoso asumir que
se han agotado las posibilidades terapéuticas para poder obtener la
curación de la misma. Esta dificultad para aceptar la falta de recursos

para superar la enfermedad puede afectar también al equipo médico
que ha tratado al niño. Es importante reconocer que nuestra capaci-
dad para curar es limitada, pero a la vez comprender que todavía tene-
mos una importante obligación para cuidar al niño y su familia hasta
el final del proceso, e incluso tras el fallecimiento.

Una vez establecido por parte de los distintos miembros del equipo
sanitario que atiende al niño (Pediatras Oncólogos, Cirujanos,
Radioterapeutas, Enfermeras, etc) que nos encontramos en una situa-
ción de enfermedad terminal debemos comunicar a la familia esta
situación. La información sobre la situación actual debe acompañarse
de la comunicación de que nuestra labor no ha terminado, que toda-
vía podemos ofrecer los cuidados adecuados para que el periodo final
de la enfermedad se desarrolle de la forma más confortable posible,
que van a estar atendidas las necesidades físicas, emocionales del niño
y que la familia dispondrá del apoyo emocional por parte del equipo
necesario en cada momento. La trasmisión de malas noticias siempre
es difícil y es necesaria una adecuada formación, sensibilidad y expe-
riencia para poderlo realizar de la manera más adecuada para los des-
tinatarios de las mismas, en este caso la familia del niño con enferme-
dad avanzada. La comunicación debe ser honesta y sencilla, realizarse
con delicadeza, cuidando el lenguaje verbal y el no verbal y teniendo
presente que el camino lo marcan el paciente y su familia.

En esta situación nos encontraremos con frecuencia con actitudes de
negación y rechazo hacia la realidad. Debemos respetar el tiempo
necesario para asumir la situación y favorecer aquellas acciones que
ayuden a aceptar la situación (consultas, búsqueda de segundas opi-
niones, etc.).

Dada la presencia de síntomas y problemas intensos, con frecuencia
múltiples y con causas multifactoriales y  cambiantes se debe estable-
cer por parte del equipo sanitario un plan de cuidados, determinar de
acuerdo con la familia el mejor lugar para que se desarrollen éstos
(hospital, domicilio, etc.), siendo conscientes de que la situación es
enormemente cambiante y que a lo largo del proceso serán necesarias
reevaluaciones casi continuas y cambios de estrategias e incluso del
lugar de tratamiento. Por lo tanto los planes de cuidados deben ser fle-
xibles, abiertos a la participación de la familia, consensuados por los
distintos miembros del equipo sanitario (incluyendo a los profesiona-
les de Atención Primaria del entorno de la familia), dinámicos y dirigi-
dos a cubrir las necesidades del niño y su familia en los distintos ámbi-
tos (físicos, psíquicos, emocionales y socioeconómicos).

Uno de los principales problemas a la hora de afrontar el cuidado de
un paciente en fase terminal es la dificultad en la comunicación.
Cuando el paciente es un niño esta dificultad se ve incrementada por
los cambios de los niños según su desarrollo cognitivo, pero con
importantes influencias de sus experiencias personales y su entorno
socio-cultural. Se debe considerar que los niños afectos de enferme-
dad presentan un proceso de aceleración en su desarrollo sobre estos
conceptos, por lo que adquieren ideas similares a las del adulto de
forma más precoz (5-6 años).

Los síntomas en los niños en fase terminal suelen ser intensos, multi-
factoriales y muy cambiantes por lo que es necesario un análisis minu-
cioso de los mismos y una evaluación de la respuesta a las medidas
que utilicemos para  solucionarlos que permitan ajustar las mismas a
las necesidades del paciente. 

Además de los aspectos físicos es necesario atender los aspectos psí-
quicos y emocionales del niño y su familia. Es frecuente la presencia
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CASOS CLÍNICOS INTERACTIVOS

Cuidados paliativos en oncología y hematología pediátricas.
Moderador: María Ángeles Cantalejo López, Hospital Gregorio Marañón, Madrid.

Sábado 5 de junio, 09:00 - 10:30
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de miedos, angustia, depresión y otros problemas que debemos solu-
cionar con medidas farmacológicas pero sobre todo ofreciendo apoyo,
comunicación, afecto y esperanza. Ofrecer pequeños objetivos, siem-
pre realistas, actividades sociales e individuales mejora el estado del
niño y facilita el control de otros síntomas.

La familia actúa en el niño terminal con una doble función, ya que
ejerce de cuidadora pero a la vez debe ser receptora de cuidados por
parte del equipo sanitario.

Como dadora de cuidados la familia debe formar parte activa del equi-
po que atiende al niño, debe tomar parte importante en la toma de
decisiones y debe participar en los cuidados, especialmente si el cui-
dado del paciente se realiza en el domicilio. Para proporcionar estos
cuidados la familia debe ser informada y formada en distintas técni-
cas y medidas de valoración. La participación activa en los cuidados
mejora la ansiedad de la familia, le evita la sensación de impotencia y
facilita la resolución posterior del duelo. No obstante se debe tener en
cuenta el riesgo de agotamiento de los cuidadores que se debe preve-
nir y detectar para poner en marcha las medidas oportunas.

La familia como receptora de cuidados debe recibir el apoyo médico,
psicológico y emocional por parte del equipo en todo momento. Debe
tener una vía abierta de comunicación para expresar sus miedos,
angustias y dudas. El apoyo a la familia no acaba con el fallecimiento
del niño y debe prolongarse durante la fase de duelo, para acompañar
durante este proceso fisiológico y detectar la aparición de duelos
patológicos que deben ser tratados por los profesionales oportunos,
psicólogos-psiquiatras. Una especial atención se debe prestar a los
hermanos de los niños en fase terminal, que con frecuencia viven una
situación difícil con mala comunicación con los padres y con senti-
mientos de culpa, frustración y miedo, sin poder expresar sus senti-
mientos y sin poder participar en la atención y cuidados del hermano
enfermo.

CASO CLINICO:
Paciente varón de 6 años de edad diagnosticado a los 5 años de un
Melanoma en la región glútea derecha. Se realizó extirpación de la
lesión glútea con márgenes libres y se realizó vaciamiento ganglionar
de ganglios inguinales ipsilaterales afectos clínica y histológicamente.

Recibió tratamiento de consolidación. Al completar el tratamiento
presentó una masa abdómino-pélvica derecha que se consideró pro-
gresión de la enfermedad, en el estudio de extensión se apreció enfer-
medad metastásica con afectación hepática y ósea múltiple por lo que
recibió tratamiento de segunda línea con buena respuesta parcial ini-
cial, mejoría de lesiones óseas, desaparición de lesiones hepáticas y
disminución de tamaño de lesión abdomino-pélvica.  Tras recibir 3
ciclos de tratamiento presentó  dolor  a nivel inguinal con claro
aumento de tamaño de la lesión a este nivel. Se realizó radioterapia
para control local y tratamiento sistémico de tercera línea. Presentó
mejoría transitoria pero reapareció el dolor y signos claros de progre-
sión.

Ante esta situación se plantean cuestiones sobre el control de sínto-
mas:

- Identificar los tipos de dolor que presenta el paciente.

- Diseñar la mejor combinación de fármacos y medidas no farmaco-
lógicas para el paciente y su situación clínica.

- Planificar los cuidados del paciente y su familia en el domicilio
familiar. 

Se plantean cuestiones sobre la comunicación, información a la fami-
lia y el papel que esta debe desempeñar en el plan de cuidados.

El paciente presenta un deterioro progresivo, con progresión de la
enfermedad y aparición de lesiones pleuro-pulmonares que provocan
un cuadro de disnea. Ante esta nueva situación se plantean mantener
los cuidados en domicilio o trasladar a un centro hospitalario.

Tras el fallecimiento del paciente se plantean cuestiones sobre el
seguimiento de la familia por el equipo de Cuidados Paliativos.

CASO INTERACTIVO

Nº Programa: 660
Autor: JMª Fernández Navarro
Unidad de Oncología Pediátrica. Hospital Universitario Infantil La
Fe, Valencia

ADOLESCENTE VARÓN DE TRECE AÑOS.
Remitido a nuestro centro desde su hospital de zona para diagnós-

tico y tratamiento de tumoración cervical. Refiere dolor cervical irra-
diado a espalda y brazo derecho de un mes de evolución, que se aso-
cia a parestesias en brazo derecho en las dos últimas semanas. El dolor
ha ido aumentando progresivamente de intensidad. No síndrome cons-
titucional. El paciente presenta asma extrínseco y está en tratamiento
con inmunoterapia. Entre los antecedentes familiares destaca, única-
mente, la presencia de varios casos de cáncer de colon en la familia
materna. La exploración física es normal, a excepción de paresia en la
musculatura extensora de los dedos de la mano y del codo derechos.
El hemograma y la bioquímica al ingreso fueron normales, incluida
función renal. 

A su ingreso se realiza estudio de imagen con TAC cervical y toráci-
co, RNM cerebro-cervical y gammagrafía ósea. Se realizó biopsia con
PAAF (punción aspiración con aguja fina) y la muestra se envió a ana-
tomía patológica y a microbiología Cultivo y tinción Ziehl- Neelsen). El
estudio incluyó también aspirado de médula ósea y el diagnóstico
diferencial requirió cuantificación de catecolaminas en orina y  enola-
sa plasmática.

Tras el diagnóstico definitivo, el paciente requirió inmovilización con
corsé Minerva  y se inició tratamiento quimioterápico tras colocación
de catéter venoso central permanente. El tratamiento del dolor se ini-
ció con AINEs en asociación con medicación coadyuvante (benzodia-
cepinas, pregabalina).

La evaluación realizada tras tres ciclos de quimioterapia, no objeti-
va respuesta y se administra radioterapia local con quimioterapia de
segunda línea concomitante. A continuación se realiza tratamiento
quirúrgico lográndose resección incompleta de la tumoración. PET
negativo. Se continúa el tratamiento con quimioterapia de manteni-
miento. Los síntomas no se controlan adecuadamente y se requiere
asociación de varios grupos farmacológicos, que logra atenuar el dolor,
pero sin que desaparezca por completo.

Dos  meses después, se realiza PET de control, que demuestra cap-
tación local y metástasis pulmonares. Reincluye al paciente en ensayo
clínico fase I/II, sin respuesta tras dos ciclos. A pesar del mal pronós-
tico y de acuerdo con la familia y el paciente, se inicia nueva línea de
tratamiento de rescate. Se obtiene muy importante mejoría clínica con
disminución de la dosis de opiáceos, pero sólo muy discretos cambios
radiológicos. Tras el cuarto ciclo, en la fase de pancitopenia, ingresa
por cuadro de shock séptico por E coli productor de beta-lactamasas,
que se resuelve con fluidoterapia, antibioterapia y soporte inotrópico.

Un mes más tarde reingresa por empeoramiento del estado general
y  dolor generalizado refractario a opiáceos. Fallece a las 48 horas por
progresión de la enfermedad. 

La complejidad de este caso clínico favorece la reflexión sobre
aspectos importantes en Oncología Pediátrica, que se abordarán en la
presentación interactiva:

- Diagnóstico diferencial del tumor primario.

- Manejo de síntomas: tratamiento del dolor refractario 

239



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

- Quimioterapia de rescate, quimioterapia paliativa: definiciones,
diferencias, indicaciones

- Información al propio paciente (adolescente) y a la familia: ¿Cómo,
dónde, quién, cuando?

- El domicilio como opción para administración del tratamiento:
requisitos

- Tratamiento paliativo en el cáncer Terminal. Necesidad de ajuste a
la edad del paciente.

- Red de conexiones: interacción y apoyo en otras estructuras del
sistema público de salud, cercanas al domicilio del paciente, para
mejorar el control clínico.

- Lugar del fallecimiento

CONCLUSIONES DEL GRUPO DE EXPERTOS EN CUIDADOS 
PALIATIVOS. MINISTERIO DE SANIDAD Y CONSUMO

Nº Programa: 661
Autora: Mª Ángeles Cantalejo López. Sociedad de Onco-
Hematología Pediátrica. Hospital General Universitario Gregorio
Marañón, Madrid.

Proyecto de Estándares y Recomendaciones para Unidad de
Cuidados Paliativos: Plan de calidad para el Sistema Nacional de
Salud. Ministerio de Sanidad y Consumo 2009.

Coordinador científico Antonio Pascual López. Jefe de Servicio de la
Unidad de Cuidados Paliativos. Hospital San Pau (Barcelona).
Coordinador científico de la Estrategia de Cuidados Paliativos del SNS. 

Director técnico. Javier Elola Somoza. Elola Consultores S.L.

Apoyo técnico, metodológico y administrativo del ministerio de
Sanidad y Política social. Este grupo de apoyo es el que ha realizado
las funciones de secretaría del grupo de expertos, seguimiento de los
trabajos, apoyo técnico en las reuniones de expertos, elaboración de
análisis de la situación, revisión de los documentos elaborados por los
expertos y análisis evidencia, colaboración en la elaboración de los dis-
tintos borradores y del documento final.

El desarrollo del documento se hizo siguiendo este índice:  

ÍNDICE

El Ministerio de Sanidad y Política Social (MSPS), antes de este docu-
mento ya había prestado especial atención a los cuidados paliativos,

con la elaboración de la Estrategia en Cuidados Paliativos del SNS
(ECP-SNS) y de la Guía de Práctica Clínica (GPC) sobre Cuidados
Paliativos. (1)

Estos documentos han sido  útiles para:

- La asistencia sanitaria. 

- Repercusión cultural 

- Defender los derechos de las personas.

- Ofrecer garantías de seguridad y calidad. 

Todo ello necesario para la regulación y autorización por parte de las
CC.AA de apertura y puesta en funcionamiento en su respectivo ámbi-
to territorial de los centros y servicios sanitarios.

Dentro de las normas citadas se define “cuidados paliativos” como  una
“unidad asistencial pluridisciplinar, con o sin equipos de cuidados
domiciliarios, que bajo la responsabilidad de un médico, presta aten-
ción a pacientes en situación terminal”. Pueden ubicarse en hospitales
de agudos o de tipo socio-sanitario, realizando con frecuencia labores
de equipo de soporte hospitalario y consulta externa. (1)

SITUACIÓN DE LOS CUIDADOS PALIATIVOS EN ESPAÑA
El Ministerio de sanidad y política social (MSPS) y algunas CCAA, han
elaborado guías para algunas unidades, que sin tener carácter norma-
tivo, persiguen la elaboración de estándares y recomendaciones.

Las comunidades de Andalucía, Aragón, Cantabria, Extremadura,
Galicia, Madrid, Murcia, País Vascos, Castilla y León, Navarra, Cataluña
e Islas Baleares, hacen referencia a criterios organizativos y de gestión
de las Unidades de Cuidados paliativos (UCP), no existiendo ninguna
guía especifica para este tipo de unidades.

También la ECP-SNS y la Guía Practica Clínica (GPC) inciden sobre
algunos aspectos organizativos y de gestión de las UCP. Ente los orga-
nizativos establecen los siguiente:(1)

- Disponer de un modelo organizativo (red integrada de CP) explíci-
to para que los pacientes reciban cuidados paliativos de acuerdo con
sus necesidades y en el momento apropiado, adaptado a las distintas
situaciones y delimitaciones territoriales

- Disponer para los pacientes que lo precisen, de un equipo hospi-
talario específico de cuidados de referencia y/o una unidad de cuida-
dos paliativos. 

- Establecer un sistema organizativo que garantice la coordinación
entre los diferentes recursos sanitarios y sociales y promueva acciones
integradas.

La GPC señala que en “la forma de organización de la UCP y la coor-
dinación entre los diferentes profesionales y sus familiares, es necesa-
rio que los distintos niveles estén bien coordinados, y que se establez-
can competencias y criterios claros de derivación”.

Desde la perspectiva internacional, el Observatorio Internacional de
cuidados al final de la vida ha elaborado un mapa mundial sobre el
desarrollo de los CP en el mundo. La mitad de los 234 países incluidos
en el estudio habían desarrollado alguna forma de CP, aunque sola-
mente 35 países han logrado alguna integración con el resto de los
servicios sanitarios. Entre estos países con sistemas de CP más des-
arrollados se sitúa España. (2)

La OMS apoya el desarrollo de los CP en los sistemas sanitarios. El
Consejo de Europa ampara el derecho de los enfermos terminales a
morir en paz y dignidad, así como el deber del médico de hacer todos
los esfuerzos para aliviar el sufrimiento y el desarrollo de centros de
cuidados paliativos. 

El Departamento de política económica y científica del Parlamento
Europeo ha publicado un documento en el que se analiza la situación
de los CP en la Unión Europea. Este estudio crea un ranking de países
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de la UE, basado en indicadores de recursos, en el que España ocupa el
lugar octavo de 27 países. (2).

El objetivo de todos estos estudios es poner a disposición de las admi-
nistraciones públicas sanitarias, gestores (públicos y privados) y profe-
sionales, unos criterios para su organización y gestión así como para
su diseño y equipamiento.

a. Los derechos y garantías de los pacientes.

b. La seguridad del paciente.

c. Los criterios organizativos y de gestión de las UCP.

d. La estructura física y recursos materiales de las UCP.

e. Los recursos humanos de las UCP.

f. Los aspectos relativos a la calidad asistencial de las UCP.

g. La revisión y seguimiento de los estándares y recomendaciones
para las UCP.

ANÁLISIS DE SITUACIÓN SANITARIA
Más del 50% de las muertes de ciudadanos de la mayoría de los paí-
ses occidentales desarrollados se producen en los hospitales. En todos
los grupos de edad, los datos muestran una elevada frecuencia de sín-
tomas penosos; un uso elevado de tecnología molesta y sin beneficio
en pacientes con enfermedad avanzada y terminal; importante sobre-
carga para las familias -incluyendo una mayor tasa de morbilidad y
mortalidad para los familiares de pacientes con enfermedad avanzada
y terminal y problemas de comunicación entre pacientes, familias y
médicos sobre los objetivos asistenciales y las decisiones médicas.

Estos datos contrastan con los estudios que señalan entre las priorida-
des de los pacientes el verse libres de la angustia física y psíquica;
tener control sobre las decisiones asistenciales; evitar tratamientos
que prolonguen la agonía; no ser una carga y estrechar los lazos con
sus seres queridos. Otros estudios han demostrado beneficios econó-
micos asociados con los programas de CP, incluyendo una reducción en
las estancias, costos y utilización hospitalaria y un aumento en el
número de referencias y duración de la estancia en los hospicios. Sobre
equipos de CP hospitalarios, se señala  una tendencia a reducir la
estancia en el hospital, alguna mejora en el manejo de los síntomas
(dolor, calidad de vida) y una tendencia ligeramente mayor de muerte
en domicilio, que en el modelo de asistencia tradicional. 

La gran mayoría de estrategias y programas contemplan diversos
niveles de atención a efectos organizativos:

- El nivel de cuidados paliativos básicos, primarios, generales o
enfoque paliativo hace referencia a los cuidados que deben proporcio-
narse a todos los pacientes que lo precisen, tanto en atención prima-
ria como especializada.

- El nivel de cuidados paliativos específicos, secundarios, especiali-
zados o avanzados contempla diversos tipos de intervenciones de los
equipos de cuidados paliativos ante situaciones de complejidad
Algunos autores denominan tercer nivel a la atención hospitalaria en
unidad de cuidados paliativos.

Las formas organizativas más habituales son: 
- Equipos de soporte de cuidados paliativos: pueden intervenir en el

ámbito domiciliario (ESD) u hospitalario (ESH), con distintos patrones,
desde asesoramiento a intervenciones puntuales, intermitentes o res-
ponsabilidad compartida en la atención directa. Las áreas de interven-
ción prioritarias son alivio de síntomas, comunicación y apoyo emocio-
nal, soporte en decisiones éticas y conexión entre diferentes recursos.

- Unidad de cuidados paliativos: se trata de una unidad de hospita-
lización específica de cuidados paliativos, atendida por, un equipo
interdisciplinar. Puede ubicarse en hospitales de agudos o de tipo

sociosanitario, recomendándose en ambos, con un 30-40% de las
camas en hospitales de agudos. Con frecuencia la UCP realiza labores
de ESH y de consulta externa.

El 30% de los niños mayores de un año y menores de 15 años que
mueren en España (anualmente algo más de 884, según el INE tienen
un fallecimiento posiblemente subsidiario de CP. La atención de CP en
niños debe ser diferenciada de la atención a pacientes adultos y tener
en cuenta el menor número de pacientes, la necesidad de conocimien-
tos sobre fisiopatología infantil y la deseable especificidad de recursos
asistenciales. 

Estos datos contrastan con los estudios que señalan entre las priorida-
des de los pacientes el verse libres de la angustia física y psíquica;
tener control sobre las decisiones asistenciales; evitar tratamientos
que prolonguen la agonía; no ser una carga y estrechar los lazos con
sus seres queridos. La evidencia de los estudios sobre hospicios y CP
muestra la capacidad de estos cuidados para ayudar a los pacientes a
lograr los objetivos mencionados a través de la trayectoria de la enfer-
medad avanzada y terminal. Otros estudios han demostrado beneficios
económicos asociados con los programas de CP, incluyendo una reduc-
ción en las estancias, costos y utilización hospitalaria y un aumento en
el número de referencias y duración de la estancia en los hospicios. En
un metanálisis reciente realizado sobre equipos de CP hospitalarios, se
señala  una tendencia a reducir la estancia en el hospital, alguna
mejora en el manejo de los síntomas (dolor, calidad de vida) y una ten-
dencia ligeramente mayor de muerte en domicilio, que en el modelo de
asistencia tradicional.

La gran mayoría de estrategias y programas contemplan diversos
niveles de atención a efectos organizativos:

- El nivel de cuidados paliativos básicos, primarios, generales o
enfoque paliativo hace referencia a los cuidados que deben proporcio-
narse a todos los pacientes que lo precisen, tanto en atención prima-
ria como especializada.

- El nivel de cuidados paliativos específicos, secundarios, especiali-
zados o avanzados contempla diversos tipos de intervenciones de los
equipos de cuidados paliativos ante situaciones de complejidad.
Algunos autores denominan tercer nivel a la atención hospitalaria en
unidad de cuidados paliativos.

Las formas organizativas más habituales son: 
Equipos de soporte de cuidados paliativos: pueden intervenir en el
ámbito domiciliario (ESD) u hospitalario (ESH), con distintos patrones,
desde asesoramiento a intervenciones puntuales, intermitentes o res-
ponsabilidad compartida en la atención directa. Las áreas de interven-
ción prioritarias son alivio de síntomas, comunicación y apoyo emocio-
nal, soporte en decisiones éticas y conexión entre diferentes recursos.

En la ECP-SNS se define como equipo de cuidados paliativos según la
recomendación Rec (2003)24 del Consejo de Europa, como “aquel ser-
vicio cuya actividad central se limita a los cuidados paliativos. Este
servicio se dedica, por lo común, a la atención de pacientes con nece-
sidades asistenciales más complejas e intensivas y, por tanto, requiere
un mayor nivel de formación, de personal y de medios”. Es un equipo
interdisciplinar; identificable; accesible; e integrado por profesionales
con formación, experiencia y dedicación para responder a situaciones
de complejidad. Realiza también funciones docentes e investigadoras
en distintos grados. Está compuesto por médicos y enfermeras, con la
cooperación necesaria de psicólogo y trabajador social y la colabora-
ción de otros profesionales. La composición del equipo esta en función
de las características demográficas y geográficas, de los niveles de
necesidad de las estructuras territoriales sanitarias de referencia y de
su relación o vinculación con otros dispositivos destinados a la aten-
ción de los pacientes con enfermedades crónicas complejas que asu-
men la atención integral de las personas con enfermedad avanzada y
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terminal.

Los cuidados de soporte y paliativos son frecuentemente provistos por
los familiares del paciente u otros cuidadores, y no exclusivamente por
profesionales. A su vez, el confort y alivio del núcleo familiar, que
forma una unidad con el paciente, es un objetivo de los cuidados
paliativos. (1)

La ECP-SNS(2), asume la definición de la OMS(1), que señala que los
CP mejoran la calidad de vida de pacientes y familiares que se enfren-
tan a enfermedades con riesgo vital, mediante el alivio del dolor y de
los síntomas, apoyo espiritual y psicosocial, desde el diagnóstico al
final de la vida y el duelo. Los cuidados paliativos:

- Proporcionan el alivio del dolor y de otros síntomas que producen
sufrimiento.

- Promocionan la vida y consideran la muerte como un proceso
natural. 

- No se proponen acelerar ni retrasar el proceso de morir.

- Integran los aspectos psicosociales y espirituales en los cuidados
del paciente.

- Ofrecen apoyo a los pacientes para ayudar a vivir de la manera
más activa posible hasta su muerte.

- Ofrecen apoyo a los familiares y a los allegados durante la enfer-
medad y el duelo.

- Utilizan una metodología basada en el equipo multiprofesional
para atender las necesidades de pacientes y sus familias, incluyendo
consejo en el duelo, cuando está indicado.

- Mejoran la calidad de vida y también pueden influir positivamen-
te sobre el curso de la enfermedad. 

- Se aplican precozmente en el curso de la enfermedad, en unión
con otros tratamientos dirigidos a prolongar la vida, tales como qui-
mioterapia o radioterapia, e incluye aquellas investigaciones necesa-
rias para entender mejor y tratar las complicaciones clínicas molestas. 

Los criterios propuestos para la ECP-SNS para la definición del pacien-
te con enfermedad en fase avanzada / terminal han sido.

- Enfermedad incurable, avanzada y progresiva.

- Pronóstico de vida limitada.

- Escasa posibilidad de respuesta a tratamientos específicos.

- Evolución de carácter oscilante y frecuentes crisis de necesidades.

- Intenso impacto emocional y familiar.

- Repercusiones sobre la estructura cuidadora.

- Alta demanda y uso de recursos.

Hay servicios que, compartiendo principios como los de continuidad e
integralidad de la asistencia, (2), no son de cuidados paliativos. Su
relación puede ayudar a delimitar el alcance de los cuidados paliati-
vos.

- Medicina de familia.

- Oncología.

- Servicios o unidades de geriatría.

- Unidades de crónicos.

- Unidades de pacientes pluripatológicos.

- Unidades de tratamiento del dolor.

ANÁLISIS DE LA SITUACIÓN EN PACIENTES PEDIÁTRICOS
En el mundo desarrollado la mortalidad infantil ha disminuido, funda-
mentalmente, gracias a la mejora de las condiciones higiénicas, la
prosperidad social y los avances médicos. En Europa es excepcional
que las familias experimenten el fallecimiento de un hijo durante la
infancia o adolescencia. Los avances tecnológicos y el progreso de la
medicina han modificado la supervivencia de las situaciones graves y
muchas enfermedades crónicas. En estos últimos años, el mundo des-
arrollado ha visto un aumento de la prevalencia de enfermedad incu-
rable y de la dependencia. Se ha reducido la mortalidad en niños y
adolescentes  y se ha conseguido mejorar la supervivencia ante enfer-
medades potencialmente letales, cuya complejidad necesita de CP La
mayoría de los pediatras en su ejercicio profesional no atienden a
niños en situación terminal y no asisten a los fallecimientos de sus
pacientes. Los niños mueren mayoritariamente en los hospitales, y
especialmente en aquellos que disponen de unidades para atender
patología más compleja y/o grave: oncología, unidades neonatales y
unidades de cuidados intensivos pediátricos. (3,4) 

Según la Organización Mundial de la Salud “La medicina paliativa se
ocupa del cuidado  activo e integral de aquellos pacientes cuya enfer-
medad no responde a tratamiento curativo, proporcionando control
sobre el dolor, síntomas físicos, psicológicos y espirituales que pueden
producir una mala calidad de vida al enfermo”. Sus principios son apli-
cados a los enfermos de cáncer y otras enfermedades en los niños. (3)

La OMS señala que los CP para niños representan un campo especial,
aunque relacionado, al de los CP para adultos. 

La definición de la OMS (2002) para los CP para niños y sus fami-
lias es la siguiente, y también puede aplicarse a otros problemas cró-
nicos en la infancia:

Los CP para niños comprenden la atención integral del cuerpo, mente
y espíritu del niño, y también a prestar soporte a su familia.

Los CP para niños deben comenzar cuando se diagnostica la enferme-
dad y continúa con independencia de que se realice o no un trata-
miento activo contra la enfermedad.

El personal de salud deben evaluar y aliviar el malestar físico, psicoló-
gico y social del niño.

Los CP efectivos requieren de una aproximación multidisciplinar, que
incluya a la familia y utilice los recursos comunitarios. Los CP para
niños pueden ser prestados aún si los recursos son limitados.

Pueden ser suministrados en hospitales, centros comunitarios o en
domicilio.

Según el INE, en España mueren al año 884 niños entre >1 año y 15
años, aunque no existen datos exactos de los fallecidos por enferme-
dades amenazantes de la vida o terminales, de los que un tercio son
pacientes oncológicos, y según comunica La Sociedad Española de
Medicina de familia y Comunitaria (semFYC), el 30% de los pacientes
tienen un fallecimiento previsible, por tanto son subsidiarios de CP.
(1,5) 

Las diferencias entre los CP pediátricos y de adultos se pueden resumir
en:

- Menor número de pacientes.

- Fármacos y dosis.

- Impacto social y familiar

- Necesidades emocionales.

- Situaciones legales.

DERECHOS Y GARANTÍAS
En marzo de 2006, conscientes de esta necesidad, un grupo de profe-
sionales de la salud, procedentes de Europa, Canadá, USA y Líbano, se
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reunieron en Trento para tratar la situación de los Cuidados Paliativos
Pediátricos en Europa. 

Este grupo se denominó IMPaCCT (International Meeting for Palliative
Care in Children, Trento).(2). El International Meeting for Palliative
Care in Children (IMPaCCT), definió, en 2006, los estándares mínimos
pediátricosi. Fue patrocinado por la Fundación Livia Benini (Florencia)
y la Asociación “Niños sin dolor” de Trento. En 2007 este grupo se con-
virtió en un grupo de trabajo de la EAPC. (6)

1- Aspectos relativos a la información en CP pediátricos
El niño es una persona que debe ser respetada como tal, que en su pri-
mera infancia tiene derecho a la protección que requieren su vulnera-
bilidad, la esperanza y los potenciales que encarna y que es titular de
derechos y obligaciones con capacidad progresiva para ejercerlos a
medida que crece, se desarrolla y madura.

El 13 de mayo de 1986 el Parlamento Europeo aprobó una Resolución
que se denominó  “Carta Europea de los Derechos del Niño
Hospitalizado” en la que se recogen una serie de derechos para los
niños que debido a su enfermedad u otras causas, debían estar ingre-
sados en los hospitales.(7).

La Ley orgánica 1/96 de 15 de enero, de protección jurídica del menor,
considera a los menores sujetos activos, participativos y creativos, con
capacidad de modificar su propio medio personal y social, de partici-
par en la búsqueda y satisfacción de sus necesidades y en la satisfac-
ción de las necesidades de los demás, lo que supone el reconocimien-
to pleno de que los menores son titulares de derechos y que poseen
una capacidad progresiva para ejercerlos. Esta ley  se configura como
una autentica Carta Magna de los menores, y es el primer documento
donde se recopilan los derechos de menores en un marco jurídico indi-
vidualizado de protección al menor.(8).

DERECHOS SANITARIOS FUNDAMENTALES DEL NIÑO
- Respeto

- Información

- Consentimiento

Los menores de edad que reúnan condiciones de madurez suficien-
te, deben consentir la intervención médica y en caso de conflicto
entre la voluntad del menor y la de sus representantes legales, estos
no pueden sustituir sin más la decisión del menor y deben acudir al
juez de Primera Instancia.

Normalmente se entiende que un  menor no tiene suficiente juicio
y grado de madurez para consentir, pero sí para ser oído hasta los
doce años. Entre los 12 y 16 deberá tenerse en cuenta las circuns-
tancias personales, sociales y familiares del menor. A partir de los 16
podrá decidir. 

Si el médico considera que la actuación de los padres o tutores
puede perjudicar al menor o poner en peligro su salud o su vida y la
situación requiere una acción urgente, el médico deberá poner los
hechos en conocimiento del juez de Primera Instancia y si no es
urgente comunicarlo al Ministerio Fiscal.

No obstante en caso de urgencia si no se puede demorar la actua-
ción médica ante el riesgo de que se puedan producir lesiones irre-
versibles o la muerte del menor, y no fuera posible localizar a los
representantes legales, el médico puede actuar lícitamente ampara-
do por el estado de necesidad y aplicar los cuidados que le dicte su
conciencia profesional.(9).

- Educación.

- Consejos y orientación sobre el duelo.

En relación con el derecho de información a los niños y adolescentes
es aplicable lo contenido en la Ley Básica Reguladora de la Autonomía

del Paciente y de Derechos y Obligaciones en Materia de Información
y Documentación Clínica. 41/2002, de 14 de Noviembre. (10)

En 2003 la ACT publica una Carta  sobre los Derechos del Niño con
Enfermedad Amenazante y/o Limitante (ICPCN), en la que destaca los
derechos derivados de las situaciones que plantean este tipo de enfer-
medades. (11)

GARANTÍAS DE LOS DERECHOS DE LOS PACIENTES
Los centros donde existan UCP pediátricas deberán respetar la Carta
de los Derechos de los Niños Hospitalizados, así como la Carta sobre
los Derechos del Niño con Enfermedad Amenazante y/o Limitante
(ACT).(7,11)

1. Aspectos organizativos y de gestión
- Información a pacientes y cuidadores

- Consentimiento informado

- Información sobre las características generales de la UCP

* Se recomienda incluir  de forma escrita, una descripción de los dife-
rentes recursos relacionados con las distintas modalidades asistencia-
les en las que puede ser atendido el paciente en la UCP, Se debe incluir
las condiciones y normas para acompañantes.

- Información sobre los procesos, su tratamiento y cuidados en la
UCP, proporcionando nociones sobre el proceso del paciente  que
motivan su ingreso en UCP, procedimientos de tratamiento y sobre las
medidas a adoptar como consecuencia del plan terapéutico y cuida-
dos.

- Es conveniente que exista un modelo de consentimiento informa-
do especial para cada procedimiento diagnóstico o terapéutico

- Atención a la persona cuidadora.

2. Criterios de inclusión de pacientes. Pacientes pediátricos subsi-
diarios de recibir cuidados paliativos
De conformidad con los criterios de IMPaCCT, la asociación para Niños
con Situación  que Amenaza la Vida o situación Terminal y sus Familias
(ACT), y el Royal College de Pediatría y Salud Infantil del Reino Unido,
los pacientes pediátricos susceptibles de recibir CP se pueden incluir
dentro de cuatro categorías.(6)

I. Niños en situación de amenaza para la vida y con tratamiento cura-
tivo pero que puede fracasar.

II. Niños en situaciones en que la muerte prematura es inevitable, pero
pueden pasar largos periodos con tratamiento, con una actividad nor-
mal.

III. Niños con progresión de su enfermedad, sin opción de tratamiento
curativo, cuyo tratamiento es paliativo y puede prolongarse durante
algunos años.

IV. Niños en situación irreversible pero no progresiva de su enferme-
dad con grandes posibilidades de complicarse y producirse una muer-
te prematura.

Las patologías que más frecuentemente requieren CP pediátricos son:

- Cardiopatías

- Degenerativas musculares

- Encefalopatías

- Fibrosis quística

- Hematológicas

- Neuropatías

- Oncológicas

- Otras.
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3.  Organización y gestión 
El domicilio es el lugar más apropiado para la adaptación del niño y el
proceso de duelo de sus padres. Así será menor el aislamiento del niño,
el medio es conocido y puede acceder a sus pertenencias, para los
padres es mayor el sentimiento de utilidad, capacidad y control al
compartir la responsabilidad de los cuidados y compatibilizarlos con
otras responsabilidades familiares. (12)

El médico de atención primaria debe tener pleno conocimiento del
diagnóstico, tratamiento y evolución de la enfermedad de su paciente,
a través de informes periódicos escritos y comunicación telefónica por
parte del hospital de referencia, así como colaborar en la valoración de
la necesidad de una atención a domicilio, participando en la coordina-
ción de la misma.

El Equipo de cuidados paliativos pediátricos debe incorporar (13).

- Un pediatra, una enfermera pediátrica, un trabajador social, un 
psicólogo infantil, y un consejero espiritual.

- Un coordinador de asistencia.

- Saber individualizar cada familia.

- Disponibilidad los 365 días del año, y 24 horas al día.

- Deben guardar la continuidad en la asistencia.

- Cubrir geográficamente toda la comunidad con la misma calidad 
de asistencia.

- Si no hubiera un equipo especifico de cuidados paliativos pediá-
tricos, se dará la asistencia por un médico del ESD con formación
pediátrica, en coordinación con el pediatra de atención primaria. Esto
supondría un menor costo, una cobertura a toda la comunidad, mayor
confianza, puesto que son sus propios médicos, y un mayor control
puesto que el seguimiento se haría desde el inicio de la enfermedad.

Las UCP Pediátricas deben estar ubicadas en hospitales pediátricos que
dispongan de los recursos materiales y especialistas que puedan cubrir
las necesidades clínicas y asistenciales en los diferentes momentos de
su enfermedad. El personal de la UCP Pediátricos debe tener formación
y experiencia en pediatría. 

Deben disponer de:

Un plan de acogida

Código ético

Guías de práctica clínica

Procedimientos de ensayos clínicos

Reclamaciones y sugerencias

Seguro de responsabilidad del personal sanitario

Archivo de pólizas

Para una UCP Pediátricos el hecho de ser niño no puede constituir un
criterio de complejidad, sino solamente condición necesaria pero no
suficiente para recibir atención paliativa. La complejidad resulta de la
valoración de las necesidades en las diferentes áreas asistenciales
(médica, cuidada, psicológica, social, administrativa y espiritual) y la
utilización de recursos humanos y materiales de dar respuesta a esas
necesidades. Un alto grado de complejidad no es sinónimo de hospita-
lización en una UCP Pediátricos, la mayor complejidad psicológica o
social puede requerir que la atención sea proporcionada en su domici-
lio. Un paciente complejo desde el punto de vista médico o de cuida-
dos si puede ser atendido en su domicilio si se dispone de recursos
suficientes. (Atención 24 horas)(14)

- Atención telefónica 24 horas al día.

- Atención a los fallecimientos.

- Asistencia a funerales.

- Cuidados de respiro para la familia.(15).

- Visitas a domicilio que no se puedan realizar en horario laboral.

- Atención directa en el lugar donde esté ubicado el paciente.

- Asesoramiento en la toma de decisiones y adecuación de las medi-
das de diagnóstico, monitorización y tratamiento a los objetivos tera-
péuticos de cada paciente

- Diagnóstico, monitorización y tratamiento a los objetivos terapéu-
ticos de cada pacienteObligatorio es mencionar a los artífices de este
documento, que en mi opinión se llevo a cabo de forma impecable, con
rigor científico, buena organización y apoyo tecnológico, con gran
comodidad para los asistentes, alcanzando resultados claros y prácti-
cos.
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Introducción:
La infección por el Trypanosoma cruzi o enfermedad de Chagas, es una
enfermedad crónica endémica desde el sur de Estados Unidos hasta
Chile y Argentina. Se transmite mediante la picadura de la vinchuca,
vía  transfusional o por trasplante de órganos y de madre a hijo en
cualquiera de sus embarazos. La infección congénita podría pasar des-
apercibida pues la embarazada con infección por T. cruzi, frecuente-
mente, desconoce su infección y  está asintomática.

Epidemiología:
La enfermedad de Chagas es una infección parasitaria crónica muy
compleja y con una elevada morbimortalidad. A pesar de las diferen-
tes iniciativas promovidas por la Organización Panamericana de la
Salud en los últimos años todavía constituye una amenaza permanen-
te para casi la cuarta parte de toda la población de América Latina,
pues se estima que 28 millones de personas se encuentran bajo riesgo
de adquirir la infección1. Se ha estimado, además, que en el año 2006
la enfermedad era endémica en 21 países, el número de personas
infectadas era de 8 millones, produciéndose 41.200 nuevos casos
anuales y 12.500 muertes. En cuanto a la infección congénita, se esti-
ma que en las Américas, existirían cerca de dos millones de mujeres en
edad reproductiva infectadas por el T. cruzi, de las cuales entre el 4 al
8% transmitirían la infección al feto por vía transplancentaria, y con-
secuentemente nacerían anualmente unos 15.000 niños con Chagas
congénito2.

Debido al aumento de la inmigración desde América al resto del
mundo, la enfermedad de Chagas ha pasado de ser una endemia en
América Latina a convertirse en una enfermedad global, describiéndo-
se casos en un gran número de países por todo el mundo3. España se
ha convertido en los últimos años en un destino muy frecuente para
los inmigrantes latinoamericanos. Los países que aportan mayor
número de inmigrantes son: Ecuador (415.328), Colombia (260.989),
Bolivia (196.656) y Argentina (186.032), todos ellos endémicos de la
enfermedad de Chagas. 

La tasa de seroprevalencia en gestantes de zona endémica en estudios
realizados en España se sitúa entre el 1 y el 2%4, que puede alcanzar
hasta el 16% en madres de origen boliviano5. El riesgo de transmisión
vertical varía según la cepa de T. cruzi, la parasitemia de la madre, la
existencia de lesiones en la placenta y la región geográfica, pero se ha
estimado que está en un promedio del 5%. En España ya se han publi-
cado los primeros casos de infección congénita: el primero de una
madre boliviana6y el segundo de una madre argentina7.

Indicación del cribado en el embarazo:
Actualmente, se debería realizar el cribado de enfermedad de Chagas
en las  embarazadas procedentes de zonas endémicas  que viven en
nuestro entorno. Este cribado se justifica porque2:

- El riesgo de transmisión del parásito de la madre al hijo persiste,
independientemente de que viva en zona endémica o no endémica.

- Las tasas de prevalencia de enfermedad de Chagas en embaraza-
das, es elevada en países como Bolivia, Argentina y Paraguay. 

- La detección de anticuerpos anti-T. cruzi es sencilla y se puede
realizarse en el embarazo o parto.

- Las tasas de curación en neonatos con el tratamiento específico
alcanzan casi el 100%. 

- El no tratamiento conlleva a la cronificación de la infección, al
mantenimiento de portadores reservorios y a la posibilidad de desarro-
llo de enfermedad  en 30-40 años en un tercio de los casos, siendo el
corazón y el tracto gastrointestinal los  órganos más afectados.

Técnicas de diagnóstico:
Para la correcta elección de una herramienta diagnóstica es importan-
te tener en cuenta la fase de la enfermedad, es decir, si se sospecha un
caso agudo o crónico. Así, el neonato está en fase aguda y la madre en
fase crónica.

La fase aguda se caracteriza por un parasitemia patente, generalmen-
te en los dos primeros meses post infección, por lo que el diagnóstico
de la infección por T. cruzi se basa en la búsqueda de parásitos.
Transcurrido este periodo, la parasitemia disminuye a niveles por deba-
jo de los límites de detección, por lo que el diagnóstico se realiza
mediante la determinación de  anticuerpos anti-T. cruzi 8.

En edad temprana, se debe demostrar la presencia de los tripomasti-
gotes en sangre de cordón o sangre periférica9, siendo la prueba de
elección la técnica del microhematocrito o del tubo capilar heparini-
zado2. Esta prueba consiste en la identificación del movimiento carac-
terístico de los parásitos en la interfase entre el paquete de hematíes
y el plasma de 4 a 6 capilares (50 – 80 µL de sangre). La variante más
recomendada es la descrita por Torrico et al 10 (www.chagascongeni-
to.org) que evita el riesgo que conlleva la ruptura del capilar11. La sen-
sibilidad de este procedimiento es próxima al 100%, siendo su límite
de detección 40 parásitos/mL de sangre10. (Fig. 1).

El examen en fresco y la observación de preparaciones teñidas suelen
ser útiles cuando las parasitemias son superiores a 2.000 parásitos/mL
de sangre12. (Fig. 2).La muestra se debe procesar en las 4 - 8 horas
posteriores a su obtención.

En países endémicos el diagnóstico molecular es muy discutido por su
baja sensibilidad en la etapa crónica. Sin embargo, en la etapa aguda
su sensibilidad también puede alcanzar el 100%.13;14 En España, la
técnica de la PCR es una herramienta de rutina para el diagnóstico de
numerosas infecciones. La mayoría de los protocolos para la detección
de ADN de T. cruzi tienen una sensibilidad analítica de una centésima
a un milésima parte de un parásito y un nivel de detección de 1 pará-
sito/mL de sangre. Parasitemias  inferiores, sólo son detectables cuan-
do se analiza volúmenes superiores a 5 mL de sangre.12;15 Las  para-
sitemias en la infección congénita están entre 6 a 55.000
parásitos/mL.16 

Para confirmar la infección mediante la detección de anticuerpos IgG
anti-T. cruzi se deben realizar al menos dos pruebas serológicas de
principios y antígenos diferentes8. En caso de discrepancias se debe
recurrir a una tercera técnica. En España, existen numerosos ensayos
comerciales convencionales que utilizan antígenos totales (ELISAs e
IFI). También se dispone de ensayos no convencionales, la mayoría a
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excepción de los test de ELISA, son pruebas rápidas basadas en inmu-
nocromatografía y aglutinación. Prácticamente, todos los ensayos de
ELISA  destacan por una sensibilidad > 97%, siendo recomendados
como técnicas de elección para realizar el cribado.12;17 Menos estu-
diados están las técnicas rápidas, aunque su utilidad es indiscutible
por la sencillez de su ejecución y la rapidez (10 min)18. La sensibilidad
de estas pruebas es variable y continúa en evaluación. 

Un problema importante de los ensayos serológicos es la reactividad
cruzada con otras patologías como la leishmaniasis. Los ensayos no
convencionales suelen presentar un menor número de reacciones ines-
pecíficas, pero no lo descartan al 100%. 

Como en la etapa crónica las parasitemias son inferiores a 10 parási-
tos/mL16, la detección de ADN del parásito mediante PCR es una prue-
ba complementaria al diagnóstico serológico, es definitoria sólo si es
positiva. No obstante, como durante el embarazo la parasitemia suele
aumentar, aporta información basal útil en la valoración del trata-
miento específico de la madre.

Esquema diagnostico a seguir ante todo hijo de madre con Chagas:
Se basa en la historia de exposición (estancia en zona endémica, hijos
de madre con infección por Chagas); la clínica (en la mayoría de los
casos ausente) y las pruebas de laboratorio.

Datos clínicos y exploratorios sugestivos de enfermedad en el niño:
Más del 75% de los niños estarán asintomáticos. Además, no parece
que produzca anomalías en el desarrollo fetal, si bien si pueden pro-
ducirse abortos o muerte fetal. En ocasiones, el recién nacido puede
presentar formas graves sobre todo, si coexiste con infección VIH. La
aparición de algún signo clínico se ha observado hasta en el 47% de
los casos en series bolivianas, si bien son inespecíficos y comunes a las
del grupo TORCH. Los signos severos se objetivaron en el 27% de los
casos, con una mortalidad del 10%  en las primeras 48 horas.19 Este
hecho, parece asociarse a mayor carga parasitaria y a una respuesta
inmune inadecuada.20;21

Signos clínicos más frecuentes:

- Recién nacido pretérmino o de bajo peso.

- Hepatoesplenomegalia, ictericia, fiebre y edemas.

- Alteraciones hematológicas: anemia microcítica e hipocroma, leu-
cocitosis/penia, neutropenia, plaquetopenia.

- Alteraciones pulmonares: neumonitis, insuficiencia respiratoria. 

- Taquicardia persistente, aumento de los tiempos de conducción,
insuficiencia cardiaca. 

- Forma meningoencefálica: convulsiones, rigidez, vómitos

- Alteraciones neurológicas: irritabilidad, temblor, crisis convulsivas,
encefalitis, meningitis, calcificaciones cerebrales, microcefalia.

- Coriorretinitis

- Hidrocele, etc.

Evaluación microbiológica:

A la embarazada o parturienta se le realizará el cribado mediante una
técnica serológica, que en caso de ser positiva se confirmará con otra
de principio diferente. Es conveniente realizar una PCR para evaluar su
parasitemia, y posteriormente, valorar su tratamiento para prevenir el
riesgo de transmisión en un subsiguiente embarazo.

A todo hijo de madre seroreactiva en la prueba de cribado se le solici-
tará  en las primeras 48 horas de vida en sangre periférica un micro-
hematocrito  y una PCR (ver Figura 1). Si una o  ambas pruebas son
positivas, se ha producido la infección congénita y debe instaurarse el
tratamiento específico. Si son negativas, se repetirán las dos pruebas
al mes de vida. Si son positivas se tratará al niño. Si son negativas se
realizará la detección de anticuerpos IgG específicos  a partir de los 8

meses de edad, ya que para entonces los anticuerpos maternos se
habrán negativizado. Se han descrito algunos casos en los que la nega-
tivización de los anticuerpos no  ocurre hasta  los 12 meses, por lo que
es importante valorar el título de anticuerpos22.

Tener presente que:

- los anticuerpos IgG tienen valor si persisten por encima de los 8
meses de vida.

- la IgM y la Ig A no son  útiles  para el diagnostico. 9;23.

- Se considerará que todo niño hijo de madre con Chagas está infec-
tado si el examen parasitológico es POSITIVO para T. cruzi o se
detectan anticuerpos anti-T. cruzi por encima de los 8 meses de
edad, con independencia de que esté o no sintomático.2

Las pruebas complementarias que deben realizase en caso de que se
confirme la transmisión de la infección son:

- Radiografía de tórax, ECG y ecocardiografía.

- Ecografía cerebral

- Fondo de ojo

- Potenciales evocados

- Radiografía y ecografía abdominal

No está contraindicada la lactancia materna salvo si existen grie-
tas importantes con sangrado activo.

Tratamiento de la infección de Chagas congénita:
En la actualidad existen dos tratamientos efectivos, el benznidazol
(Rochagan‚ o Radanil‚, Roche®, comprimidos 100 mg y  disponible
como medicamento extranjero) y el nifurtimox (Lampit, Bayer‚, com-
primidos de 120 mg).24;25 

El tratamiento en la fase aguda, alcanza tasas de curación muy eleva-
das, no así en  la fase crónica. Así,  en menores de  3 años  alcanza casi
el 100%26, entre 6 y 12 años baja al  62- 56%27 y en el adulto solo
alcanza  el  8-25%28. Además, a mayor edad peor tolerancia, siendo
esta muy buena en el periodo neonatal. 

Pauta de tratamiento2;9:
- Benznidazol: 5-10 mg/Kg/día oral, dividido en 2 dosis durante 30-

60 días (preferiblemente, 7.5mg/k/día en 2 dosis 60 días ó 10mg/k/día
30 días) ó

- Nifurtimox: 10-15 mg/kg/día en 3-4 dosis durante 90 días v.o.
(menos incidencia de rash, como segunda opción si aparecen efectos
adversos con benznidazol)

- Para evitar los efectos adversos tales como el rash, debe comen-
zarse con mitad de dosis y subir progresivamente alcanzando la máxi-
ma en 3-4 días.

- Seguimiento semanal para monitorizar efectos adversos y adherencia.

- Realizar microhematocrito y PCR antes y después de finalizado el
tratamiento. En el último control, ambas pruebas deben ser negativas,
de lo contrario valorar su retratamiento.

- Al mismo tiempo realizar la detección de anticuerpos anti-T. cruzi
finalizado el tratamiento  cada 3-6 meses. La tendencia de la cinética
de anticuerpos debe ser hacia la negativización, que es patente desde
los  12-24 meses después del tratamiento. La persistencia de anticuer-
pos por encima de 3 años si se trata de una infección congénita tra-
tada en el primer año, debe considerarse fracaso del tratamiento. Si
esto  sucede, habría que retratar, aunque este hecho es muy raro y
debe valorarse cada caso en particular.2;9 

Efectos secundarios y manejo:
Inusuales  en neonatos. Más frecuentes en niños mayores.
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Benznidazol: leucopenia, reacciones dérmicas, trombopenia, alteracio-
nes gastrointestinales, neuropatía periférica (dosis dependiente, a par-
tir de 18 gramos).

- Pueden aparecer hasta en el 5% de los casos.

- El rash a veces, se acompaña de fiebre, irritabilidad y artralgias. Si
aparece  debe  bajarse la  dosis a la mitad y añadir antihistamínicos.

- Solicitar hemograma semanal para monitorizar  toxicidad hemato-
lógica. En caso de leucopenia o trombopenia suspender la medicación.

- Si se corrigen las alteraciones reintroducirlo de forma progresiva.
Si persisten las o se reproducen al reiniciar el tratamiento, suspender-
lo y probar con nifurtimox

- La complicación más grave es la agranulocitosis y el Steven Johnson
que son excepcionales y que obligan a la suspensión definitiva.

Nifurtimox: anorexia, pérdida de peso, irritabilidad, insomnio, náuseas,
vómitos.

Curación: 
1.- Antes de los 6 meses se determina por la negativización del micro-
hematocrito y la PCR. 

2.- A partir de los 8 meses requiere la negativización en la detección
de anticuerpos, en dos controles sucesivos. 

Reflexiones:
La enfermedad de  Chagas es hoy en día una infección presente en
nuestro medio como consecuencia de los flujos migratorios. La OMS en
julio del 2007, patrocinó una reunión de expertos para valorar estra-
tegias de control y tratamiento de la enfermedad en países no endé-
micos, entre los que se encuentra España. El establecimiento sistemá-
tico del cribado durante el  embarazo de mujeres  procedentes de zona
endémica, permitiría detectar el estado de infección precozmente en
el neonato, lo que conduciría a su curación  y además evitaría en el
caso de las niñas la posible transmisión posterior a su descendencia.
Esto, junto con los costes que supone la enfermedad crónica hace que
debiera ser considerada  de forma sistemática en la embarazada.
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Figura 1. Protocolo de Actuación para la detección temprana de la infección
congénita por T. cruzi (Grupo de Trabajo de Chagas de la Comunidad de Madrid).

FIEBRE EN EL NIÑO MIGRANTE 

Nº Programa: 664
Autora: Leticia Martinez Campos
Hospital La Inmaculada, Huercal-Overa (Almería)

1- INTRODUCCIÓN
La movilidad de la población es un fenómeno que en los últimos años
va en aumento Diversos factores como la inmigración, los viajes inter-
nacionales, la adopción internacional, entre otros, implican a adultos
y también niños que cambian de forma temporal o definitiva su lugar
de residencia incluyendo estancias intermedias en otros países dife-
rentes al de origen y destino. Las implicaciones médicas de estos movi-
mientos de población no nos son ya desconocidas y nos estamos acos-
tumbrando a convivir cada vez más con un grupo de enfermedades que
llamamos emergentes.

La fiebre en el viajero, migrante es de los principales motivos de con-
sultai en los centros de enfermedades tropicales, siendo los diagnósti-
cos  finales variables en función de la población estudiada en cuanto
a su procedencia y tiempo de estanciaii-iii-así como el motivo del
cambio de residencia (sea viaje de turismo, visitas a familias-TVFs,
expatriados, etc.)iv- v. 

La valoración del niño migrante febril requiere, por lo tanto, realizar
una serie de consideraciones ante cada caso en particular y más que
la realización de costosos y numerosos estudios complementarios,
gran parte del diagnóstico lo podremos realizar mediante una detalla-
da y minuciosa historia clínica y algunas pruebas específicas orienta-
das a descartar las patologías mas severas y/o frecuentes.

2- EPIDEMIOLOGÍA
Los diferentes estudios llevados a cabo en pacientes adultos hacen
hincapié en diferenciar claramente el país de procedencia así como la
finalidad del viaje a la hora correlacionar con la etiología especifica del
síndrome febril, siendo la malaria (sobre todo si el viaje implica África
sub-sahariana y otras áreas endémicas de malaria) y las enfermedades
diarreicas las causas más frecuentesvi-vii.

Los estudios que se centran en niños solamente, adolecen del sesgo de
la selección del país de viaje según las características demográficas de
la población así como el ser realizados en clínicas especializadas en

medicina tropical, y en pacientes ingresados.

En un importante estudio llevado a cabo en población pediátrica y
adulta procedente de distintas regiones con análisis detallado de las
características epidemiológicas y clínicas se llega al diagnóstico de la
etiología de la fiebre en el 76% de los casos con una enfermedad tro-
pical en el 39% (malaria en primer termino y en todas las categorías
de viajero,) y de enfermedad cosmopolita en 34% de los casosviii. Por
continente, los diagnósticos “top ten” incluyendo enfermedades tropi-
cales y cosmopolitas fueron:

Bottieau E, Clerinx J, Schroten W et al. Etiologyandoutcomeoffever alter a stay in thetro-

pics. Arc InternMed 2006; 166: 1642-1648.

3- VALORACIÓN DEL NIÑO MIGRANTE CON FIEBRE
La malaria por Plasmodiumfalciparum debe ser siempre considerada en
el diagnóstico del migrante febril procedente de zona endémica, por
frecuencia, y potencial gravedad 1-ix, pero no debemos olvidar que
otras infecciones, incluyendo infecciones cosmopolitas pueden dar
lugar al síndrome febril.  

En la valoración del niño migrante, sobre todo si procede de los trópi-
cos, con fiebre es crucial la realización de una historia clínica detalla-
da lo que junto a una mínima batería de exámenes complementarios,
que incluya siempre un frotis sanguíneo para la investigación de mala-
ria, puede orientar el diagnóstico definitivo. Al mismo tiempo, es nece-
sario tener presente las características clínicas de las principales
enfermedades tropicales emergentes x-xi. No es fácil, sobre todo para
el pediatra o médico general no dedicado principalmente a las enfer-
medades tropicales, tener en mente todas las causas posibles de infec-
ciones tropicales, pero si es de utilidad considerar algunas cuestiones
en relación a la anamnesis y a examen físico que nos pueden orientar
en el diagnóstico, así como contar con manuales de consulta rápida
actualizadosxii y algunas direcciones en la web de consulta de estas
patologías con las que se está poco familiarizado.

Para sistematizar de forma resumida y práctica un tema tan amplio, lo
vamos a hacer tomando algunas consideraciones que consideramos
relevantes de la anamnesis y del examen físico, que nos orientarán de
forma importante hacia un diagnóstico presuntivo que podremos con-
firmar con algunos exámenes complementarios dirigidosxiii-xiv-xv-xvi.

3.1 Anamnesis
a.- características del viaje

3.1.a.1 1- área geográfica, incluyendo sitios de paso à conocer
enfermedades prevalentes en dichas áreas

Son de utilidad en dicho sentido sitios como el de asesoramiento inter-
nacional de la OMS que incluye en su página web un mapa interacti-
vo, por regiones y por patologías:
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http://www.who.int/ith/en/index.html

PREVALENCIA DE ALGUNAS INFECCIONES 
EMERGENTES SEGÚN ÁREA GEOGRÁFICA

3.1a.2. Duración del viaje y aparición de los síntomas desde el
regreso a conocer los periodos de incubación de las principales
enfermedades tropicales

3.1a.2. Características del viaje y presencia de conductas de ries-
go. Los TVFR (Travelers visiting family and relatives) tienen más pro-
babilidades de presentar enfermedades endémicas para las cuales son
susceptibles4-xvii; presencia de asesoramiento previo en consulta de
viajero con vacunas y profilaxis; estancia en zona rural o urbana;
presencia de algunas exposiciones relacionadas con ciertas enferme-
dades:

249

ÁfricaSub
Sahariana

Malaria
Rickettsias
HIV

Katayama
Absceso amebia-
no
Brucelosis
Dengue
Fiebre entérica
Meningococcemia

Histoplamsosis
Otros arbovirus
Tripanosomiasis
africana
Fiebres hemorrá-
gicas (Lassa,
Ébola, Marburg)
Leishmaniasis vis-
ceral

África Norte,
Medio oriente y
Mediterráneo

Fiebre botonosa
Brucelosis
Fiebre Q
Toscana

Leishmaniasis 
visceral

Europa este y
Escandinavia Lyme

Hantavirus
Encefalitis por
garrapatas
Tularemia
Difteria

Asia Sud y cen-
tro

Dengue
Fiebre entérica
Malaria

Chikungunya
Leishmaniasis vis-
ceral

CCHF
Encefalitis japo-
nesa
Otros arbovirus
Rickettsias

Sudeste Asia

Chikungunya
Dengue
Fiebre entérica
Malaria

Leptospirosis
Meliodosis

Hantavirus
Encefalitis japo-
nesa
Otros arbovirus
Paragonomiasis
Penicillosis
Tifus

Norte Australia

Dengue
MurrayValley
Fiebre Q
Rickettsias
Ross River fiebre

BarmahForest
Meliodosis

America latina y
Caribe

Dengue
Fiebre entérica
Malaria

Brucelosis
Coccidiodomicosis
Histoplasmosis
Leptospirosis

Chagas
Hantavirus
Fiebre amarilla

Norte America

Coccidiodomicosis
Histoplamsosis
Lyme
Fiebre montañas
rocosas

Babesiosis
Ehrlichiosis
WestNilefever

Área Frecuente Menos Frecuente Rara pero 
importante

Corto (< 10 días) Medio (10-21 días) Largo (> 21 días)

Arbovirus
GEA
Meliodosis
Meningitis
Fiebre recurrente
(Borrelia)
Infección resp. aguda
Rickettsias
Peste

Brucelosis
Fiebre entérica 
Leptospirosis
Meliodosis
Fiebre Q

Coccidiodomicosis
Histoplasmosis

Malaria (P.Falciparum) 
Chagas agudo
Tripanosomiasis africana

CMV, VEB, HIV
Fiebres hemorrágicas

Brucelosis
Tuberculosis

Esquistosomiasis aguda

Absceso amebiano
Malaria (F;O;V)
Tripanosomiasis ameri-
cana
Leishmaniasis visceral

HIV
Hepatitis viral 

PERIODOS DE INCUBACIÓN DE ALGUNAS 
INFECCIONES TROPICALES

Exposición Enfermedad

Comida mal cocinada

Cólera
Salmonelosis no tifoidea
Triquinosis
Tifoidea

Agua no tratada

Cólera
Hepatitis A
Salmonelosis no tifoidea
Tifoidea

Lácteos no pasteurizados

Brucelosis
Tuberculosis
Salmonella, Shigella
Listeriosis

Contacto con agua dulce
Leptospirosis
Esquistosomiasis

Contacto sexual

Chancroide
Gonorrea
Hepatitis B
HIV
Sífilis

Animales

Brucelosis
Peste
Fiebre Q
Rabia
Tularemia

Insectos
Mosquitos
Garrapatas
Rediviids
Mosca tse-tse

Dengue, FAmarilla, malaria,
Chikungunya
Rickettsias, Lyme, tularemia
Tripanosomiasis americana
Tripanosomiasis africana

Personas enfermas
Meningococcemia
TBC
Fiebres hemorrágicas
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b.- Duración y características de la fiebre: 

Tiempo de evolución del síndrome febril hasta la consulta, exploracio-
nes realizadas y tratamientos recibidos, tener en cuenta los síndromes
febriles prolongados (> 14 días): 

3.1 Examen físico
La presencia de algunos síntomas asociados a la fiebre nos puede dar
lugar a realizar alguna intervención inmediata, como a orientar sobre
ciertas etiologías

A. Evaluación y actuación urgenteà urgencias clínica y/o epide-
miológicas

B. Orientación diagnóstica según hallazgos de examen físico

Algunos hallazgos del examen físico nos pueden orientar a ciertas
entidades, como

3.1.b.1 Diarrea: 

Los síntomas gastrointestinales, vómitos y diarrea, pueden formar
parte del cuadro clínico de una infección sistémica o deberse a una
infección predominante del tracto gastrointestinal por microorganis-
mos específicos. 

Diferenciar tipo de diarrea (coleriforme, enterotoxigénica, enteroinva-
siva) así como la presencia de deshidratación y/o signos de toxicidad.

3.1.b.2 Rash

La valoración minuciosa de piel y mucosas buscando lesiones especí-
ficas es sumamente importante, en muchos casos diagnóstica en la
valoración de la fiebre relacionada con viajes

3.1.b.3 Adenopatías
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Bacteriana

Brucelosis
Endocarditis infecciosa
Fiebre entérica
Abscesos piogénicos profundos
Fiebre Q
Tuberculosis

Fúngica

Coccidiodomicosis
Criptococosis
Histoplasmosis
Paracoccidiodomicosis
Penicillosis

Helmintos
Esquistosomiasis aguda (Katayama)
Hiperinfestaciónestrongiloides

Protozoos
Abscesoamebiano
Toxopalsmosis
Leishmaniasis visceral

Viral HIV + oportunista

No infecciosa

Autoinmune
Medicamentos
Neoplásicas
vasculitis

CAUSAS DE SÍNDROME FEBRIL PROLONGADO > 14 DÍAS Y VIAJE

SIGNOS QUE REQUIEREN VALORACIÓN Y ACTUACIÓN URGENTE

Status mental alterado

Meningoencefalitis aguda bacteriana
o viral
Malaria severa
Fiebres hemorrágicas

Púrpura, hemorragia, shock

Dengue hemorrágico
Meningococemia
Sepsis
Peste
Rickettsiosis severa
Fiebres hemorrágicas virales

Maculopapular

Arbovirus: dengue, Chikungunya
Enfermedad exantemática de la
infancia: sarampión, rubéola, 
parvovirus

Vesicular
Herpes simple diseminado
Monkeypox
Rickettsias

Eritrodermia

Dengue precoz
Kawasaki
Estafilococia, estreptococia
quemadura solar
Vibrio vulnificus

Ulceras

Chancros: tripanosomiasisrhodesien-
se, yersiniapestis
Escara: tifus garrapatas africano,
ántrax
Genital: sífilis, VHS
Piel: ántrax, difteria, micosis, pioder-
mitis, Buruli

FIEBRE TRAS VIAJE Y RASH

FIEBRE TRAS VIAJE Y RASH

Bacteriana

Bartonelosis
Peste
Estafilococia, estrepto-
cocia
Escrófula
Tularemia
Tifus

Brucelosis
Leptospirosis
Meliodosis
Sífilis secundaria
TB
Fiebre entérica

Parasitarias

Tripanosomiasisafricana
Tripanosomiasis ameri-
cana
Filariasis
Toxoplasmosis

Leishmaniasis visceral

Viral

HIV agudo
Dengue
Hepatitis B
Fiebre Lassa
Sarampión
MNI
Rubéola

Fúngica
Blastomicosis
Coccidiodomicosis
Histoplasmosis

No infecciosa
Neoplásicas
Reumatológicas
medicamentosas
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3.1.b.4 Ictericia

3.1.b.5 IHepatomegalia/Esplenomegalia

3.1.b.6 Síntomas respiratorios: 

Sintomatología de las vías aéreas superior e inferior se observa en 7-
24% de la fiebre en migrantes y las causas más frecuentes son las
enfermedades cosmopolitas, sobre todo en la edad pediátrica. Tener
siempre presente a la tuberculosis sobre todo en niños que han ido a
visitar a sus familias.

3.3 Exámenes complementarios
Una vez realizada la HC, una batería de exámenes complementarios
básicos, nos ayudarán a diagnosticar la mayor parte de las etiologías
sospechadas, siendo como vemos, en primer término,  innecesario
invertir en numerosos y costosas pruebas que a menudo no están dis-
ponibles en todos los centros

- Las peticiones específicas, (serologías, PCR, etc.) para cada grupo
de enfermedad se deben realizar según sospecha clínica o si la fiebre
no remite y persiste sin, diagnóstico. 

- Consultar con microbiólogo para ver  técnicas disponibles, renta-
bilidad, interpretación  y muestra apropiada. 

- Es conveniente guardar bioquímica para serologías y tubos de
hemograma con EDTA para PCR 

4- DIRECCIONES WEBS DE UTILIDAD

http://www.who.int/ith/en/index.html
Página de la OMS con mapas interactivos por regiones y por patología.
Incluye información actualizada con guías de actuación frente a las
más importantes infecciones tropicales.

http://wwwnc.cdc.gov/travel/default.aspx
Página de los CDC con útil información sobre salud y viajes, incluye la
edición on-line del libro amarillo con numerosos mapas así como
información a viajeros.

http://www.msc.es/profesionales/saludPublica/sanidadExterior/salu
d/viajesInter/home.htm
“La salud también viaja”. Página del MSC de España con información
útil sobre viajes internacionales, incluye mapas interactivo de estado
sanitario por país. En Español.
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HEPATO Y/O EPLENOMGEALIA Y FIEBRE

Hepática Posthepática Hemolítica

Mononucleosis (VEB,
CMV)
Fiebre entérica tifoidea
y paratifoidea
Hepatitis vira aguda A-E
LeptospirosisWeil
Salmonella no tifoidea +
HIV
Malaria falciparum
severa
Fiebre recurrente
Septicemia
Tifus
Fiebres hemorrágicas

Colangitis ascendente 

Bartonelosis
Síndromeurémicohemolí
tico
Malaria
Mycoplasmapneumoniae
Crisis drepanocítica

Bacteriana

Brucelosis
Fiebre entérica
Leptospirosis
Fiebre Q
Fiebre recurrente
Ricktetsiosis

Parásitos

Fasciolasis
Esqusitsomiasis
Abscesoamebiano
Malaria aguda
Tripanosomiasis
Leishmaniasis visceral

Viral

Dengue
Hepatitis A-E
Mononucleosis (CMV, VEB) 
HIV seroconversión

No infecciosa
Neoplásica
Hemoglobinopatía

Test Interpretación

Malaria: realizar un frotis-gota grue-
sa y/o un test de detección rápida de
ag. a todo paciente febril sin foco
procedente de área endémica. Se
considera que se deben tener el
resultado en un plazo de 3 horas

Su resultado inmediato no excluye el
diagnóstico, siendo necesario repetir
el Fortis o gota gruesa por tres veces
en 72 hs. para descartarlo. 
Valorar los falsos + y negativos de los
test antigénicos

hemograma

leucopenia linfocitosis en virales, 
eosinofilia, 
trombocitopenia en malaria, dengue,
tifoidea, sepsis
anemia

hemocultivo sensibilidad 80% para tifoidea

perfil hepático y renal
Hepatitis viraless
Compromiso hepático otras infecciones
Fallo renal, p.ej Weil

orina
proteinuria y hematuria en leptospi-
rosis; raro hemoglobinuria en malaria

urocultivo

coprocultivo
si diarrea asociada o si sospecha
tifoidea (aclarar esta sospecha al
laboratorio)

Parásitos
En heces por 3 muestras
En orina si sospecha 

pruebas de imagen, según hallazgos
Rx tórax: neumonías, tuberculosis,
Loeffler
Ecografía abdominal
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http://www.promedmail.com/pls/apex/f?p=2400:1060:101853154
9254029::::FSP_LANGUAGE_PREFERENCE:es
ProMED-mail es un sistema electrónico de notificación de brotes de
enfermedad Programa de Monitoreo de Enfermedades es el resultado
de una colaboración entre la Sociedad Internacional de Enfermedades
Infecciosas (ISID) y la Asociación Panamericana de Infectología (API)
www.apinfectologia.org, que vigila globalmente las enfermedades
infecciosas emergentes. ProMED-mail proporciona información actua-
lizada sobre brotes de enfermedad alrededor del mundo, siete días a la
semana. Es un sistema de notificación rápida de brotes, de libre acceso
y sin restricciones políticas. La suscripción a ProMED-ESP es gratuita.

5- CONCLUSIONES

- La existencia de un viaje reciente es de gran importancia al
valorar un síndrome febril

- Las causas más frecuentes serán las comunes al grupo de edad,
infecciones cosmopolitas, debiendo ser la primera valoración des-
tinada a la búsqueda de foco como en todo síndrome febril.

- Es importante descartar malaria si procede de una región geo-
gráfica endémica, aún habiendo tomado profilaxis

- La situación de status mental alterado, shock, signos de púrpu-
ra constituyen emergencias medico epidemiológicas

- Las causas tropicales mas frecuentes de periodo de incubación
corto-medio serán malaria, tifoidea, dengue, rickettsiosis

- Si el periodo de incubación es mayor de 21 días considerar
tuberculosis y hepatitis virales
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EOSINOFILIA EN EL NIÑO MIGRANTE

Nº Programa: 665
Autora: Mercedes Rivera Cuello
Hospital Materno-Infantil Carlos Haya, Málaga

INTRODUCCIÓN.
El cambio social que suponen los movimientos migratorios es una rea-
lidad que constatamos a diario en nuestra práctica. Según los últimos
datos publicados por el Instituto Nacional de Estadística (INE) en
Febrero de este año, en España residen un total de 5.648.671 extran-
jeros. En cuanto a la población pediátrica se estima que existen unos
900000 menores de 15 años nacidos en el extranjero residentes en
nuestro país. Es importante tener en cuenta que estas cifras oficiales
suelen ser una infraestimación de la situación real ya que muchas de
estas familias se encuentran en situación irregular. 

El principal reto sanitario lo constituyen las familias procedentes de
países de renta baja (PRB) en los que la sanidad y las condiciones
socioeconómicas suelen ser deficitarias lo que condiciona entre otros:
inexistencia de controles periódicos, mala cobertura vacunal así como
mayor prevalencia de determinadas enfermedades principalmente de
origen infeccioso. 

Por todo lo expuesto a lo largo de los últimos años se han ido elabo-
rando protocolos de cribado universal para población migrante, enten-
diendo como tal, aquella que participa del proceso migratorio familiar:
nacidos en PRB que residen de forma permanente en nuestro país,
hijos de migrantes que viajan con asiduidad a sus países de origen
(VFR´s) y menores no acompañados.

El objetivo principal de los protocolos de cribado es la detección de
enfermedades asintomáticas para un manejo diagnóstico-terapéutico
adecuado y precoz. Uno de los hallazgos analíticos más frecuentes en
los protocolos de cribado rutinarios es la eosinofilia (hasta el 70% de
los casos según las series). En la mayoría de los pacientes es un hallaz-
go casual sin clínica acompañante que se convierte en la clave para el
diagnóstico de una patología subyacente.
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La presente revisión tiene por objeto la sistematización del manejo diag-
nóstico-terapéutico ante la presencia de eosinofilia en población migrante.

DEFINICIÓN
Para la valoración de la eosinofilia es necesario conocer la concentra-
ción de eosinófilos en sangre. Se considera eosinofilia cuando la con-
centración de eosinófilos en sangre periférica es superior a
0.5x109/l (500/uL). Algunos grupos definen la eosinofilia relativa
como la elevación del porcentaje de eosinófilos >5% a pesar de la 
normalidad de la cifra absoluta de los mismos.

La eosinofilia se clasifica a su vez en:

- Leve: menos de 1500 eosinófilos/uL.

- Moderada: entre 1500 y 5000 eosinófilos/uL.

- Grave: más de 5000 eosinófilos/uL.

Para hacer una adecuada valoración de la eosinofilia es necesario
tener en cuenta que la cifra de eosinófilos tiene un ritmo circadiano,
presentando los niveles más altos a primera hora de la mañana y a
media noche. Dicha variabilidad parece estar ligada a los niveles 
de cortisol. Existen otros factores hormonales de menor interés para 
la edad pediátrica. Un factor que ha demostrado condicionar la dismi-
nución de la cifra de eosinófilos es la existencia concomitante 
de infecciones víricas, bacterianas y/o protozoarias (en este grupo,
paludismo especialmente).

Es importante tener en cuenta que una eosinofilia >1500 e/uL mante-
nida en el tiempo (> 6 meses) implica un elevado riesgo de daño 
a nivel sistémico por infiltración eosinofílica de diferentes órganos,
corazón, intestino y pulmón principalmente, por lo que su adecuado
diagnóstico y posterior manejo terapéutico es fundamental en la 
atención a los menores migrantes.

CAUSAS DE EOSINOFILIA
Diferentes grupos han demostrado que las infecciones parasitarias,
dadas las condiciones socioeconómicas de los PRB, son la causa más
frecuente de eosinofilia en los pacientes migrantes, siendo este diag-
nóstico más probable cuanto menor sea el tiempo de estancia en
nuestro país. Existen otras posibles etiologías (tabla 1) de menor inte-
rés en este sector poblacional.

De entre todos los parásitos, las infecciones por helmintos (nematodos,
cestodos y trematodos) son la causa de eosinofilia más frecuente,
entre el 20 y el 50% según las series. Los helmintos que se asocian a
mayor eosinofilia son aquellos que producen afectación tisular. El
grado de eosinofilia es un reflejo del grado de invasión de los tejidos,
lo cual depende de: la fase de desarrollo de la infección, su localiza-
ción en el organismo, la migración por los tejidos y la integridad de las
barreras parásito-huésped. 

Es importante tener en cuenta que así como los helmintos se asocian
frecuentemente con eosinofilia, los protozoos, excepto las excepciones
reseñadas en la tabla 1, rara vez producen aumento de eosinófilos e
incluso, como se apunto anteriormente, pueden producir disminución
de los mismos. Por tanto, en un paciente migrante en el que se diag-
nostica una enfermedad protozooaria y exista eosinofilia esta debe
considerarse reflejo de una helmintiasis no diagnosticada, teniendo en
cuenta además, que en la mayor parte de los casos estos son pacien-
tes pluriparasitados.

Tabla 1

DIAGNÓSTICO DE PRESUNCIÓN
No existen guías clínicas validadas sobre el manejo diagnóstico de
estos pacientes. Se postula la necesidad de un diagnóstico escalonado
basado principalmente en los antecedentes epidemiológicos (país de
origen y factores de riesgo), el grado de eosinofilia y signos y síntomas
acompañantes.

Antecedentes epidemiológicos.
En la historia clínica del paciente debe quedar recogido, además del
país de origen y factores de riesgo que desarrollaremos a continuación,
el tiempo de estancia en España, última visita al país de origen y con-
diciones de vida en el mismo. Es importante investigar también la
posible toma de fármacos o existencia de alguna alergia conocida.

1. País de origen:

El principal antecedente epidemiológico es el país de procedencia que
orientará el diagnóstico según la distribución mundial de los parásitos 

(Ver Tabla 2 en página siguiente).
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CAUSAS DE EOSINOFILIA

Infecciosas:
Bacterias: TBC (infecciones crónicas e insidiosas), escarlatina (en fase de
resolución.
Helmintos: son la causa más frecuente de eosinofilia.
Hongos: coccidioidomicosis, aspergilosis (en casos de alergia broncopulmo-
nar).
Protozoos: Isospora belli, Dientamoeba fragilis.
Virus: VIH.
Artrópodos: miiasis, sarna (menos frecuente).

Enfermedades alérgicas:
Atopias, rinitis y fármacos principalmente.

Tóxicos:
Ingestión de aceite con anilinas, triptófano.

Enfermedades autoinmunes:
Colagenosis, vasculitis

Dermopatías

Neumopatías:
Neumonía eosinofílica idiopática, neumonitis por hipersensibilidad, 
sarcoidosis.

Eosinofilia hereditaria

Insuficiencia adrenal

Enfermedades neoplásicas:
Hematológicas o no hematológicas.

Sd. hipereosinofílico:
Eosinofilia >15000/uL durante al menos 6 meses, ausencia de otras causas
de eosinofilia y afectación sistémica.
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Tabla 2

2. Factores de riesgo:

La procedencia de un PRB predispone a la parasitación por gérmenes
de transmisión feco-oral dada la mala higienización de los alimentos
y las aguas. 

Existen determinados patógenos que precisan de conductas de riesgo
específicas, de ingestión de determinados alimentos o de la existencia
de un vector para que se produzca la infección (Tabla 3). Es importan-
te tener en cuenta que en la mayoría de los pacientes migrantes sue-
len darse todas estas condiciones siendo más importante su investiga-
ción en VFR´s.

Tabla 3

GRADO DE EOSINOFILIA.
Como se ha referido anteriormente, existen determinadas especies de
parásitos que producen mayor grado de eosinofilia por lo que el valor
de la misma puede ser orientativo en el diagnóstico de presunción.

Las infestaciones que se asocian con mayor grado de eosinofilia son la:
strongyloidiasis, filariasis, uncinariasis, esquistosomiasis, trichinellosis,
ascaridiasis, larva migrans visceral (Toxocara canis o cati).

Todas ellas producen afectación tisular e infecciones de larga evolución
destacando el S. stercolaris por la capacidad de autoinfección y produc-
ción de síndrome de hiperinfestación en caso de inmunodepresión.

Clínica acompañante.
En la mayoría de los pacientes la eosinofilia es un hallazgo analítico
casual ya que el paciente se suele encontrar asintomático.

En aquellos casos en los que asocie algún tipo de sintomatología o signo
clínico estos resultarán de interés para orientar el diagnóstico (tabla 4).

Tabla 4

1. Cuadro de fiebre nocturna, tos, mialgias, cefalea y dolor abdominal
que se produce entre los 15 y 90 días tras la infección por schistoso-
ma resultado de la reacción del desarrollo del parásito a gusano madu-
ro en el huésped.
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Norte de África
Cisticercosis, Esquistosomiasis, Hidatidosis,
Nematodos intestinales (N. americanus, A. duo-
denale, U. stenocephala)

África subsahariana

Ascaris, Esquistosomiasis, Strongyloides,
Fasciola, Filarias, Hidatidosis, Larva cutánea
migrans, Nematodos intestinales, Paragonimus,
Toxocara, Trichinella, Trichuris

Latinoamérica y caribe

Ascaris, Cisticercosis, Strongyloides, Fasciola,
Filarias, Hidatidosis, Larva cutánea migrans,
Nematodos intestinales, Toxocara, Trichinella,
Trichuris

Asia
Cisticercosis, Esquistosomiasis, Strongyloides,
Filarias, Gnathostoma, Nematodos intestinales,
Paragonimus.

Europa oriental Ascaris, Cisticercosis, Hidatidosis, Nematodos
intestinales, Toxocara, Trichinella

FACTOR DE RIESGO PARÁSITOS RELACIONADOS

Ingestión 
de alimentos

Pescado crudo
Anisakis, Clonorchis sinensis,
Opisthorchis, Diphyllobothrium
latum

Pescado crudo Taenia solium

Carne de vacuno Taenia Saginata

Hortalizas frescas Fasciola

Moluscos y 
crustaceos

Paragonimus

Pescado, serpiente, rana… Gnathostoma

Cerdo, caballo, oso… Trichinella

Baño en ríos o lagos Esquistosomiasis

Deambulación descalzo y/o contacto de la
piel desnuda con la tierra.

Ancylostoma duodenale, 
S. stercolaris

Picaduras de insectos Filarias

Síntomas/signos clínicos Parásitos/infestación relacionados

Parásitos/infestación relacionados
Fasciola hepática, filariasis linfática,
larva migrans visceral, triquinosis, Sd
de Katayama1

Prurito + epigastralgia
Nematodos intestinales,
Strongyloides

Prurito + lesiones nodulares, presbi-
dermia…

O. volvulus

Prurito + edema migratorio Loa-loa, M.perstans

Prurito en región perivulvar Esquistosomiasis

Anemia T. Trichiura, Uncianarias

Diarrea aguda
T. Trichiura, Triquinosis, esquistoso-
miasis

Diarrea crónica Strongyloides, T. Trichiura, Triquinosis

Asma/síntomas respiratorios:
Eosinofilia pulmonar tropical
Sd. de Loeffer

Filarias
Ancylostoma, Ascaris, Strongyloides,
larva migrans visceral

Hematuria (Ptlg urinaria) Esquistosomiasis (S. hematobium)

Mialgias Triquinosis

Patología abdominal (invaginaciones,
obstrucción..)

Ascaris
Esquistosomiasis (S. mansoni)

Hepatopatía. 
Ascaris, Esquistosomiasis, Toxocara,
Strongyloides, Fasciola

Afectación ocular
O. volvulus, Toxocara, Cisticercosis,
Loa-loa

SNC: epilepsia, mielitis trasversa
Cisticersosis, Esquistosomiasis,
Triquinosis



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

DIAGNÓSTICO ETIOLÓGICO
El estudio inicial de la eosinofilia debe incluir un hemograma con
recuento diferencial y una bioquímica general así como investigación
de ingesta de fármacos o posibles causas de eosinofilia no infecciosa
(historia de alergias, enfermedades sistémicas…).

El diagnóstico microbiológico (aislamiento del germen y caracteriza-
ción morfológica) en enfermedades parasitarias reviste una gran difi-
cultad ya que son técnicas poco sensibles debido al ciclo biológico del
germen (la carga parasitaria va disminuyendo a lo largo de la infec-
ción), a la accesibilidad al tejido parasitado y a la experiencia del labo-
ratorio. Para muestras de orina y heces se deben solicitar al menos 3
en días alternos y orientar al laboratorio sobre la sospecha clínica para
aumentar la rentabilidad del diagnóstico. En algunos casos será nece-
saria la realización de pruebas más cruentas para obtener la muestra
idónea: extracción de sangre, aspirado duodenal, biopsia hepática….

En caso de la negatividad de las pruebas microbiológicas pueden uti-
lizarse técnicas inmunológicas, con la limitación de que existen gran
cantidad de reacciones cruzadas entre las diferentes familias de hel-
mintos (cestodos, nematodos y trematodos) y que en caso de formas
enquistadas tienen escasa sensibilidad. Las técnicas disponibles inclu-
yen: S. stercolaris, filarias (W. bancrofti, B. malayi, B. timori, O. volvu-
lus), Schistosoma, Echicnococcus, Taenia solium, Trichinella,
Trypanosoma cruzi, Toxocara y Anisakis.

Existen también pruebas antigénicas y de biología molecular para S.
mansoni, Fasciola hepática, W. bancrofti y cisticercosis.

Con todo esto, el algoritmo para el diagnóstico etiológico recomenda-
do en la eosinofilia atendiendo a la clínica más frecuente y anteceden-
tes epidemiológicos es el recogido en la tabla 5.

1. Si procede de área endémica. 2. Realizar técnicas de concentración
específicas para detección de larva de S.stercolaris. 3.  Añadir otros
estudios serológicos según país de origen Schistosoma, Fasciola y
Filarias principalmente. 4. Para descartar posible afectación de órga-
nos por la infiltración eosinofílica. 5. Si se sospecha Sd. de Katayama
por los antecedentes epidemiológicos y el periodo de latencia, repetir
las pruebas en 4 semanas ya que tanto las pruebas microbiológicas
como serológicas pueden ser negativas. 6. El estudio de schistosoma
está indicado en pacientes procedentes de áreas endémicas y cuando
las lesiones urticariales se localizan a nivel urogenital.7. Según ritmo
circadiano. 8. Investigación de Paragonimus sp.

TRATAMIENTO
El tratamiento debe ir dirigido a la causa de la eosinofilia. En caso de
parasitación debe indicarse el tratamiento específico para la erradica-
ción del germen hallado. Se aconseja la realización de controles pos-
teriores para verificar la erradicación del mismo así como la disminu-
ción de la cifra de eosinófilos.

El diagnóstico etiológico se alcanza únicamente entre el 30-40% de
los casos considerándose el resto de eosinofilias “eosinofilias crípticas”.
En estos casos, el manejo terapéutico se basará en los síntomas refe-
ridos así como los signos clínicos resultantes de la exploración en caso
de existir.

La causa más frecuente de eosinofilia críptica es el S. stercolaris segui-
do de las uncinarias. Algunos autores recomiendan el tratamiento con
Ivermectina o Albendazol con objeto de erradicar el S. stercolaris ya que
dada su capacidad de autoinfección puede comprometer la vida del
paciente en caso situaciones de inmunosupresión, en todo caso adver-
tirlo siempre que sea necesario utilizar un tratamiento inmunosupresor.

En caso de no hallar la causa de la eosinofilia y siempre que el estado
clínico del paciente lo permita, es recomendable repetir el estudio de
3 a 6 meses más tarde.
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CLÍNICA MANEJO DIAGNÓSTICO OBSERVACIONES

Asintomático

E < 1500

-Estudio de parásitos en
3 muestras de heces.
-Serología a S. stercola-
ris y Schistosoma1

Si resultados negativos,
repetir estudio en 3
meses.

E > 1500

-Estudio de parásitos en
3 muestras de heces2.
-Serología a S. stercola-
ris y T. solium3.
-Rx de tórax, ECG y ECO
abdominal4

Si resultados negativos
remitir a  unidad de
medicina tropical.

Fiebre
Área endémica
de Schistosoma

-Estudio de parásitos en
3 muestras de heces.
-Serología a Schistosoma.
-ECG, Rx de tórax, ECO
abdominal.

Si resulta negativo valo-
rar añadir pruebas de
área no endémica de
Schistosoma5

Dermopatía

Urticaria

-Estudio de parásitos en
3 muestras de heces2.
-Serología a S. stercolaris,
Filarias y Schistosoma6

Si resultados negativos
remitir a  unidad de
medicina tropical.

Edema

Periorbital: serología a
Trichinella
Migratorio:
-Estudio de parásitos en
3 muestras de heces2.
-Investigación de filarias
en sangre7.
-Serología a S. stercola-
ris, Filarias.

Si resultados negativos
remitir a  unidad de
medicina tropical.

Presbidermia
nódulos

-Biopsia epidérmica.
-Serología a Filarias.

Si resultados negativos
remitir a unidad de
medicina tropical

Dolor abdominal

-Estudio de parásitos en
3  muestras de heces2
-Serología a
Strongyloides, Fasciola,
Toxocara y Anisakis.
-ECG, Rx de tórax, ECO
abdominal.

Si resultados negativos
remitir a  unidad de
medicina tropical

Hepatopatía

-Estudio de parásitos en
3  muestras de heces2
-Serología a
Strongyloides, Fasciola,
Toxocara y
Schistosoma1
- ECO abdominal.

Si resultados negativos
remitir a  unidad de
medicina tropical

Diarrea

-Estudio de parásitos en
3  muestras de heces2
- Serología a
Strongyloides y
Trichinella.

Si resultados negativos
remitir a  unidad de
medicina tropical

Síntomas respiratorios

-Estudio de parásitos en
3  muestras de heces2
-Serología a
Strongyloides, Toxocara
y Echinococcus.
-Estudio de esputo8
-Rx de tórax.

-Si resultados negativos
pueden repetirse 4
semanas después.
-Si sospecha de eosino-
filia pulmonar crónica
derivar a especialista.

Tabla 5

 



BRONQUIOLITIS: BRONCODILATADORES ¿SI O NO?
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La bronquiolitis es una infección aguda de las vías respiratorias bajas
frecuente en los lactantes. En nuestro pai?s esta patologi?a es la res-
ponsable del ingreso hospitalario de 25/1000 lactantes menores de 12
meses. Provoca inflamación de las vías respiratorias finas, bloqueando
el paso del aire y causando disnea, sibilancias e hipoxia. 

Un buen número de virus respiratorios ha sido asociado con la presen-
cia de esta enfermedad, si bien el virus respiratorio sincitial (VRS/RSV)
sigue ocupando el primer lugar entre los aislados en presentaciones
epidémicas.i

El manejo de esta enfermedad se ha basado tradicionalmente en el
mantenimiento de un adecuado estado de hidratacio?n, oxigenacio?n
y soporte ventilatorio en aquellos casos que por su gravedad lo han
precisado. Su elevada incidencia, asociado a su similitud cli?nica con
el asma y a la necesidad de un tratamiento farmacolo?gico efectivo,
posiblemente han llevado a un uso indiscriminado de broncodilatado-
res que se han mostrado eficaces en los niños y adultos asmáticos. 

Sin embargo a diferencia de los asmáticos, los lactantes con bronquio-
litis, si las tienen,  presentan sibilancias por primera vez y por otro
motivo, es decir, porque tienen obstrucción de las vías respiratorias, en
lugar de broncoconstricción, o además de esta Por lo tanto, los lactan-
tes con bronquiolitis tendrían menos probabilidad de responder a los
broncodilatadores.ii

Cla?sicamente se ha pensado que era improbable que los pacientes
con bronquiolitis VRS respondieran a los broncodilatadores, debido a
que los hallazgos postmortem sugieren que la obstruccio?n de la vi?a
ae?rea es secundaria a un proceso inflamatorio con un efecto
meca?nico de los detritus celulares en la luz bronquial, con escasa
trascendencia del espasmo bronquial. Pero por otro lado se ha demos-
trado una adecuada presencia de mu?sculo liso bronquial y receptores
funcionantes beta-adrenérgicos en nin?os pequen?os,?? evidencia de
hiperreactividad bronquial en pacientes con bronquiolitis aguda, y una
mejori?a de para?metros de funcio?n pulmonar tras administracio?n
de broncodiladores.i

En un reciente State of Art sobre el tema? diversos trabajos han reve-
lado la falta de evidencia para indicar un tratamiento rutinario con
broncodilatadores o esteroides; si bien apunta un posible papel para la
utilización de una combinación de estos fármacos en un futuro.

En nuestro país un estudio transversal descriptivo  (de octubre de 2007
a marzo de 2008) de todos los casos de bronquiolitis (criterios de
McConnochie) tratados en una muestra de 31 hospitales y 60 centros
de salud pertenecientes a 12 comunidades autónomas de España pone
en evidencia que la diversidad de manejo de esta patología es uno de
los ejemplos de la medicina actual en que la práctica diaria (“lo que
hacemos”) se separa con más frecuencia de la deseable de la eviden-
cia científica (“lo que sabemos”)

Como se aprecia de las referencias anteriores, si los pacientes con
bronquiolitis deben ser o no tratados con broncodilatadores ha sido
objeto de debate desde hace décadas. Las controversias sobre su uso o

falta de utilidad en la bronquiolitis aguda del lactante persisten y es lo
que se va a discutir en la presente mesa redonda esperando que de las
bases científicas estudiadas y defendidas por los dos ponentes desig-
nados por la AEP  salgan datos que nos ayuden a todos, y muy espe-
cialmente, a los niños que la sufren año tras año.
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El término “Bronquiolitis” se refiere a un concepto anatomopatológi-
co: la inflamación de los bronquiolos. Obviamente esa inflamación no
puede ser observada por el clínico, pero puede inferirse en presencia
de un niño pequeño con distrés respiratorio asociado a signos de
infección viral.1 La Asociación Americana de Pediatría define la bron-
quiolitis como “una constelación de síntomas y signos clínicos que
incluyen una infección prodrómica viral de vías respiratorias altas
seguida por dificultad respiratoria y sibilancias en niños menores de
dos años. 2

Los bronquiolos son las vías aéreas menores de 2 mm; no poseen car-
tílago de sujeción por lo que son colapsables. En la bronquiolitis se
produce una inflamación peribronquiolar, principalmente por células
mononucleares, junto con edema de la submucosa y de la adventicia e
hipersecreción de moco. Acúmulos de células necróticas y fibrina en
las vías aéreas producen obstrucción total o parcial, resultando atelec-
tasias parcheadas y áreas de enfisema compensador. Al existir zonas
con alteración de la relación ventilación/perfusión se produce hipoxe-
mia; el incremento del volumen residual, debido al atrapamiento
aéreo, y la menor distensibilidad de las zonas atelectásicas – en el lac-
tante están poco desarrolladas las vías colaterales, poros de Khon, que
dificultan la formación de atelectasias-, induce un aumento de las
resistencias, con aumento del trabajo respiratorio, siendo posible la
insuficiencia respiratoria.1 Es posible que la contracción muscular jue-
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gue un papel escaso en la bronquiolitis, lo cual explica, como veremos
más adelante, la limitada utilidad de los broncodilatadores.

Los avances en técnicas de biología molecular están  permitiendo una
expansión creciente de conocimiento de  los virus responsables de la
bronquiolitis; se mantiene en primer lugar el Virus Respiratorio
Sincitial (VRS) que causa de un 50 a 80% de los casos y que  origina
epidemias de noviembre a marzo, parainfluenza (sobre todo el tipo 3),
influenza, metapneumovirus (3 a  19% de casos), bocavirus y rinovi-
rus; este último agente de creciente importancia y con altísima capa-
cidad para facilitar  la aparición de episodios recurrentes posteriores
de obstrucción bronquial –más que ningún otro factor conocido, tal
como ha demostrado el estudio COAST.3

También son frecuentes la coinfecciones por varios virus (10 a 30% y
sobre todo con VRS y metapneumovirus o rinovirus) sin que se conoz-
ca con certeza si ello tiene o no mayor repercusión que la infección por
un agente único.

El disponer de medidas de profilaxis y tratamiento para la bronquioli-
tis es especialmente importante dado que más de un tercio de los
niños presentaran bronquiolitis durante los 2 primeros años de su vida
y, al menos, una décima parte de ellos (o sea un 3% de los niños) son
hospitalizados cada año.5

Pero ¿porqué se produce la bronquiolitis?; si la infección por VRS afec-
ta, en los 2 primeros años de la vida, a casi el 100% de los niños, 1,2
¿que razones explican la afectación bronquiolar, incluso con gran
severidad de un porcentaje menor de casos?

Dada la participación de diversos virus en las bronquiolitis y las dife-
rencias clínicas entre pacientes en las epidemias por una única cepa
de VRS, las posibles explicaciones se están centrando en las caracte-
rísticas y respuestas del huésped que serían excesivas o inadecuadas.6 

Es posible que en la bronquiolitis existan -como en el asma, las sibi-
lancias recurrentes o la fibrosis quística-, distintas enfermedades con
manifestaciones clínicas comunes, pero diferentes respuestas al trata-
miento y distintos pronósticos; 7 así, no sería lo mismo el caso de un
niño hijo de madre fumadora (con obstrucción geométrica de las vías
aéreas), que el de un niño atópico o con antecedentes familiares de
atopia o, al contrario, sin ninguno de estos antecedentes. Tampoco
sería lo mismo la susceptibilidad de las vías aéreas de un exprematu-
ro con antecedentes de patología pulmonar severa,  que la afectación
de  un  lactante, previamente sano, de tres o cuatro meses de edad o
que la afectación de un lactante de 12 o 24 meses. Tampoco sería lo
mismo que el paciente tuviera o no antecedentes de atopia y que el
proceso inicial lo causara  el VRS o lo rinovirus. 7

Asimismo se han publicado polimorfismos de nucleótido-único que
afectan a genes involucrados en la inmunidad o metabolismo de la
vitamina D relacionados con severidad de la bronquiolitis. 8,9 Es muy
posible que se estén mezclando pacientes muy distintos y  que ello jus-
tifique, al menos en parte, las discrepancias en los resultados de los
tratamientos aplicados uniformemente.7

TRATAMIENTO DE LA BRONQUIOLITIS:
Se han utilizado corticosteroides, en analogía con el asma, para inten-
tar revertir la inflamación de la vía aérea, sin que haya podido demos-
trarse mejorías consistentes en acortamiento de la enfermedad o
reducción de hospitalizaciones; 10  tampoco han variado las cosas con
los receptores de los antagonistas de los leucotrienos. 

Para casos severos se han usado presión continua positiva de la vía
aérea, DNAsa , surfactante,  y  heliox;11 éste último por su menor den-
sidad  que facilita la disminución de la resistencia de la  vía aérea.

Respecto al uso de  beta-2 hay revisiones sistemáticas y metaanálisis
disponibles. 12 Es difícil aunar resultados por la disparidad de grupos
de pacientes, diversas terapias y duración de las mismas, resultados
según scores-clínicos, número y duración de hospitalizaciones. En con-

junto los resultados son heterogéneos con una minoría de trabajos
indicando mejoría.

Tampoco habría una respuesta clara y uniforme a la epinefrina,13
pese a que este medicamento, además de su efecto beta-dilatador,
tendría un efecto alfa-adrenérgico adicional.

En estudios recientes, muy prometedores, se ha utilizado suero salino
hipertónico, resultando mejorías en scores clínicos y reducción de
duración de la hospitalización.14  También recientemente se ha utili-
zado la combinación epinefrina y dexametasona en combinación,15
con un muy ligero beneficio a favor del grupo tratado (sería preciso
tratar 11 pacientes para evitar un ingreso).

Es probable, que cuando nuestros conocimientos de los mecanismos
subyacentes más íntimos de la bronquiolitis (mediadores, citokinas,
aspectos genéticos,…) mejoren, podamos entonces diseñar y encontrar
terapias más efectivas; de momento los tratamientos son todavía muy
fisiopatológicos (obstrucción bronquial-broncodilatadores; edema-
ntiinflamatoiros, etcétera).

En conjunto aún sabiendo que la mayoría de los pacientes con bron-
quiolitis no responderán a los broncodilatadores, opinamos, tal como
indica la Academia Americana de Pediatría,2 que los broncodilatado-
res (epinefrina o beta-agonistas, posiblemente con salino hipertónico)
pueden utilizarse  en una prueba broncodilatadora y actuar en conse-
cuencia: manteniéndolos si hay respuesta positiva e interrumpiéndo-
los si la mejoría no se produce. 
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La bronquiolitis es la infección respiratoria más frecuente y que causa
mayor número de hospitalizaciones en niños por debajo de 1 año de
edad. En esta población provoca alta morbilidad y conlleva un elevado
consumo de recursos sanitarios. Por todo ello, se trata de una enfer-
medad que despierta un gran interés en todos y cada uno de los nive-
les de la atención sanitaria, así como lo ha suscitado en la literatura e
investigación médica. Existen multitud de publicaciones acerca de la
etiología, fisiopatología, epidemiología, clínica, medidas preventivas y
tratamiento de esta enfermedad. Sin duda, la mayor controversia que
rodea a la misma es la que se aborda en esta mesa redonda: la utili-
dad de los broncodilatadores en la fase aguda de la bronquiolitis.

En el año 2006 la Academia Americana de Pediatría publicó una guía
de práctica clínica basada en la evidencia en la que establecen como
recomendación la no utilización de  broncodilatadores rutinariamente
en la bronquiolitis, con un perfil de evidencia 2 a (1). Asimismo seña-
lan como opción la realización de una prueba terapéutica bien con ?
bien con ? adrenérgicos bajo monitorización y sólo continuar el trata-
miento en aquellos casos en los que haya habido una respuesta clíni-
ca objetiva favorable.  

La SIGN publicó en noviembre del mismo año una guía basada en la
evidencia que coincide con la anterior en la no recomendación de ?2-
agonistas (2). 

Varias son las revisiones sistemáticas que no han encontrado una rela-
ción riesgo-beneficio a favor de la terapia con broncodilatadores (3, 4,
5, 6). Estas revisiones concluyen que la terapia con ?2-agonistas pro-
duce sólo una modesta mejoría a corto plazo de dudosa relevancia clí-
nica, sin efecto sobre la tasa de hospitalización. Sin embargo, la defi-
nición de bronquiolitis utilizada en algunos de los ensayos clínicos
incluidos en estos metanálisis permite la inclusión de niños con sibi-
lancias recurrentes, lo cual puede sesgar los resultados a favor del uso
de broncodilatadores.

La adrenalina añade el efecto ?-adrenérgico vasoconstrictor y poten-
cial reductor del edema mucoso que tanta importancia tiene en esta
enfermedad, motivo por el cual ha sido evaluada en numerosos ensa-
yos clínicos tanto en pacientes ambulatorios como hospitalizados. No
obstante, los resultados son contradictorios. Un ensayo clínico aleato-
rizado a doble ciego sobre 194 pacientes no encontró diferencias en la
estancia hospitalaria, frecuencia respiratoria ni mejoría en las escalas
clínicas comparado con placebo (7), mientras que otros ensayos clíni-
cos de menor tamaño muestral han comunicado una mejor oxigena-
ción y menores tasas de ingreso hospitalario comparados con salbuta-
mol (8). La última revisión de la Cochrane acerca del uso de adrenali-
na en la bronquiolitis encontró evidencia de una mayor efectividad
frente a salbutamol y a placebo en pacientes ambulatorios pero no en
los hospitalizados (3).

¿Cuál es el motivo por el que entonces continuamos cuestionando las
evidencias actuales? ¿Son los broncodilatadores realmente ineficaces

en el tratamiento de la bronquiolitis? La dificultad de contestar a estas
preguntas está en que los ensayos de que disponemos para argumen-
tar de forma científica y rigurosa la utilidad de estos fármacos cuen-
tan con importantes limitaciones. 

En primer lugar, no existe una definición universalmente aceptada de
bronquiolitis. Mientras algunos autores se acogen a la definición de
McConnochie, con la exigencia de ser el primer episodio de sibilancias
en menores de 2 años, otros emplean un concepto más amplio, no res-
tringido a los antecedentes ni a la edad de los pacientes. 

En segundo lugar, la mejoría clínica se ha estimado en base a la mejo-
ría en la puntuación de escalas clínicas no del todo apropiadas para la
valoración de la gravedad general y respiratoria de estos lactantes. El
RDAI (Respiratory Distress Assessment Instrument) se ha utilizado en
numerosos estudios con este objetivo y sin embargo no es una escala
validada para esta enfermedad sino para el asma bronquial. Lactantes
con afectación del estado general, con taquicardia y crepitantes dise-
minados puntúan poco en esta escala, mientras que niños con abun-
dantes sibilancias pero con buen estado general obtienen una puntua-
ción elevada. Además resulta difícil comparar ensayos clínicos que
emplean diferentes métodos de medida de la afectación clínica, lo que
limita la validez y potencia estadística de los metanálisis. 

En tercer lugar, la mayoría de los ECA cuenta con escaso número de
pacientes y a menudo se abusa de las comparaciones múltiples, lo que
aumenta la exigencia del tamaño muestral para obtener diferencias
significativas (9). 

En cuarto lugar, el diseño de varios de estos ensayos clínicos no es
acorde con las variables resultado analizadas. No parece razonable
escoger como variable resultado principal la probabilidad de ingreso
en los siguientes 7 días cuando nuestra intervención es la administra-
ción de fármacos con vida media corta y mucho menos la duración de
la estancia hospitalaria (9). 

Pero al margen de las limitaciones y carencias metodológicas de las
evidencias actuales, existen otros argumentos científicos en contra de
la administración de broncodilatadores. 

El elemento clínico-patológico central de la bronquiolitis es la obstruc-
ción secundaria a la inflamación y necrosis de las células del epitelio res-
piratorio junto a la acumulación de secreciones y detritus celulares.
Incluso asignando a la broncoconstricción un papel en la fisiopatología,
se cree que los lactantes podrían tener receptores pulmonares ?2 insu-
ficientes en número y madurez y por ello una respuesta menor de la
musculatura lisa a los agonistas ?-adrenérgicos. Es más, el virus respira-
torio sincitial, como principal causante de la mayoría de los casos de
bronquiolitis, reduce la respuesta adrenérgica broncodilatadora de las
células musculares lisas bronquiales en humanos y puede inducir insen-
sibilidad a estas sustancias en base a modelos experimentales (1, 10). 

Por otro lado, el subgrupo de pacientes que puede beneficiarse de su
efecto no está bien definido, no es identificable anticipadamente, el
beneficio obtenido es limitado, y se desconoce todavía la relación ries-
go-beneficio o coste-beneficio. 

Además, sabemos que los ?2-agonistas pueden aumentar el consumo
de oxígeno por la respuesta taquicardizante que producen. Son varios
los ensayos clínicos que recogen efectos desfavorables con ?-adrenér-
gicos respecto a placebo, encontrando mayor frecuencia de desatura-
ciones y mayor tiempo en recuperar la saturación de oxígeno basal tras
su inhalación (4, 11, 12).

Sin embargo, a pesar de su dudosa eficacia, de sus posibles efectos
secundarios y de su desconocida relación coste-beneficio, la utiliza-
ción de este tipo de fármacos puede considerarse un hábito distancia-
do de las evidencias clínicas disponibles. Recientemente ha sido publi-
cado un estudio descriptivo transversal acerca de la variabilidad en el
manejo de la bronquiolitis aguda en España, tanto a nivel hospitalario
como ambulatorio. Se encontró que el 64,7% de los pacientes recibie-
ron ?2-agonistas inhalados como parte del tratamiento en fase aguda,
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mientras que la aspiración de secreciones y los lavados nasales se rea-
lizaron en el 37,5% y 50,3% de los casos (13). Estos datos son simila-
res a los obtenidos en otros países como EEUU o Canadá (53% y 73%
respectivamente de empleo de ?2-agonistas) y contrastan con los
recogidos en Australia y Nueva Zelanda (5% en casos moderados y
18% en casos graves (14, 15, 16). 

En la actualidad no existen evidencias que justifiquen la utilización
rutinaria de ningún broncodilatador en el tratamiento de lactantes con
bronquiolitis aguda. Podría estar justificado el ensayo terapéutico con
un broncodilatador y sólo continuar la terapia si ha habido una res-
puesta clínica objetiva, siendo de elección la adrenalina sobre los
beta-adrenérgicos, especialmente en lactantes menores de 6 meses y
en el margen ambulatorio. No hay evidencias de que la administración
de broncodilatadores a lactantes menores de 1 año con bronquiolitis
evite el ingreso ni reduzca la estancia hospitalaria.

Hasta el momento no hay ningún tratamiento que haya demostrado a
nivel clínico y estadístico mejorar de forma significativa la evolución
de la enfermedad, salvo las medidas de soporte: oxígeno, hidratación,
control de la temperatura y aspiración de secreciones. Quizá la dificul-
tad esté en aprender a no sobretratar una enfermedad cuyo curso clí-
nico parece independiente de los fármacos que utilicemos y que está
más relacionada con las medidas físicas comentadas.
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RESUMEN
El “Programa de Salud en la Infancia (PSI)”, iniciativa de la AEPap,
tiene como objetivo aportar a los pediatras de Atención Primaria una
herramienta práctica y basada en las mejores pruebas científicas sobre
el cuidado de la población de cero a dieciocho años en las áreas de la
promoción, prevención y cuidados de salud. 

En su elaboración han intervenido 63 pediatras y enfermeros/as, pri-
mando la discusión y participación en todas las fases del proyecto.

PROGRAMA DE SALUD INFANTIL (PSI)
Promotor:

Asociación Española de Pediatría de Atención Primaria

(AEPap)

OBJETIVO DEL PSI
El PSI es un programa / guía que expone las actividades de prevención
de la salud en la infancia y la promoción de hábitos saludables en
niños y niñas de 0 a 18 años recomendadas en el ámbito de la
Atención Primaria (AP) de salud.

El PSI es un instrumento de consulta y de ayuda para la realización de
actividades y la organización en los equipos de pediatría de AP basa-
do en la eficiencia, equidad, accesibilidad a los servicios y en las mejo-
res pruebas

científicas existentes en el momento de su publicación.

Pretende ser un referente actualizable para los profesionales de la
salud y las instituciones en todo el estado español.

La edición del programa tiene un formato y contenido práctico que
permite la consulta rápida y uso cómodo, facilitando las decisiones en
cada momento.

CONTENIDO DEL PSI
• Pruebas de cribado:

– Maniobras de exploración física.

– Herramientas para el  conocimiento del desarrollo psicomotor.

– Técnicas instrumentales.( antropometría, medición presión arte-
rial,…)

– Metodología de obtención de muestras biológicas.

– Indicadores y pruebas de detección de factores de riesgo social, psi-
cológico, biológico, medio ambiental.

• Vacunaciones sistemáticas y de grupos de riesgo.

• Consejo para estilos de vida saludable:

– Alimentación

– Hábitos de sueño

– Prevención de accidentes

– Embarazo no deseado

– Tabaquismo pasivo, …

• Actividades preventivas en grupos de riesgo:

– Gran prematuro, nacido con menos de 1.500 gramos.

–Infancia con síndrome de Down.

– Infancia acogida en nuestro país:

- Emigrante.

- En adopción.

- Riesgo de maltrato infantil.

METODOLOGÍA PARA LA ELABORACIÓN DEL PSI
El PSI es un documento de consenso en el que se ha priorizado en su
elaboración la participación del mayor número de profesionales de la
salud y el debate de todos los documentos previos a su edición.

La AEPap eligió a cinco editores del proyecto que asumieron como
tareas:

• Definir las líneas maestras de elaboración del documento.

• Establecer un proceso de información a los socios de la AEPap del
proyecto PSI para reclutar a los redactores del documento.

• Apoyo a los redactores.

• Supervisión de los plazos de realización.

• Lectura crítica de los documentos elaborados.

• Obtener el consenso de la producción del grupo.

Los redactores reclutados de las distintas convocatorias de la propia
AEPap y de las asociaciones federadas o autonómicas asumieron las
siguientes funciones:

• Redactar los capítulos del programa.

• Discusión de los documentos elaborados por los distintos grupos de
redacción.

• Redacción final del programa.

• Consenso de alegaciones, mociones y cambios propuestos.

• Redacción del documento borrador “finalista”.

• Edición del programa

• Presentación del PSI en los foros de  Pediatría 
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MESA REDONDA DESTACADA

Presentación programa de saludo de la infancia (PSI) promocionado por la AEPap.
Moderador: Javier Soriano Fauna, Centro de Salud Virgen de la Fuensanta, Valencia.

Sábado 5 de junio, 10:45 - 12:15
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LA ACTUALIZACIÓN Y LA PARTICIPACIÓN DE PEDIATRAS
Un objetivo primordial de los promotores del PSI es mantener actuali-
zado este programa con las mismas premisas metodológicas de sus
inicios:

• Actualizaciones basadas en pruebas científicas, aceptadas, eficaces
y aplicables en la población infantil y en nuestro sistema sanitario. Sin
riesgos o efectos secundarios y sostenible social y económicamente.

• Participación de los pediatras, con preferencia de atención primaria

El instrumento más idóneo es la utilización de la Web 2.0. 

Con el término Web 2.0 entendemos un conjunto de funciones de
Internet  orientadas a facilitar la máxima interacción entre los usua-
rios donde puedan expresarse, opinar, buscar y recibir información de
interés, colaborar y crear conocimiento y compartir contenidos. 

Un proyecto que aspira a la creación de una red social on-line para el
desarrollo de trabajo colaborativo entre las personas que se suscriban,
para el aprendizaje y la construcción de nuevos conocimientos y habi-
lidades…

Contiene este proyecto los siguientes elementos:

• Blog de prevención infantil: publicación y forum sobre aspectos de
la prevención (recientes publicaciones, consejos controvertidos, inter-
venciones en salud nuevas,…)

• Wiki de prevención infantil donde varias personas autorizadas ela-
boran contenidos  de manera asíncrona en el ámbito de la prevención
en atención primaria sobre intervención, cribado y consejo. 

• Wiki de trabajo colaborativo para 

Creación de bases de datos sobre temas de prevención: recursos, enla-
ces con otras URLs,…

Elaboración de proyectos y materiales  concretos: elaborar consejos
para padres, datos mínimos de evaluación de calidad, análisis de infor-
mes propuestos por Instituciones o sociedades científicas.

Desarrollo de proyectos de investigación en colaboración (evaluación
de actividades preventivas en España,…)
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LAS ACTIVIDADES PREVENTIVAS EN PROGRAMA DE SALUD
INFANTIL (PSI)
Las acciones preventivas desarrolladas en la población infantil han
tenido clásicamente una orientación basada en la detección precoz de
enfermedades, a través de la exploración física y  la supervisión de la
salud mediante la realización de cribados.

En los últimos años se han producido importantes mejoras en la salud
infantil, asociadas a un mejor conocimiento de los grupos de riesgo
relacionado con las distintas  enfermedades, ya que han ido emergien-
do pruebas de que la intervención precoz, en los primeros años de
vida, puede producir resultados positivos en la salud, y  que intentar
mejorar los hábitos de vida tiene una repercusión inversa en la morbi-
mortalidad de la edad adulta. Basándose en estos datos las recomen-
daciones preventivas actuales dirigidas a la población general consti-
tuyen una estrategia básica de salud.

Por tanto, nos encontramos ante una orientación que se basa en el
cambio de la supervisión de la salud a la promoción de ésta tanto en
el niño como en su entorno familiar.  

En la elaboración del PSI se han revisado los documentos elaborados
por grupos de expertos en actividades preventivas en España
(Previnfad  2007, Cartera de Servicios 2007), así como otros documen-
tos de Programas del niño de otras CCAA y Áreas Sanitarias, y las reco-
mendaciones de organismos internacionales (ICSI 2007, AAP). 

En la organización del programa se han consensuado las actividades a
ofertar a toda la población de niños y adolescentes;  los profesionales
implicados en su realización (Tabla 1), así como las actividades preven-
tivas por grupos de edad (Tabla 2). 

* (Ver tablas 1 y 2 en página siguiente)

Tras esta fase de consenso se desarrollan de forma pormenorizada las
actividades y los consejos preventivos,  comenzando con la metodolo-
gía del consejo y finalizando con las actividades preventivas en grupos
de riesgo (Tablas 3 y 4).

El PSI incluye las actividades de promoción y prevención planificadas
en los controles de salud de niños y adolescentes desde el nacimiento
hasta los 18 años, valorando además el riesgo individual y en su caso
información e intervención de oportunidad. Las actividades preventi-
vas se priorizan en función de:

• Su efectividad

• El impacto en los resultados de salud y

• Las mejores evidencias científicas disponibles
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EDAD PROFESIONAL REVISIÓN

Prenatal (tercer trimes-
tre)

Matrona
Enfermera 

¿Sabes lo importante
que es la lactancia
materna?

Antes de 7 días de vida Enfermera 
Bienvenida: prueba del
talón.

15-20 días Enfermera y Pediatra 
Exploramos a vuestro
hijo.

2 meses Enfermera Primeras vacunas

4 meses Enfermera
¿Quién nos sigue cui-
dando?: Papás, abuelos
o cuidadores

6 meses Enfermera y Pediatra
La revisión de la 
comidita

9-10 meses Enfermera
Seguimos vigilando su
desarrollo

12-15 meses Enfermera y Pediatra Un año cumplido.

18 meses Enfermera
Correr, hablar, aprender,
no todo es comer

2 años Enfermera y Pediatra

Sentidos (lenguaje,
gusto) y sensibilidad
(personalidad, límites,
disciplina)

3-4 años Enfermera
Listos y vacunados para
el cole

6 años Enfermera y Pediatra
Estrenamos dientes y
vamos al dentista

9-11años Enfermera En la edad del cambio

12-14 años
Enfermera y Pediatra o
Médico de Familia

Entrevista con el adoles-
cente

16-18 años Enfermera Visita del joven

En las situaciones
requeridas

Higienista, Odontólogo,
Trabajador Social

Tabla 1.- Controles de salud según edad y profesionales implicados. Tabla 2.- Actividades preventivas por grupos de edad.

ACTIVIDADES PREVENTIVAS 
PROGRAMA SALUD INFANCIA 0-2 años 3-5 años 6-10 años 11-18

años

Visita prenatal

Supervisión del crecimiento físico 

Cribado de fenilcetonuria e hipotiroi-
dismo neonatal

Cribado visual

Cribado auditivo

Exploración bucodental

Cribado displasia de caderas 

Cribado de criptorquidia

Supervisión del desarrollo psicomotor
y afectivo.

Cribado de autismo

Cribado HTA

Cribado de obesidad

Inmunizaciones 

Promoción lactancia materna

Consejo nutricional

Consejo bucodental

Consejo prevención déficit de Yodo 

Consejo anticipatorio de los eventos
del desarrollo

Consejo prevención de accidentes

Consejo dispositivo coche

Consejo prevención muerte súbita
lactante

Consejo antitabaquismo activo y
pasivo

Consejo sexualidad.
Prevención END e ITS

Consejo prevención consumo alcohol
y otras drogas

Consejo exposición solar

Detección de maltrato, abuso y
negligencia.

Intervenciones en grupos de riesgo:
ferropenia,raquitismo, hipercolestero-
lemia, tuberculosis

Seguimiento específico / valoración
inicial en:
Niño adopción internacional o de
origen inmigrante

Menor 1500 y prematuro

Niño con síndrome de Down
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Tabla 3.- Información y educación para la salud: consejos 
preventivos

Metodología del consejo

Prevención de accidentes

Consejo sobre actividad física y deporte 

Prevención  y detección del consumo de alcohol y drogas en la ado-
lescencia

Alimentación de 6 a 24 meses

Alimentación de 2 a 18 años 

Prevención embarazo no deseado y de infecciones de transmisión
sexual

Consejo anticipado a los eventos del desarrollo 

• Control de esfínteres 

• Rabietas  

• Celos  

• Establecimiento de límites  

• Recomendaciones sobre el periodo de la adolescencia  

Consejo de fotoprotección

Consejo específico sobre hábitos saludables

• Televisión y otras tecnologías

• Ejercicio físico y deporte

Consejos generales por tramos de edad

• Recién nacido 

• Primer año de vida

• Uno a tres años

• Preescolar (3-5 años)

• Escolar (6-11 años)

• Adolescente

Prevención del Síndrome de muerte súbita del lactante 

Consejos preventivos sobre el sueño 

Consejo para prevenir el tabaquismo pasivo en la etapa fetal e
infantil

Consejo para el abandono del consumo de tabaco 

Tabla 4.- Actividades por grupos de riesgo 
Actividades preventivas en niños adoptados e inmigrantes 

Actividades recomendadas en nacidos de menos de 1500 gramos o
32 semanas de gestación

Actividades preventivas en niños con Síndrome de Down 

Vacunaciones en grupos de riesgo

- Inmunodeficiencias

- Diátesis hemorrágicas

- Prematuros

- Infección VIH

- otras situaciones de riesgo  

- Niño viajero

Cada actividad y consejo preventivo tienen una estructura común
(Tabla 5) eminentemente práctica para facilitar su ejecución. 

Tabla 5.-  Estructura común de las Actividades Preventivas 

Título: Denominación de la actividad preventiva 

Actividad: ¿Qué actividad o actividades se recomiendan realizar?

Población Diana: ¿A Quien van dirigidas?

Periodicidad: ¿Cada Cuanto se recomienda realizarlas?

Definiciones: Describe el concepto de la actividad preventiva

Observaciones o Justificación: Porqué se recomienda realizar
dichas actividades. Puntualizaciones que se precisan para enten-
der o resaltar la importancia de la actividad propuesta

Herramientas: Cómo realizar la actividad preventiva 

Esta estructura permite realizar la actividad de una manera efectiva,
en un tiempo limitado, como habitualmente exigen las consultas de
Pediatría de Atención Primaria. Es de destacar el esfuerzo realizado en
su presentación, también se ha perseguido su aplicabilidad y la actua-
lización y revisión de la literatura previa a su publicación.

El PSI pretende ser una referencia / estándar para el trabajo de los pro-
fesionales de Atención Primaria, facilitando, en primer lugar,  la siste-
mática de las intervenciones basadas en sus beneficios para la salud
de los niños y adolescentes, y en segundo lugar, permitiendo la com-
paración entre los distintos servicios de salud.
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EL CONSEJO EN PROGRAMA DE SALUD INFANTIL (PSI) 

El consejo sanitario consiste en proporcionar información personaliza-
da sobre los beneficios de un comportamiento saludable o la gestión
de riesgos para la salud y una propuesta de cambio. 

La información que se ofrezca debe ser veraz y correcta, acorde a los
conocimientos científicos del momento, clara, comprensible y adapta-
da a la persona y a la situación que conozcamos. Al mismo tiempo ha
de ser motivadora para que estimule el cambio y especialmente no
culpabilizadora.

El consejo se realiza en el marco de una relación profesional-paciente
empática, de aceptación y respeto. No se trata de presionar sino de
invitar, sugerir, promover y favorecer un cambio. La gente no cambia si
no está motivada. 

Es importante que la población conozca la importancia para la salud
de dejar de fumar, realizar ejercicio físico de forma regular, una dieta
variada y equilibrada, una conducción segura, la gestión de riesgos en
sexualidad, la higiene dental, etc.

El objetivo es  motivar  un cambio de actitud y/o de comportamiento,
si este puede ser perjudicial para la salud (consumo de tabaco, consu-
mo excesivo de alcohol, desequilibrio alimentario, sedentarismo, con-
ducción arriesgada, prácticas sexuales de riesgo, etc.) y desarrollar
actitudes y comportamientos saludables. 

A veces las personas tenemos recursos, estamos preparados y a partir
de una información motivadora en un momento oportuno se introdu-
ce un cambio: deja de fumar, come más vegetales, cambia el pan blan-
co por pan integral, camina media hora todos los días, etc. Otras veces,
se trata de que las personas avancen en sus propios estadios de cam-
bio. Es decir, que reconozcan los riesgos si antes no los contemplaban,
que evalúen los pros y contras del comportamiento concreto si antes
no lo había hecho, que se planteen un cambio, que decidan hacerlo,
que lo intenten, etc.

En cuanto al consejo de salud, debemos aceptar tres premisas respec-
to al sistema sanitario:

•No es el principal agente responsable de muchos de los resulta-
dos en salud; la salud depende también de hábitos y estilos de vida
elegidos libremente. 

•Debe potenciar su efectividad persuasiva, ya que no es un simple
agente informador, sino un consejero o asesor técnico. La salud es
considerada por todos un objetivo deseable.

•El límite de nuestra intervención es el respeto a la libertad de
decisión. 

Tanto la valoración del riesgo de presentar alguna enfermedad, como
la promoción de la salud y mucho más en el niño, con la incorporación
y/o modificación de hábitos, requieren una aproximación que tenga en
cuenta los factores sociofamiliares y psicológicos que rodean al
paciente, y habilidades por parte del profesional sanitario para lograr
una comunicación efectiva, que facilite y permita que expresen mejor
sus creencias y expectativas, y haga que se sientan más participes en
la consulta y en la toma de decisiones. La implicación tanto de los
menores como de sus padres en el proceso, favorecerá que los objeti-
vos en materia de prevención y promoción se puedan lograr.

Las habilidades de comunicación ayudan a los profesionales a estable-
cer relaciones gratificantes con los pacientes y sus familias. Una rela-
ción de calidad mejora la efectividad en la detección y resolución en
los problemas de salud, la satisfacción con la atención recibida y la
adherencia a las recomendaciones.

La capacidad de comunicación de los niños y su comprensión de la
salud y del proceso de enfermar cambia con la edad. Es preciso pres-
tar atención al papel del niño-adolescente en la consulta, considerar-
lo un participante sensible, capaz y cooperador con sus propias nece-
sidades cognitivas y emocionales. La cuestión de cuándo se puede con-
siderar al niño participante pleno en la comunicación médica depende
de muchas variables (edad, el tipo de proceso, relación padres-hijo…).

Existen pocos estudios de calidad que valoren la efectividad del con-
sejo sanitario. Tampoco hay datos acerca de si este consejo sanitario
puede ser eficaz para reducir los hábitos no saludables. Esto ocurre con
casi todos los consejos que damos tantas veces a diario, lo cual no
quiere decir que no sean útiles, sino que sus resultados son difíciles de
evaluar. Sin embargo, el consejo ocupa un lugar fundamental en las
consultas de Atención Primaria.

El PSI  propone el siguiente esquema de intervención en cada visita
de salud:

- Evolución desde la última visita: valorar las preocupaciones o
dudas de los padres, cuidadores o jóvenes.

- Evaluar los cuidados familiares.

- Comprobar las actividades preventivas planificadas en contro-
les  anteriores.

- Evaluar el desarrollo físico y psicosocial. Cribado. 

- Descripción de indicadores de riesgo o signos de alerta.

- Inmunizaciones 

- Información relativa al consejo, promoción y prevención con
referencia a anexos de consejos.

- Grupos de riesgo. Valorar el riesgo individual. Informar e inter-
venir en caso de riesgo individual.

- Concertar siguiente control y ampliación de estudio si se detec-
tan anomalías.

El PSI incorpora información relativa a la metodología del consejo y
las reglas de oro para la educación para la salud, así como consejos
escritos para padres en  los distintos tramos de edad, consejos especí-
ficos relacionados con el manejo de situaciones características del
desarrollo, consejos de prevención de accidentes o consejo nutricional.
En las distintas revisiones se han destacado los mensajes clave que se
deberían dar de forma oral, reforzando la intervención mediante la
repetición y el soporte de los consejos en papel, en forma de anexos
autocopiables. 
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El Consejo en el PSI persigue ofrecer un asesoramiento veraz, con una
orientación anticipatoria sobre las diferentes actividades preventivas y
los acontecimientos del desarrollo físico y madurativo- psicoafectivo.
Merecen especial mención: 

CONSEJOS PARA PADRES:

1. Control de esfínteres 

2. Rabietas  

3. Celos 

4. Establecimiento de límites 

5. Recomendaciones sobre el periodo de la adolescencia 

CONSEJOS Y TABLAS DE APOYO PARA PEDIATRAS:

1. Consejos para favorecer un adecuado desarrollo psicoafectivo  

2. Recomendaciones sobre la incorporación a la guardería y otras
separaciones  

3. Consideraciones respecto a la alimentación  

4. Consideraciones respecto al lenguaje 

5. Rabietas: signos de alarma 

6. Técnicas de disciplina infantil adecuadas a la edad 

7. Señales de alarma en adolescentes 

8. Factores de riesgo en adolescentes

9. Indícios de consumo de alcohol o drogas

10. Signos sugestivos de depresión en adolescentes

11. Consideraciones respecto al aprendizaje  

En el seguimiento del PSI tienen una especial relevancia los profesio-
nales de enfermería en las labores de prevención, detección precoz,
cribado, promoción, fomento del autocuidado y educación que se
imparten de forma habitual en su consulta.

Es fundamental la capacitación y la adquisición de una mayor expe-
riencia y competencia en la atención al niño y adolescente dirigida a
facilitar la comunicación y el trabajo conjunto entre el pediatra y el
resto de profesionales de cara a conseguir los mejores resultados en la
intervención en salud. 
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LAS FIEBRES PERIÓDICAS Y RECURRENTES EN LA INFANCIA

Moderador / Autor: August Sáenz Bernat
Consorci Sanitari de Terrassa, Barcelona

INTRODUCCIÓN
Al clínico, la fiebre prolongada periódica o recurrente del niño le plan-
tea siempre un alto grado de dificultad y preocupación a causa del
temor a enfrentarse a una grave enfermedad.  

Si además no es posible identificar la etiología, la credibilidad del pro-
fesional ante los familiares se debilita y puede afectar la relación con
los padres.

Un episodio febril de pocos días de duración (5 -7 días) que no se aso-
cia a ningún signo ni síntoma de localización, no acostumbra a provo-
car alarma ya que generalmente no significa otra cosa que un proce-
so benigno y transitorio pero cuando la fiebre se va prolongando, el
desasosiego tanto del pediatra como de los padres, va en aumento.

Establecer un diagnóstico diferencial de estos trastornos requiere una
anamnesis detallada y extensa profundizando en la historia personal y
familiar, una exploración física exhaustiva por órganos y sistemas y la
práctica de pruebas complementarias que a menudo, más que orientar
hacia el diagnóstico, son de más utilidad para descartar determinadas
patologías. 

Cabe recordar que sigue siendo útil el principio general que reza: “es
más frecuente que estemos ante una manifestación rara de una enfer-
medad común que ante una manifestación común de una enfermedad
rara”.

A efectos de categorizar la situación debemos definir los diferentes
patrones de los síndromes febriles:

Se habla de fiebre periódica cuando aparecen episodios recurrentes de
una enfermedad en que la fiebre es el rasgo fundamental y que junto
a otros signos y síntomas asociados se presenta a intervalos más o
menos predecibles, la duración es de días o semanas y entre los episo-
dios, la normalidad clínica es la regla. 

El término fiebre recurrente se aplica en aquellos casos en los que la
fiebre y otros signos experimentan oscilaciones algunas veces en rela-
ción a cambios en la aplicación de determinadas terapias o cuando se
producen infecciones febriles repetidas de un determinado órgano o
sistema  o también cuando se trata de enfermedades múltiples que
aparecen a intervalos irregulares y en los que la fiebre es un compo-
nente variable. 

Fiebre de origen desconocido es aquel proceso febril que dura un
mínimo de 3 semanas, la fiebre es elevada (> 38.3º) la mayoría de los
días y el diagnóstico sigue siendo incierto después de 1 semana de
estudio intenso.  

Sin embargo, en muchas ocasiones la fiebre no corresponde con exac-
titud a ninguno de los tipos expuestos con lo cual se presentan difi-
cultades añadidas al ya de por si complejo diagnóstico diferencial1. 

Así pues, a menudo este diagnóstico diferencial debe establecerse
entre grandes grupos patológicos: infecciones (bacterianas, víricas,
hongos, parásitos), conectivopatías (artritis reumatoide juvenil, lupus
eritematoso sistémico, etc.), enfermedades malignas (leucemia, linfo-
ma, etc.) y enfermedades autoinflamatorias. 

Ciertamente, los conceptos y conocimientos sobre este último grupo

han experimentado unos avances tan espectaculares que obligan a
incidir de manera especial sobre él y por lo tanto, dedicaremos esta
revisión a este grupo.

AUTOINMUNIDAD Y AUTOINFLAMACIÓN 
Tradicionalmente, y desde un punto de vista científico, las enfermeda-
des pediátricas inflamatorias no infecciosas se han contemplado bajo
el prisma de la autoinmunidad. 

El concepto de autoinmunidad pertenece a aquellas respuestas abe-
rrantes de la inmunidad adaptativa que a su vez, dependen del clásico
complejo principal de histocompatibilidad o MHC basado en las res-
puestas de las células dependientes del antígeno. 

Estas respuestas implican la activación de células efectoras mediadas
por las células T CD4+ incluyendo los macrófagos, la producción de
interferón-g (IFN-g) y también la destrucción tisular desencadenada
directamente por las células T citotóxicas además de la producción de
autoanticuerpos de las células T dependientes de las células B2.  

Sin embargo, en la pasada década, este punto de vista autoinmune de
la enfermedad mediada por la inmunidad ha experimentado un cam-
bio fundamental que se generó a causa del progreso en el conocimien-
to de un grupo de trastornos inflamatorios humanos monogénicos que
afectan típicamente a la población pediátrica.

Específicamente, se ha observado que las mutaciones de los genes
codificadores de proteínas asociadas a las células de la inmunidad
innata como son los monocitos/macrófagos y los neutrófilos, provocan
una disregulación de la inmunidad innata que explica la patogénesis
de muchos de estos trastornos que colectivamente han recibido el
nombre de enfermedades autoinflamatorias3. 

Originalmente, la enfermedad autoinflamatoria fue designada como
una categoría de procesos muy diferentes a los relacionados con el
complejo MHC o con las alteraciones propias de los autoanticuerpos
ya que este tipo de trastornos están relacionados tanto genética como
inmunológicamente con la inmunidad adaptativa.

En el cuadro se especifican las principales diferencias entre los dos
tipos de inmunidad.

Cabe añadir que en los mecanismos de acción de la inmunidad innata
también ejercen su acción elementos como el complemento sérico,
algunas citoquinas y los interferones, entre otros4. 

Actualmente se acepta que el término autoinflamación puede inter-
cambiarse con el término inflamación mediada por la inmunidad inna-
ta, de tal manera que se está convirtiendo en el término aceptado para
describir la enfermedad mediada por este tipo de inmunidad.  
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CLASIFICACIÓN
Este enfoque tiende a presentar una clasificación en dos niveles
(autoinflamación y autoinmunidad) que en principio fracasa para
explicar el solapamiento que obviamente se produce entre estos dos
tipos de trastornos sobre todo en referencia a las alteraciones asocia-
das a la clase I del complejo MHC.

En base a todo lo expuesto, se ha propuesto el concepto de enferme-
dad inmunológica continuada de tal manera que estos trastornos se
pueden clasificar según que su respuesta corresponda a la inmunidad
innata o a la adquirida con diversos grados de interacción o solapa-
miento entre los dos sistemas. 

A este respecto se sabe que en algunas enfermedades consideradas
incuestionablemente autoinmunes como el lupus sistémico eritemato-
so y la artritis reumatoide, se constata una disregulación del sistema
de la inmunidad innata.

Este concepto de enfermedad autoinflamatoria continuada permitiría
exponer un criterio clasificatorio dividido en 5 grupos:

1) enfermedades monogénicas de la inmunidad innata

2) enfermedades poligénicas de la inmunidad innata 

3) enfermedades intermedias

4) enfermedades poligénicas autoinmunes

5) enfermedades monogénicas autoinmunes5. 

El concepto de autoinflamación se desarrolló hace aproximadamente
unos 12 años cuando, gracias a técnicas de clonación posicional, se
lograron identificar las causas genéticas de dos síndromes de fiebre
hereditaria: el síndrome de fiebre Mediterránea familiar (FMF) y el sín-
drome de la fiebre familiar de Hibernian que posteriormente sería
conocido como el síndrome periódico asociado al receptor del factor
de necrosis tumoral (TRAPS)6. 

Se observó que las mutaciones de la FMF se producían en un nuevo
gen, el gen de la fiebre Mediterránea familiar (MEFV), el cual codifica
una proteína llamada pirina o marenostrina. 

Las mutaciones en el receptor p55 del factor de necrosis tumoral (TNF)
provocan la inicialmente llamada fiebre de Hibernian que como ya se
ha comentado, es el actual síndrome TRAPS. 

En el transcurso de los años siguientes se han descrito los genes cau-
santes de un total de 10 enfermedades autoinflamatorias mendelianas.

En 1999, dos grupos independientes de investigadores alemanes publi-
can que las mutaciones que se producen en el gen que codifica la
mevalonatoquinasa, provocan un síndrome que se conoce como hiper-
gammaglobulinemia D asociada a fiebre periódica (HIDS).

Dos años después se observa que las mutaciones de otro gen, desco-
nocido hasta entonces y que codifica una proteína llamada criopirina,
son la causa de unos trastornos familiares con un patrón hereditario
autosómico dominante y que reciben los nombres de síndrome fami-
liar autoinflamatorio “a frigore” (FCAS), y síndrome de Muckle-Wells
(MWS). El gen recibe diversos nombres: CIAS1, NALP3, NLRP3 y más
raramente, PYPAF1. 

Un año después, al conjunto que forman estos dos síndromes señala-
dos, se añadirá la llamada enfermedad inflamatoria multisistémica de
inicio neonatal (NOMID) conocida también como síndrome infantil
crónico, neurológico, cutáneo y con artritis (CINCA), dado que sus
mutaciones inciden sobre el mismo gen que las dos enfermedades
antes citadas. 

Posteriormente se han añadido nuevas descripciones hasta completar
el grupo de las 10 enfermedades mendelianas anteriormente citadas.
Estas enfermedades son:

1) El síndrome Blau que se debe a mutaciones del gen NOD2 tam-
bién llamado CARD15, que es un miembro de la familia de regula-

dores de la apoptosis  cCED4/APAF1, todos ellos situados en el cro-
mosoma 16q12.

2) El síndrome PAPA en el que las mutaciones corresponden al gen
PSTPIP1 (CD2BP1) que codifica la proteína del mismo nombre y que
primordialmente se expresa en los neutrófilos. 

3) El síndrome de Majeed es el resultado de mutaciones homocigo-
tas del gen LPI2 localizado en el cromosoma 18 (18q21.3-22). 

4) El síndrome de fiebre periódica variante de la isla de Guadalupe
que corresponde a las mutaciones del gen NLRP12, Monarch-1 o
PIPAF7 y que se expresa casi exclusivamente en las células mielo-
monocíticas7. 

En un reciente trabajo del 2009, se postula un nuevo esquema clasifi-
catorio que ofrece una marcada amplitud en comparación con el que
presentaban McGonagle y McDermott en el 2006, con lo que la lista de
las enfermedades presumiblemente autoinflamatorias, va creciendo.

Se plantean 6 grupos de trastornos en base a las características mole-
culares y funcionales de las enfermedades autoinflamatorias.

El grupo 1 engloba alteraciones debidas a trastornos de la activación
de la interleucina-1b (IL-1b) o inflamasomopatías. A su vez, este grupo
se subdivide en procesos intrínsecos, extrínsecos y complejos o adqui-
ridos. 

El subgrupo de procesos intrínsecos lo conforman los síndromes FCAS,
MWS y NOMID/CINCA agrupados en el nombre común de criopirino-
patías. 

Entre los síndromes extrínsecos cabe citar:

- La FMF

- El síndrome PAPA

- El síndrome de Majeed 

- Los síndromes CRMO/SAPHO

- La HIDS

- Mola hidatiforme recurrente

- El síndrome DIRA8

El subgrupo complejo  o adquirido lo forman:

- La gota y la pseudogota

- Los trastorno fibrosantes

- La diabetes mellitus tipo 2

- El síndrome de Schnitzler 

El grupo 2 lo conforman las alteraciones de la activación del factor
nuclear NF-kB:

- La enfermedad de Crohn

- El síndrome Blau

- El síndrome de fiebre periódica variante de la isla de Guadalupe

El grupo 3 es el correspondiente a trastornos del plegamiento de pro-
teínas del sistema de la inmunidad innata y se distinguen:

- El síndrome TRAPS

- Las espondiloartropatías

Los trastornos del complemento configuran el grupo 4:

- El síndrome hemolítico-urémico

- La degeneración macular asociada a la edad
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El grupo 5 engloba las alteraciones de la señal de las citoquinas y está
formado por un único síndrome:

- El querubismo  

Finalmente, el grupo 6 lo configuran los siguientes procesos:

- La linfohistiocitosis hemofagocítica

- El síndrome de Chediak-Higashi

- El síndrome de Griscelli

- El síndrome linfoproliferativo ligado a X 

- El síndrome de Hermansky-Pudlak

- La linfohistiocitosis hemofagocítica secundaria

- La arteriosclerosis 

Aún cabe mencionar algunas entidades con un patrón hereditario
supuestamente más complejo:

- La artritis idiopática juvenil de inicio sistémico 

- La enfermedad de Still de inicio en la edad adulta 

- La sarcoidosis esporádica de inicio precoz 

- La enfermedad de Behçet 

- La artritis psoriásica

- La psoriasis

- La espondiloartritis anquilosante

- La artritis reactiva

- La aciduria mevalónica

- La colitis ulcerosa  

Y la misteriosa síndrome PFAPA seguramente infradiagnosticada pero
gran desconocida en cuanto a la etiología y la patogénesis9. 

ETIOPATOGENIA 
Si abordamos los aspectos etiopatogénicos de estos procesos, y consi-
derando la gran amplitud de síndromes hasta ahora descritos, es evi-
dente que no existe una vía única que los englobe a todos, incluso las
causas de algunos de ellos siguen permaneciendo en el campo de lo
ignoto.  

En algunos de los casos se conoce perfectamente el patrón heredita-
rio mendeliano monogénico mientras que en otros procesos se habla
de una herencia poligénica o bien no se llegan a conocer las posibles
bases genéticas.

Sin embargo, a raíz de los conocimientos adquiridos sobre la patoge-
nia de las criopirinopatías, se ha podido saber el papel primordial que
ejerce una citocina proinflamatoria fundamental que es la interleuci-
na 1b (IL-1b).

Esquemáticamente, a partir de la pirina o NALP3 y a través de un pro-
ceso metabólico complejo en el que también colabora la procaspasa-
1, se forma el inflamasoma NALP cuya función primordial será facili-
tar el paso de pro IL-1b a IL-1b.

Posteriormente, esta IL-1b ejercerá su efecto combinándose con su
receptor presente en numerosas células del organismo produciéndose la
activación del factor NF-kB que a su vez, provocará la activación de una
cascada inflamatoria que implica múltiples citocinas como la IL-6.

La familia de proteínas NALP debe considerarse una subfamilia que
junto con la subfamilia NOD, la IPF y la CIITA forman la familia de pro-
teínas CATERPILLER. A su vez, esta subfamilia NALP consta de al menos
14 elementos de muchos de los cuales se desconoce su función.

Las proteínas NALPs de función conocida son la NALP3 ya menciona-
da, la NALP1 y 2 con acciones semejantes a la NALP3, la NALP7  que
interviene el la formación de la mola hidatiforme recurrente y la
NALP12 reconocida en el síndrome de fiebre periódica variante de la
isla de Guadalupe. 

La IL-1b es la molécula pirógena e inflamatoria más potente entre las
conocidas y asimismo es capaz de provocar un aumento de otro cito-
cina básica en los mecanismos inflamatorios que es el factor de necro-
sis tumoral o TNF-a. 

Otros efectos biológicos de la IL-1b son por una parte, la estimulación
endotelial responsable del exantema cutáneo tan frecuente en estos
procesos y la síntesis de IL-6 que estimulará la síntesis de proteínas
(reactantes) de fase aguda y la plaquetogénesis y por otra, la estimu-
lación de la medula ósea que provocará un aumento de la formación
de granulocitos con la consiguiente neutrofília periférica. 

El TNF se define a través de su capacidad para destruir “in vitro” célu-
las tumorales  y provocar necrosis hemorrágicas en los tumores. 

Actualmente se la considera la citocina prototipo de una amplia fami-
lia formada por más de 10 miembros diferentes que intervienen en
procesos tan diversos e importantes como la apoptosis, la inflamación
y las respuestas del sistema inmune tanto innato como adquirido.   

ASPECTOS CLÍNICOS Y DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 
Prácticamente todo lo comentado con respecto a la etiopatogenia
cabe aplicarlo a la clínica: la gran variedad de síndromes hace imposi-
ble resumir los aspectos clínicos de todos estos procesos a pesar de
que lo más frecuente es que se presenten con los síntomas reumato-
lógicos clásicos. Sin embargo, se pueden establecer unas líneas maes-
tras orientativas que nos pueden sugerir la presencia de una de estas
patologías. 

Con referencia a la frecuencia de presentación, si establecemos dos
líneas de signos y síntomas diremos que en una primera línea de fre-
cuencia casi constante se sitúan: 1) fiebre periódica, episódica de apa-
rición impredecible 2) alteraciones articulares (artralgias y/o artritis) y
3) alteraciones cutáneas (erupciones urticariformes).

En una segunda línea situaríamos: 1) las adenopatías, 2) el dolor abdo-
minal, 3) las úlceras orales y genitales y 4) la patología ocular (uveítis,
conjuntivitis, papiledema).  

Algunos signos y síntomas pueden guiarnos hacia unos determinados
síndromes: 

Uveítis: Enfermedad inflamatoria intestinal, enfermedad de Behçet,
síndrome Blau, TRAPS, aciduria mevalónica. 

Conjuntivitis: TRAPS, FCAS.

Sordera neurosensorial: Síndrome de Muckle-Wells, síndrome CINCA,
variante de la isla Guadalupe.

Pleuritis/pericarditis: Fiebre Mediterránea familiar.

Peritonitis/abdomen agudo: Fiebre Mediterránea familiar, síndrome
DIRA.

Abdomen agudo precedido de diarrea: Síndrome hiper IgD.

Hepatoesplenomegalia: Síndrome CINCA, síndrome DIRA, aciduria
mevalónica, fiebre Mediterránea familiar.

Úlceras bucales y genitales: Enfermedad de Behçet, síndrome DIRA,
síndrome de Muckle-Wells, aciduria mevalónica, síndrome hiper IgD,
variante de la isla Guadalupe.

Eritema nudoso: Enfermedad inflamatoria intestinal, síndrome hiper
IgD. 

Mialgias: TRAPS, síndrome familiar autoinflamatorio “a frigore”,
variante de la isla Guadalupe.
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Sordera: Síndrome CINCA, síndrome familiar autoinflamatorio “a frigo-
re”, variante de la isla Guadalupe.

Ataque precipitado por una inmunización: Síndrome hiper IgD.

Ataque precipitado por el frío: Síndrome familiar autoinflamatorio “a
frigore”, variante de la isla Guadalupe.

Ciertas características de las lesiones cutáneas también pueden ser de
ayuda para perfilar un diagnóstico correcto:

• Eritema erisipeloide: Fiebre Mediterránea familiar

• Dermatosis del tipo síndrome de Sweet o psoriasis: Osteomielitis
crónica recurrente multifocal, síndrome de Majeed.

• Pustulosis: Osteomielitis crónica recurrente multifocal, síndrome
de Majeed, Síndrome DIRA.

• Acné: Síndrome PAPA

• Abscesos: Síndrome PAPA

• Placa eritematosa dolorosa y caliente: Síndrome TRAPS.

• Ulceraciones cutáneas (Pyoderma gangrenosum): Síndrome
PAPA. 

Los episodios agudos de estos procesos autoinflamatorios se asocian a
un aumento inespecífico de los mediadores inflamatorios o reactantes
de fase aguda como la sustancia amiloide sérica A, el fibrinógeno, la
VSG, la PCR y los polimorfonucleares, retornando a sus valores norma-
les una vez finalizado el ataque. 

Les elevaciones de la PCR y de la proteína amiloide A, indicativas de
una inflamación crónica subclínica, se puede observar en un 30% de
pacientes.  

La principal complicación de los síndromes autoinflamatorios y que
determinará el pronóstico a largo plazo, es la amiloidosis AA.   

Si la proteína amiloide A sérica se encuentra persistentemente eleva-
da, la complicación puede presentarse en cualquier etapa evolutiva
pero los niveles de elevación no reflejan necesariamente la severidad
clínica de la enfermedad de base.

La amiloidosis AA exhibe principalmente afectación renal (síndrome
nefrótico en un 57% de los casos y insuficiencia renal terminal en un
11%), el hígado y el sistema gastrointestinal se afectan solo en los
últimos estadios, raramente se alteran el corazón y las glándulas
suprarrenales i prácticamente nunca el sistema nervioso. 

En los síndromes autoinflamatorios en los que la amiloidosis es una de
las complicaciones, es aconsejable controlar cuidadosamente esta
posibilidad dado que se establece una correlación entre los niveles de
SAA y la supervivencia10. 

TRATAMIENTO
Hasta hace muy poco tiempo y exceptuando la colchicina utilizada en
la FMF, y que resulta efectiva tanto en la curación del proceso como
en la prevención de recaídas, los tratamientos aplicados para estos
trastornos autoinflamatorios eran únicamente las medidas de apoyo.

En muchos casos los antipiréticos, los esteroides y los antireumáticos
no esteroides consiguen ejercer un cierto efecto reductor de la fiebre
y de la sintomatología pero sin capacidad para prevenir ni alterar el
curso de la enfermedad. 

Por otra parte, de estos fármacos a menudo se requieren dosis eleva-
das y repetidas que determinan un riesgo en relación a diversos efec-
tos secundarios11. 

Avances recientes en el tratamiento con inhibidores de algunos efec-
tores primarios de la inmunidad innata sobre todo la IL-1b y el TNF-a,
han generado un cambio espectacular en las perspectivas terapéuticas

de estos procesos.  

Poco tiempo después de los hallazgos de McDermott i cols.6 relacio-
nados con la síndrome TRAPS, se ensayó el tratamiento con un anta-
gonista soluble del receptor del TNF, el etanercept, que había sido
aprobado para el tratamiento de la artritis reumatoide.

El etanercept es una proteína dimérica de fusión que está formada por
una parte por la porción extracelular p75 del TNF humano y por otra
por la porción Fc de la IgG1 humana.

Las primeras esperanzas depositadas en este fármaco no se vieron col-
madas por completo sobre todo porque algunos pacientes tratados
desarrollaron amiloidosis. 

Las variaciones en la respuesta al tratamiento con etanercept pueden
deberse a la severidad de la mutación, a la etnicidad o a otros facto-
res modificadores por el momento no conocidos. 

Los ensayos con anticuerpos monoclonales (infliximab, adalimumab)
eficaces en otras patologías, se han demostrado incluso perjudiciales
para la síndrome TRAPS. 

Como efecto secundario de estas terapias se ha postulado un aumen-
to de las infecciones por gérmenes oportunistas, bacterias o virus pero
es difícil atribuirlo de manera incuestionable a estos fármacos vista la
concomitancia con otros moduladores inmunológicos y la propia natu-
raleza del proceso a tratar.    

Por otra parte, parece que los mecanismos implicados en el síndrome
TRAPS interseccionan con la vía de la IL-113. 

Otro hito en el progreso hacia un tratamiento eficaz e inocuo de estos
procesos autoinflamatorios ha sido la clonación del gen del antagonis-
ta del receptor de la IL-1 y poder desarrollar su forma recombinante
conocida con el nombre de anakinra. 

Inicialmente, la anakinra se ha empleado para el tratamiento de las
criopirinopatías observándose un efecto excelente sobre todo conside-
rando que sus resultados en el grave síndrome CINCA, llegan a provo-
car una gran mejoría en la sordera, la visión y la amiloidosis.
Solamente fracasa en la mejoría del característico hipercrecimiento
óseo del síndrome.

Posteriormente su uso se ha extendido casi a todas las patologías
autoinflamatorias con resultados notables. 

Ciertos inconvenientes con el uso de la anakinra como son algunas
dificultades para establecer la dosis y los intervalos de administración,
su corta vida media y las reacciones locales y el dolor en la zona de
inyección, han impulsado la investigación de nuevos fármacos espe-
cialmente orientados a conseguir un alargamiento de la vida media. 

El rinolacept (conocido también con el nombre de IL-1 Trap), es un
potente inhibidor de larga duración de la acción de la IL-1 (tiene apro-
ximadamente una vida media de 1 semana) y es una proteína de fusión
dimérica completamente humana que incorpora los dominios extrace-
lulares de los dos componentes del receptor de la IL-1 (el tipo I del
receptor de la IL-1 y la proteína accesoria del receptor de la IL-1)
ambos requeridos para la señal de la IL-1, las cuales se ligan a la por-
ción Fc de la IgG1.

Los ensayos con este fármaco en pacientes afectos de FCAS y MWS han
demostrado resultados superponibles a los obtenidos con anakinra con
la ventaja de poderse administrar dosis subcutáneas semanales14.

El canakinumab es un anticuerpo monoclonal humanizado con una
vida media de más de 3 semanas que según sus datos farmacocinéti-
cas podría aplicarse cada 2 meses y que inicialmente se administró por
vía intravenosa, en casos de síndrome CAPS.  

Otra experiencia en casos de MWS y NOMID demuestra que el 97% de
casos tratados alcanzan una respuesta clínica completa o casi completa
con reducción de la PCR y la substancia amiloide a valores normales15.   

El conocimiento de los múltiples mecanismos involucrados en la libe-
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ración de la IL-1? pone de relieve un amplio grupo de posibles objeti-
vos terapéuticos abordando diferentes pasos de esta vía. 

Los estudios que demuestran la implicación del ATP, el flujo de pota-
sio, el ácido úrico o las formas reactivas del oxígeno en la activación
del inflamasoma justifiquen los ensayos terapéuticos con receptores
de la purina (inhibidores P2X7), con bloqueantes de los canales de
potasio dependentes del ATP (compuestos tipo glibenclamida) o con
los niveles de ácido úrico (agentes uricosúricos). Aquellos fármacos
con función estabilizadora de la membrana o con propiedades antio-
xidantes también podrían ser eficaces en el bloqueo de algunos de los
estadios del inflamasoma. 

Actualmente, se encuentran en período de desarrollo los inhibidores de
la caspasa-1 y, ex vivo, han demostrado promesas en modelos de las
criopirinopatías pero las limitaciones las han marcado los efectos
secundarios y los problemas de dosificación. 

Por último, elementos de la vía final de las citoquinas inflamatorias
como la IL-6 pueden jugar un papel en la terapia de la enfermedad
inflamatoria. 

Cada uno de estas opciones terapéuticas puede tener ciertas ventajas
sobre las terapias actualmente al uso incluyendo el empleo de la vía
oral, costes más bajos o menos efectos secundarios. También es posible
que una combinación de terapias pueda obtener mejores resultados.
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LAS CRIOPRINOPATÍAS
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Las enfermedades autoinflamatorias, conocidas también  como síndro-
mes de fiebre periódica hereditaria, constituyen  un grupo de entida-
des secundarias a las mutaciones de genes que codifican para unas
proteínas que juegan un papel fundamental en la regulación de los
procesos inflamatorios1. La mayor parte de estos procesos tienen un
comienzo precoz, que varía  desde las primeras horas de vida hasta la
primera década. Un hecho fundamental  de estos síndromes es la recu-
rrencia de la fiebre  que se acompaña  de algún otro síntoma de natu-
raleza inflamatoria  como son lesiones en la piel, manifestaciones
digestivas en forma de dolor abdominal y diarrea y  manifestaciones
en el aparato locomotor. Mientras que los aspectos clínicos  de estas
enfermedades con frecuencia  son similares a las infecciones  o  a las
enfermedades reumatológicas comunes, no hay evidencia de ningún
patógeno   ni títulos elevados de autoanticuerpos o de antígenos espe-
cíficos de células T. Lo cierto es  que  los distintos síndromes se acom-
pañan de fiebre y elevación de los reactantes de fase aguda durante
los episodios, lo que confirma la naturaleza  inflamatoria  de los pro-
cesos.1, 2, y  3

El término “auto” se utiliza  por la aparente ausencia de un desenca-
denante externo y por el hecho de que con frecuencia no hay un pre-
cipitante  de los episodios, aunque en ocasiones puede haber un estí-
mulo inductor como la temperatura, el ejercicio y el estrés .1, 2, y 3.

Desde el punto de vista de una más estricta definición los síndrome
autoinflamatorios incluyen solamente los conocidos como fiebre
periódica hereditaria(FPH), como la fiebre mediterránea familiar (FMF),
el síndrome hiper IgD con fiebre periódica (HIDS), el síndrome febril
periódico asociado al factor de necrosis tumoral (TRAPS) y los síndro-
mes periódicos asociado a la criopirina (CAPS) 1,2,3,y 4

El acrónimo CAPS (del inglés Cryopyrin-Associated Periodic
Syndromes) ha sido propuesto para englobar una serie de entidades
clínicas, aparentemente diferentes, pero que comparten como meca-
nismo etiopatogénico la presencia de mutaciones en el gen CIAS1
(también denominado PYPAF1 y NALP3), que codifica para una prote-
ína denominada criopirina. En la actualidad se ha propuesto que las
diferentes entidades clínicas englobadas en los CAPS representan gra-
dos de severidad creciente, siendo el síndrome autoinflamatorio fami-
liar inducido por el frío (FCAS, del inglés Familial Cold-induced
Autoinflammatory Syndrome), también conocido como urticaria fami-
liar inducida por el frío, la forma más leve, el síndrome de Muckle-
Wells la forma intermedia, y el síndrome CINCA (por Chronic Infantile
Neurologic, Cutaneous and Articular), también denominado NOMID
(por Neonatal-Onset Multisystem Inflammatory Disease), la forma más
grave. A estas tres entidades clínicas, diferenciables entre sí, se suman
algunos casos de reciente descripción donde la sintomatología se sola-
pa, al compartir características entre FCAS y el síndrome de Muckle-
Wells o bien entre el síndrome de Muckle-Wells y el síndrome CINCA-
NOMID 5,6 y 7 

La  inflamación se desencadena  por un exceso en la producción  de la
interleukina proinflamatoria-1? (IL-1?). Esta citoquina es considerada
el prototipo multifuncional de citoquina  que afecta a casi todas las
células  bien sola o en combinación con otras citoquinas, y desde su
clonación  a comienzos de 1.980, la investigación de sus diversas acti-
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vidades biológicas ha contribuido significativamente al entendimiento
de la patogénesis de varias enfermedades como la diabetes tipo 1 y la
gota.5,6etc

Un hecho a destacar en el entendimiento de las criopirinopartias es
que desde un punto de vista clínico presentan características comunes,
y otras que las diferencia entre sí,  como son el que  todas tienen
mutaciones en el gen CIAS 1, con un patrón de herencia autosómico
dominante, si bien en las formas de mayor gravedad  hay  una eleva-
da  incidencia de casos esporádicos, con ausencia de historia familiar
de la enfermedad que son consecuencia  de mutaciones de novo  que
hacen su debut por primera vez en el enfermo.3,5,6,7 8 

La edad de inicio es muy precoz  en todas ellas. De forma habitual el
síndrome CINCA-NOMID Y FCAS se manifiestan en los primeros  meses
de la vida, sin embargo el  síndrome de Muckell-Wells puede presen-
tarse  más tardíamente, situándose la edad de inicio por debajo de los
5 años de edad.3 4.5.6,7

Las manifestaciones dermatológicas expresadas como un exantema
urticariforme, no pruriginoso,  están presentes  en áreas importantes
de la superficie corporal  y con frecuencia son los primeros síntomas
clínicos en hacer su aparición. Es habitual  que durante el día halla
cambios en el exantema, estando ausente o con menor intensidad
durante la mañana, pero con el transcurso del  día,  se va incremen-
tando la severidad, hasta alcanzar su máxima intensidad por las tar-
des. No suele ser pruriginoso  y  cuando lo es, el prurito es mínimo.
Estos hechos junto con el carácter hereditario de estas enfermedades
condujeron  a que  en el pasado a que estas entidades  se etiquetaran
como síndromes urticariformes familiares.4, 5, 6, 7,11.

Desde el punto de vista del laboratorio, en la fase activa de la enfer-
medad,  existe una leucocitosis con neutrofilia, trombocitosis y ocasio-
nalmente una disminución de la cifra de hemogoblina como expresión
de un proceso inflamatorio crónico. En dichos episodios hay un
aumento de los reactantes de fase aguda, puestos de manifiesto por
un aumento importante de la VSG y de la proteína  C reactiva (PCR),
el fibrinógeno, la haptoglobina, la ferritina y la proteína sérica del ami-
loide. También  se constata en muchos de los pacientes, que durante
los mismos exista un aumento policlonal de la IgD, como un epifenó-
meno observado en muchas entidades clínicas de índole inflamato-
ria.3, 4, 5, 6,7. La excelente respuesta  clínica y analítica a los fárma-
cos bloqueantes de la IL-1? es otra característica común de las criopi-
rinopatías. 14, 15, 16, 22,23

SÍNDROME AUTOINFLAMATORIO FAMILIAR INDUCIDO POR EL
FRÍO.
El FCAS (MIM 120100), también conocido con el nombre de de urtica-
ria familiar a frigore, erupción polimorfa familiar inducida por el frío o
hipersensibilidad al frío, se describió por primera vez en 1940 como
una enfermedad rara, autosómica  dominante, caracterizada por epi-
sodios intermitentes de rash, fiebre y artralgias secundarias a la expo-
sición al frío.9 Otros síntomas mencionados son la conjuntivitis,  los
dolores musculares, sudoración profusa, somnolencia, dolor de cabeza
y sed intensa.3,4,5,6,7 y 9. Entre la exposición al frío y la aparición de
las primeras manifestaciones clínicas puede existir un periodo de
latencia, de una duración variable, que  puede oscilar entre 12 y 24
horas, pero es habitual que los síntomas comiencen de 1 a 2 horas des-
pués de la exposición generalizada al frío  o a un descenso manifiesto
de la temperatura. La duración de los episodios por regla general suele
ser corta, habitualmente menor de 24 horas. En la mayoría de los
enfermos la  severidad de la crisis se correlaciona  con la intensidad
del frío desencadenante. Los ataques son más frecuentes en el invier-
no, en los días húmedos y ventosos y después de una exposición al aire
acondicionado. Con frecuencia los pacientes manifiestan sentirse bien
por las mañanas después de una noche calurosa, pero los síntomas
aparecen con la exposición al frío y empeoran con el paso del día.
Durante los episodios se observa una leucocitosis y unos aumentos de

los reactantes de fase aguda.3, 4, 5, 6,7, y 9Es común que la enferme-
dad debute precozmente, al nacer o dentro de los primeros 6 meses de
vida. 3, 4, 5, 6,7 A diferencia del resto de los síndromes que conforman
los CAPS, no suele existir manifestaciones articulares, neurológicas ni
auditivas y es muy rara la presentación de amiloidosis secundaria,
aunque se han descrito en varios miembros de una familia de FCAS. 3,
4, 5,6 y 7 El diagnóstico diferencial, hay que realizarlo fundamental-
mente con la urticaria física inducida por el frío, en la que no hay his-
toria familiar de la enfermedad, no se observa un periodo de latencia
tan prolongado entre la exposición al frío y la aparición de los sínto-
mas, y el test del cubito de hielo es positivo, mientras que en el FCAS
es negativo.3, 4, 5,6 y 7.

SINDROME DE MUCKLE- WELLS (MIM 191900E9) (MWS)
En 1962 Muckle y Wells, describieron por primera vez, varios miembros
de una familia que presentaba episodios recurrentes de erupciones
urticariformes, fiebre, escalofríos, conjuntivitis, astenia  y manifesta-
ciones articulares de carácter leve, amiloidosis y sordera.9. Se han des-
crito episodios recurrentes de hinchazón articular con afectación pre-
dominante de las grandes articulaciones y en alguna familia destruc-
ción articular,  asociados con el desarrollo tardío de sordera neurosen-
sorial y amilodoisis en un porcentaje importante de pacientes, por lo
que siempre hay que tener  en mente a estas complicaciones..3, 4, 6,7
.Además de los síntomas mencionados en el MWS, los enfermos pue-
den presentar cefaleas y dolor abdominal y algunos pacientes se aque-
jan de un empeoramiento de los  síntomas por las tardes.3, 4, 5,7.

Las manifestaciones cutáneas  más comunes se expresan como  pápu-
las  y placas edematosas y eritematosas, que están presentes en prác-
ticamente todos los pacientes los primeros 6  meses de vida. En con-
tra de lo que ocurre en el FCAS el rash del MWS como también sus
otras manifestaciones no precisan de un factor desencadenante como
el cambio de temperatura. El examen microscópico de las lesiones dér-
micas pone de manifiesto un infiltrado perivascular con edema en la
dermis, vasos sanguíneos dilatados, sin la presencia de vasculitis, mas-
tocitos  o células mastoides liberadoras de histamina, hallazgos tam-
bién descritos en el FCAS.11.

El curso de la enfermedad puede variar de un individuo a otro, desde
los  episodios típicos y recurrentes  de inflamación  a una casi perma-
nente persistencia de los síntomas. Durante los episodios se observa
una leucocitosis, y un aumento de los reactantes de Fase aguda1,
2.3.4.5.7

SÍNDROME CINCA/NOMID (OMIM)
Este síndrome es una enfermedad rara que se caracteriza  por la exis-
tencia de una artropatía invalidante, erupción cutánea e inflamación
del sistema nervioso central (SNC). Es el fenotipo más severo del
espectro de las criopirinopatias. 3, 4, 5, 6,7, 12, 13,

Fue descrito por primera vez en el año 1981 por Prieur y Griscelli, en 3
niños de manera independiente, que presentaban desde el nacimiento
un síndrome caracterizado, por un rash cutáneo permanente, fiebre,
linfoadenopatía, afectación severa del SNC (retraso mental, sordera
neurosensorial, y meningitis aséptica), artropatía crónica, facies pecu-
liar (abombamiento de la frente, nariz en silla de montar, hipoplasia
mediofacial y aspecto dismórfico). Estos autores lo bautizaron como
CINCA y los autores americanos llaman a ésta enfermedad inflamato-
ria multisistémica de comienzo neonatal (NOMID).13 y 14

Las manifestaciones cutáneas están presente desde el nacimiento en
2/3 de los recién nacidos afectos, y en  la mayor parte de los casos  se
presentan en los primeros 6 meses de vida  como una erupción migra-
toria  de pápulas y placas, que  varían en intensidad y no son prurigi-
nosos. El examen histológico de estas lesiones demuestra una epider-
mis normal y un infiltrado perivascular superficial y profundo formado
por linfocitos, neutrófilos y en ocasiones eosinófilos.11 Los pacientes
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con CINCA/NOMID, por regla general tienen episodios breves de fiebre
recurrente, que puede ser intermitente, muy moderada o estar ausen-
te, además de un cortejo de manifestaciones neurológicas, como dolor
de cabeza, macrocefalia, atrofia cerebral, meningitis aséptica crónica,
perdida auditiva de las frecuencias altas y retraso del desarrollo psico-
motor. También presentan alteraciones en el EEG. En un 50%  de los
pacientes puede haber una uveítis anterior, edema del disco óptico o
ceguera, lo cual habla de la importancia y trascendencia  de las mani-
festaciones oculares. 3, 4, 5, 6,7, 12, 13,

Las manifestaciones articulares tienen grandes variaciones entre los
pacientes. Aquellos con afectación leve  pueden tener algún dolor e
hinchazón, pero aproximadamente en  un 50% de los casos tienen una
artropatía severa antes de los 12 meses de edad. Los hechos más
característicos se manifiestan como un sobrecrecimiento óseo que
afecta predominantemente a las rodillas y las extremidades dístales de
las manos y de los pies. Puede haber también una poliartritis crónica
inflamatoria, lo que en ocasiones da lugar a erosiones óseas Las alte-
raciones analíticas están representadas por un aumento de la VSG,
trombocitosis, leucocitosis, eosinofilia y hiperglobulinemia. 3, 4, 5, 6,7,
12, 13. 

GENÉTICA
En el año 2001 fueron identificadas las bases genéticas comunes al
síndrome de Muckle-Wells y al FCAS, al identificarse mutaciones aso-
ciadas a estas patologías en el gen CIAS1 (también denominado
PYPAF1 y NALP3), localizado en el cromosoma 1q44... Un año más
tarde el mismo gen fue identificado como responsable del síndrome
CINCA-NOMID, estableciéndose el concepto de CAPS y la existencia de
un espectro de gravedad4, 16

Desde el establecimiento de las bases genéticas de los CAPS, se han
identificado más de 50 mutaciones asociadas a enfermedad, localiza-
das en su práctica totalidad en el exón 3 de dicho gen. No se ha cons-
tatado una estrecha relación genotipo-fenotipo, pero sí se ha observa-
do que una misma mutación no es responsable de fenotipos clínicos
extremos19. Así, se ha observado que las mutaciones que aparecen en
el síndrome CINCA-NOMID pueden aparecer en el síndrome de
Muckle-Wells y en los síndromes de solapamiento CINCA-NOMID /
Muckle-Wells, pero no están presentes en el FCAS, y viceversa, aque-
llas mutaciones asociadas al FCAS pueden estar asociadas al síndrome
de Muckle-Wells y al solapamiento FCAS / Muckle-Wells, pero no al
síndrome CINCA-NOMID. Por otro lado, también ha sido descrita la
presencia de heterogeneidad genética en el síndrome CINCA-NOMID,
debido a que solo en un 55-60% de los pacientes con un diagnóstico
clínico son portadores de mutaciones en el gen CIAS1. Se hipotetiza
que el 40-45% restante de pacientes serían portadores de mutaciones
en otro gen o genes, probablemente con una estructura o función rela-
cionada con el gen CIAS13, 16 .Fisiopatología

El gen CIAS1 se expresa en neutrófilos, monolitos, y en condrocitos
20,21. Por su expresión diferencial en células del sistema hematopoyé-
tico se piensa que la criopirina, la proteína por él codificada, tiene un
papel importante en la respuesta inmune innata. La criopirina perte-
nece a la familia de receptores citoplasmáticos NACHT-LRR (NLR).
Dichos receptores tienen un papel importante en el reconocimiento
intracelular de patógenos y de señales de alerta, y comparten una
estructura modular semejante. La criopirina forma parte constitutiva
del inflamasoma, que es una estructura citoplasmática constituida por
múltiples proteínas diferentes (NALP, ASC, caspasas pro-inflamatorias,
CARDINAL) que se asocian a través de interacciones homotípicas, es
decir, a través de dominios estructurales semejantes. El inflamasoma
es una estructura dinámica, que se organiza y desorganiza en función
de la presencia o ausencia de determinados estímulos. Una vez orga-
nizado, la función del inflamasoma tiene por objeto generar la forma
activa de caspasa-1, la cual a su vez interviene en el procesamiento y
generación de las formas activas de las interleuquinas pro-inflamato-

rias IL-1b, IL-18 e IL-33. 3 Se sabe que la mayor parte de las mutacio-
nes asociadas a los síndromes CAPS se localizan en el exón 3 del gen,
que codifica para el dominio central NACHT, y generan una criopirina
“hiperfuncionante”, de tal manera que los efectos locales y sistémicos
observables en estos síndromes son debidos a una producción incre-
mentada de dichas interleuquinas proinflamatorias3,16 .

TRATAMIENTO
Las cripirinopatías tienen un impacto negativo sobre la calidad de vida
de los enfermos, ya que traen consigo mucha morbilidad e incluso ori-
ginar la muerte en los casos severos. Por tanto los tratamientos tienen
que ser agresivos  y enérgicos para conseguir el control de la inflama-
ción14. Hasta épocas recientes las posibilidades terapéuticas para
estos pacientes era muy limitada, por lo que nos interesa hacer espe-
cial hincapié en diferenciar dos grandes etapas en la terapéutica de
CAPS: antes y después de la aparición de los fármacos antagonistas de
IL1. Antes de la aparición de anakinra prácticamente la única actitud
terapéutica era el tratamiento sintomático con antiinflamatorios no
esteroideos o corticoides a dosis altas con resultados poco alentado-
res, antihistamínicos y inmunosupresores. Al conocerse las bases etio-
patogénicas de estas enfermedades y el papel proinflamotorio de IL1-
? y  observarse la espectacular mejoría, tanto clínica como en los  mar-
cadores inflamatorios y prevención de las complicaciones con los fár-
macos antagonistas de la IL1, y de este modo hemos asistido al naci-
miento de estos tratamientos , que sin duda han supuesto una gran
esperanza, para estos enfermos que antes no tenían, porque controlan
la enfermedad y sus complicaciones, y así  la experiencia de Hawkin y
colaboradores y de otros autores, en el tratamiento del SMW con el
Anakinra14,15,16,23. En los pacientes adultos, anakinra se prescribe
inicialmente a dosis de 100 mg al día, pero estas dosis pueden ser
reducidas a dosis de 0,3-0,5 mg/Kg./día en casos leves. En niños la
dosis inicial es de 1 mg/Kg./día, pudiendo subirla hasta 2 mg/Kg./día
siempre que no se superen los 100 mg15, 16. El CINCA-NOMID y sus
complicaciones severas como no podía ser menos también se  benefi-
cian del tratamiento con anakinra22.

En fechas recientes se han incorporado dos nuevas moléculas cuya
efectividad ha sido puesta de manifiesta por otros investigadores:
Rilonacept es una proteína dimérica humana resultante de la fusión de
la porción Fc de la IgG1 y de los dominios extracelulares de los dos
componentes del receptor de IL1 (receptor de IL1 tipo 1 y proteína
accesoria al receptor de IL1). Rilonacept actúa “atrapando”a la IL1, se
une a ella y la neutraliza antes de que se pueda unir a los receptores
de la superficie celular e inducir la inflamación. Rilonacept tiene una
vida media larga (1 semana) y es uno de los principales reclamos de
esta molécula respecto a anakinra. Rilonacept ha sido el primer medi-
camento aprobado por la FDA para el tratamiento de FCAS y MWS en
adultos y niños mayores de 12 años17, 18, 19,20, .En pacientes mayo-
res de 18 años se debe iniciar el tratamiento una dosis de carga de 320
mg (en forma de dos dosis sc de 160 mg el mismo día), y posterior-
mente continuar con 160 mg semanalmente. En pacientes de entre 12
y 17 años se debe comenzar con una dosis de carga de 4,4 mg/Kg.
hasta un máximo de 320 mg, y continuar con dosis semanales de 2,2
mg/Kg. hasta un máximo de 160 mg. 18,19

La otra nueva molécula es Canakinumab (ACZ 885). En el año 2009 se
publica en New England Journal of Medicine un artículo con la última
molécula que ha demostrado eficacia en los CAPS: canakinumab32...
Es un anticuerpo monoclonal anti IL1? totalmente humanizado que no
presenta reactividad cruzada con otros miembros de la familia de la
interleukina 1 como IL1? o IL1-Ra. Los resultados del estudio realiza-
do por Lachman, demuestran la excelente respuesta del paciente con
SMW, tratados con ésta nueva molécula.21.

Canakinumab presentó una muy escasa incidencia de reacciones loca-
les en el sitio de inyección comparado con anakinra o rilonacept,
reportando entre un 9 y un 13 % de pacientes que presentaban este
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tipo de reacción, probablemente debido a la gran diferencia en la fre-
cuencia de pinchazos entre las tres moléculas21.

Canakinumab ha sido aprobado por la FDA para el tratamiento de
pacientes afectos de MWS y FCAS a partir de 4 años de edad. La dosis
para pacientes de hasta 40 Kg. es de 2mg/Kg. de peso SC cada 8 sema-
nas, y a partir de 40 Kg. se recomienda la administración de 150 mg
SC cada 8 semanas 21.
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GRANULAMATOSIS SISTEMICAS PEDIATRICAS
Este subgrupo de enfermedades autoinflamatorias sistémicas engloba
el síndrome de Blau (MIM 186580), descrito por vez primera en 1985
por Edward Blau, y la sarcoidosis de inicio precoz (Early-Onset
Sarcoidosis; EOS) (MIM 609464), descrita a mediados de los años 60,
y el síndrome de artritis piogénica estéril, pioderma gangrenoso y acné
(PAPA).

SÍNDROME DE BLAU  Y SARCOIDOSIS INFANTIL PRECOZ
Descritas de forma independiente desde el punto de vista clínico, tie-
nen un mismo defecto molecular como mecanismo etiopatogénico, por
lo que se trata de una misma enfermedad, y se habla de Síndrome de
Blau para designar aquellos pacientes con granulomatosis sistémica
infantil que tienen antecedentes familiares de la enfermedad  mien-
tras que el de (EOS) se utiliza para nombrar los casos esporádicos sin
historia familiar de la enfermedad.1

El síndrome de Blau (SB) es una enfermedad familiar rara, caracteriza-
da por artritis, uveítis, rash cutáneo e  inflamación granulomotosa.

La edad de presentación se sitúa por debajo de los 4 años en forma de
manifestaciones cutáneas en conjunción o no con afectación articular,
apareciendo en el transcurrir del tiempo el resto de la sintomatología.

Las lesiones térmicas aparecen como papuelas sintomáticas, difusas,
amarronadas y nódulos que varían en tamaño desde 5 a 30 Mm. de
diámetro, sobre el dorso de las manos y pies  y sobre la superficie de
extensión de las piernas.1, 2

Las manifestaciones articulares, es de los síntomas más frecuentes  en
forma de una Artritis poliarticular crónica, simétrica afecta a grandes
y pequeñas articulaciones, con moderado enrojecimiento, calor y dolo-
rimiento, asociado a quistes sinoviales que afectan particularmente a
las muñecas y dorso de las manos y a una tenosinovitis importante,
indolora, como consecuencia del infiltrado granulomatoso de la sino-
vial y puede tener como consecuencia una  disminución de la movili-
dad articular. El espectro de gravedad de las manifestaciones articula-
res, varia de un individuo a otro, pero pueden ser tan graves como para
impedir la deambulación.  La artritis no suele ser erosiva, pero puede
ocasionar en muchos pacientes una camptodactilia, secundaria a la
inflamación local permanente.

La radiología muestra las típicas deformidades de la hinchazón peri
articular  y a veces estrechamiento del espacio articular.1, 2

No es de extrañar que muchos de estos paciente con ésta sintomato-
logía, se hallan diagnosticado en  algún momento de su evolución de
artritis idiopatica juvenil de comienzo sistémico.1, 2

La afectación ocular, es con frecuencia uno  de las complicaciones
más  severas del síndrome y puede manifestarse como una uveítis bila-
teral anterior granulomatosa, que puede dar lugar a la aparición de
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cataratas y a una queratopatia en banda, lo cual en muchas ocasiones
requiere de cirugía. Puede haber otras  complicaciones como vitritis,
discos granulomatosos  y lesiones coroiretinianas diseminadas rodea-
das de hemorragia que progresan a fibrosis subretiniana, glaucoma,
sinequias, opacidades corneales edema macular y papiloedema. Las
modificaciones en el fondo ojo se asemejan a una uveítis sarcoidea.1,2 

La afectación de otros órganos se ha descrito muy rara vez.
Destacándose la existencia de granulomatosis hepática o renal, ictio-
sis, arteritis de grandes vasos y neuropatía craneal ,2. Afectación car-
diaca, tanto en la forma de miocarditis granulomatosa como afecta-
ción cardiaca secundaria al desarrollo de hipertensión maligna, y ade-
nopatías.1,2

Los hallazgos de laboratorio son inespecíficos, puede haber una discre-
ta trombocitiosis y una leucocitosis con neutrofilia y descenso de la
hemogobina consecuencia del proceso inflamatorio crónico. A nivel
bioquímica, hay un aumento de los reactantes de fase aguda y de la
VSG. En estos pacientes no hay aumento de la ECA: Enzima converti-
dotas de la angiotensina, como ocurre en el adulto.1,2

La presencia de granulomas no caseificantes en los órganos y tejidos
afectados es el hallazgo más específico de estas enfermedades. Los
granulomas mencionados no obedecen  a ningún agente infeccioso y
son parecidos a los presentes en la sarcoidosis del adulto, y precisa-
mente con ésta entidad hay que realizar el diagnostico diferencial. 1,2

En cuanto a los aspectos genéticos, el hecho más importante fue la
identificación en el año 2001, del gen CARD15 como el gen responsa-
ble del síndrome de Blau. Dicho gen codifica para la proteína NOD2,
que forma parte de la familia de receptores NLR, y que intervienen en
la respuesta inmune innata.  Posteriormente se confirmó la relación
entre el gen CARD 15 y los casos esporádicos de de EOS, demostrando
que algunas de las mutaciones causantes del síndrome de Blau eran
también las responsables de casos de EOS. Estos hallazgos han permi-
tido establecer un mecanismo de etiopatogénico común para las dos
entidades, en las que el defecto en el NOD2 no da lugar según estu-
dios recientes a un exceso en la actividad de la interlukina-1.1,5,6,7  

En cuanto al tratamiento, es de gran importancia dada la gravedad de
las complicaciones oculares, y del difícil manejo de las mismas, y hoy
por hoy no se tiene un tratamiento eficaz para estas enfermedades, ni
los AINES, ni la colchicina, ni otros medicamentos se han mostrado
efectivos. Los corticoides a dosis alta pueden inducir una remisión par-
cial de la inflamación con recaída de los síntomas cuando se suprimen
y además debido a sus complicaciones con el uso prolongado, hay que
manejarlos con cautela sobre todo en los niños.1

El uso de agentes biológicos como los anti-TNF, o el etanercep no han
dado resultados cuando menos convincentes y tampoco hay una
buena respuesta con los bloqueadores de la interlukina -1?7

El tratamiento de las complicaciones oculares es de gran importancia,
ya que le uveítis es difícil de controlar y ni los tratamientos locales, ni
sistémicos han sido efectivo.

SINDROME PAPA.
Se utiliza el acrónimo PAPA (del inglés Pyogenic sterile Arthritis,
Pyoderma gangrenosum and Acne) (MIM 604416) para referise a una
enfermedad autoinflamatoria sistémica caracterizada por la presencia
de artritis piogénica estéril, pioderma gangrenoso y acné quístico.
Dicha entidad clínica fue descrita en 1987, en el seno de una familia
con un claro patrón de herencia autosómica dominante, evidenciándo-
se individuos afectos en varias generaciones1,8.9,10 

Es una enfermedad rara.

Desde el punto de vista clínico el Pyopoderma gangrenoso es una
enfermedad ulcerativa dolorosa de la piel, caracterizada por papulo-
postulas eritematosas que evolucionan en unos días a ulceras necróti-
cas con bordes elevados, las lesiones se localizan con frecuencia en

miembros inferiores. 

El acne quístico es un síntoma común, afectando al 10%-20% de los
adolescentes y adultos jóvenes con varios grados de severidad. Se
localizan en la frente, mejillas, nariz, y barbilla. Es la lesión patonog-
monica.1,8.9

Se ha observado una variedad de manifestaciones articulares. La afec-
tación articular puede ser poliarticular o pauciarticular, simétrica o
asimétrica y axial o periférica. La inflamación articular puede tener
distinta evolución desde la recuperación total hasta una substancial
pérdida de la función  y destrucción del espacio articular. La forma
habitual de afectación es la de una artritis intermitente, migratoria,
destructiva, mono u oligoarticular, que afecta frecuentemente a gran-
des articulaciones y solo de manera ocasional a pequeñas articulacio-
nes1,8,9,10. La característica principal de esta artritis es la presencia
de un intenso infiltrado polimorfonuclear a nivel del tejido sinovial, así
como la presencia de un líquido sinovial purulento y estéril, como con-
secuencia del acumulo y muerte local de gran cantidad de poliforfo-
nucleares. 

Etiopatogenia.
La base genética de este síndrome  PAPA está asentada en la existen-
cia de mutaciones en el gen CD2BP1, localizado en el cromosoma
15q22-24 y que codifica  para la proteína PSTPIP1 (del inglés Proline
Serine Threonine Phosphatase-Interacting Protein 1), sin embargo hay
un caso esporádico de PAPA en la que no se ha demostrado dicha
mutación8. En cuanto a la función o funciones de la proteína PSTPIP1,
alguna de ellas está bien establecida, como puede ser la de ser una
proteína que interviene en la reorganización de la actina del citoes-
queleto. Asimismo, diferentes estudios funcionales han propuesto un
posible papel regulador de la proteína PSTPIP1 en la actividad del
inflamasoma y se ha demostrado, entre otros efectos, una producción
incrementada de la citoquina pro-inflamatoria IL-1b en los pacientes
afectos del síndrome PAPA 1,8,9,10. 

Asimismo, diferentes estudios funcionales han propuesto un posible
papel regulador de la proteína PSTPIP1 en la actividad del inflamaso-
ma, a través de la interacción con la pirina/marenostrina, la proteína
asociada a la Fiebre Mediterránea Familiar, que como se comentó
anteriormente, es a su vez un regulador negativo del inflamasoma.
Existen una serie de datos experimentales que apoyan la asociación de
la proteína PSTPIP1 con el inflamasoma, y en consecuencia con las
citoquinas proinflamatorias por él generadas. Hay por tanto, una
aumento en la producción de la citoquina proinflamatoria IL-1b, entre
otras repercusiones  en estos pacientes 1. Estos hallazgos explicarían
la excelente respuesta terapéutica en paciente tratados con Anakinra
un biológico bloqueante de IL-1? 10,11.

El tratamiento del PAPA constituye todo un reto  ya que no respon-
de a los antibióticos  y responde lenta y parcialmente a los corticoides
sistémicos y a inmunosupresores como la ciclosporina. Comprende dos
niveles de   actuación: Por un lado el tratamiento quirúrgico y  por otra
el tratamiento farmacológico..  El drenaje de las colecciones purulen-
tas a nivel articular, es de gran importancia porque aunque son esté-
riles producen una destrucción significativa de las articulaciones, lo
que trae consigo el que muchos pacientes precisen prótesis articulares
como consecuencia de la agresividad de la enfermedad, y por ésta
razón hay que hacerlos cuanto veces sea necesario. 1

En lo referente al tratamiento farmacológico, se ha probados distintos
fármacos, como AINES, corticoides, tanto a nivel sistémico como
intraarticulares, antibióticos, azatioprina, metotrexate, hidroxicloro-
quina, que no han sido efectivos en el control de la enfermedad. Como
ha sucedido con el tratamiento de los CAPS  el empleo de los agentes
biológicos, ha supuesto una gran esperanza para estos enfermos.
Ensayos recientes con anti-TNF (infliximab o etanercep ) han demos-
trados una remisión prolongada y mantenida  de los síntomas.
Teniendo en cuenta el posible papel etiopatogénico de la citosina

274



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

proinflamatoria IL-1?, se han realizado tratamientos con Anakinra (un
bloqueante de la IL-1?).Desde la descripción del posible papel etiopa-
togénico de la IL-1? en este síndrome, Diersel  y cols. En el 2005 y
Hong y cols en 2009, ha utilizado el bloqueante de IL-1, anakinra, con
unos excelentes resultados lo cual es muy esperanzador para todos
estos pacientes.10,11.
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FIEBRES PERIÓDICAS EN EL ENTRAMADO DE LOS SINDRO-
MES AUTOINFLAMATORIOS (PARTE II)

Nº Programa: 751
Autora: Esmeralda Núñez Cuadros. 
Hospital Materno-Infantil Carlos Haya, Málaga

INTRODUCCIÓN
El concepto de síndrome autoinflamatorio (SAI) designa un conjunto
de síndromes clínicos caracterizados por la presencia de episodios de
inflamación aguda, recurrente o persistente, que afectan a múltiples

órganos y/o tejidos y que se presentan típicamente en ausencia 
de causa infecciosa, neoplásica o autoinmune aparente. En los últimos
años se han producido importantes avances en el conocimiento 
tanto de las bases genéticas y moleculares como del proceso inflama-
torio desencadenante de algunas de estas enfermedades, con la con-
secuente aplicación de diversos agentes biológicos (bloqueantes 
de citoquinas) en su tratamiento. De ahí el creciente interés en su
conocimiento. 

En esta parte de la mesa redonda nos centraremos en los síndromes
autoinflamatorios cuyo síntoma constante suele ser la fiebre recurren-
te y en los que se ha identificado una base genética (Tabla 1). Es
importante diferenciarlos de enfermedades autoinflamatorias no here-
ditarias como son la artritis idiopática juvenil de comienzo sistémico
(AIJs) o el síndrome PFAPA (fiebre periódica, aftas orales, faringitis y
adenitis cervical), de mayor frecuencia en la población infantil (Tabla
6). La diferencia fundamental entre estas enfermedades autoinmunes
y las autoinflamatorias es que en las primeras se afecta directamente
el sistema inmune adaptativo, mientras que en las autoinflamatorias
se involucra el sistema de la inmunidad natural o innata. Por ello, en
estas enfermedades se produce ausencia de altos niveles de autoanti-
cuerpos y de células T autorreactivas.

Tabla 1. Clasificación de los síndromes autoinflamatorios que cur-
san con fiebre recurrente y presentan carácter hereditario

CAPS: Síndromes periódicos asociados a criopirina

En general estos cuadros se caracterizan por episodios febriles de
varios días de duración, que se repiten con una frecuencia variable,
separados por intervalos  en los que el paciente se encuentra general-
mente asintomático. En determinados síndromes más complejos se
mantiene cierto grado de inflamación de intensidad fluctuante sin
resolución completa (Kastner 2005).

En contra de su nombre clásico (fiebres periódicas), las fases inflama-
torias ocurren sin una periodicidad constante si no a intervalos irregu-
lares, de ahí que se prefiera el concepto de fiebre recurrente en lugar
de periódica. Su rasgo característico es la curva térmica y los signos
clínicos asociados que incluyen dolor abdominal, artralgias/artritis,
lesiones cutáneas, adenopatías,.. 

La dificultad diagnóstica reside, en primer lugar, en identificar el
carácter periódico del cuadro y posteriormente, en establecer un diag-
nóstico diferencial con las otras causas de fiebres recidivantes en la
infancia (enfermedades infecciosas, síndromes linfoproliferativos,
enfermedades reumáticas y neoplasias) (Tabla 2). La ausencia de his-
toria familiar no excluye la presencia de estos síndromes ya que se han
descrito casos esporádicos en todos los síndromes.
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SINDROMES HEREDITARIOS DE FIEBRE RECURRENTE

1. Fiebre Mediterránea familiar (FMF)

2. Síndrome Hiper IgD (SHIGD)

3. Síndrome asociado al receptor del factor de necrosis tumoral (TRAPS)

4. CAPS

S. Autoinflamatorio familiar (FCAS)

S. de Muckle Wells (SMW)

S. CINCA
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Tabla 2. Diagnóstico diferencial de fiebre de origen sistémico en
niños según la edad

Modificada de Hofer M. Best Pract Res Clin Rheumatol.2006; 20:627-
40

La primera parte de la mesa redonda se centrará en los síndromes
periódicos asociados a criopirina llevando a cabo su diagnóstico dife-
rencial  a través de un caso clínico interactivo. Del mismo modo, en la
segunda parte, nos adentraremos en el conocimiento del resto de cua-
dros de fiebre recurrente.

MANIFESTACIONES CLÍNICAS, DIAGNÓSTICO Y TRATAMIENTO DE
LOS SÍNDROMES AUTOINFLAMATORIOS HEREDITARIOS

2.1.  Fiebre Mediterránea Familiar (FMF)
CLINICA: La FMF se presenta en el 90% de los casos antes de los 20
años y la mayoría en la primera década de la vida. Los brotes duran 1-
3 días y su frecuencia es muy variable existiendo periodos asintomáti-
cos hasta de varios años. El inicio suele ser brusco con picos de fiebre
de 39-40º, dolor abdominal y torácico (secundeario a serositis) y/o
artralgias. La artritis es habitualmente monoarticular en los miembros
inferiores y rara vez destructiva. La serositis en forma de peritonitis se
presenta en el 95% de los casos, simulando en ocasiones apendicitis
(alto porcentaje de cirugías innecesarias). Otras manifestaciones
menos frecuentes son: exantema tipo erisipela-like que suele afectar
a zonas distales, mialgias que pueden ser prolongadas y severas y
edema escrotal que requiere diagnóstico diferencial con torsión testi-
cular/epididimitis. Aunque la afectación neurológica es muy rara se
han descrito desde cefaleas hasta meningitis asépticas. En un peque-
ño porcentaje de pacientes existe asociación con vasculitis sistémicas
(PAN, E. Behcet, Púrpura de Schonlein-Henoch).

El pronóstico a largo plazo lo marca la amiloidosis renal cuya forma de
manifestación más frecuente es el síndrome nefrótico (excepcional en
< 40 años). Antes de los avances en diagnóstico genético de los últi-
mos años, el diagnóstico de la FMF estuvo basado en aspectos pura-
mente clínicos como son los criterios  de Tel Hashomer (Tabla 2).

Actualmente se consideran bastante inespecíficos, salvo la respuesta
al tratamiento con colchicina que es un criterio discriminante.

Tabla 3. Criterios diagnósticos de Tell Hashomer para FMF

GENÉTICA: Es una enfermedad autosómica recesiva. En 1997 se esta-
bleció que mutaciones en el gen MEFV (Mediterranean Fever) estaban
asociadas a FMF. Este gen se localiza en el brazo corto del cromosoma
16 y codifica una proteína que se denomina pirina o marenostrina. Se
han descrito más de 80 mutaciones, siendo las más frecuentes M694V,
V726A, M694I y M680I. 

Aunque no se conoce con exactitud la función de la proteína pirina/
marenostrina, se cree que actúa como regulador negativo del inflama-
soma, estructura encargada de generar la forma activa de las citoci-
nas proinflamatorias  IL-1? e IL-18. Por tanto, las mutaciones de la
pirinia/ marenostrina ocasionarían la pérdida de la regulación negati-
va, y en último término aumentarían la producción de IL-1?/IL-18.

TRATAMIENTO: Los pacientes afectos de FMF deben tratarse de forma
continua con Colchicina ya que ensayos clínicos demostraron que pre-
viene tanto la aparición de los brotes como el desarrollo de amiloido-
sis. Se recomienda en dosis de 0,5 mg/día para los niños menores de 5
años, 1 mg/día para los entre 5 y 10 años y 1,5 mg/día para los mayo-
res de 10 años, aunque para controlar los signos clínicos se puede
aumentar hasta 2 mg/día. Puede producir efectos secundarios como
dolor abdominal, vómitos y sobre todo diarrea, la cual mejora fraccio-
nando la dosificación cada 12 horas y con dieta libre de lactosa (se
produce intolerancia secundaria al fármaco). Existe un 5% de pacien-
tes en los que no se modifican los síntomas a pesar de tratamiento con
colchicina. Se han ensayado diferentes fármacos: azatioprina, talido-
mida,… con escasos resultados. Estudios recientes con interferón ?
sugieren su indicación en los pacientes colchicin-resistentes para dis-
minuir la frecuencia de las crisis y siempre que se administren de
forma precoz. Aunque usados en pocos pacientes resultan prometedo-
res los resultados con terapia biológica, tanto con los inhibidores del
factor de necrosis tumoral (TNF) etanercept, infliximab y adalimumab,
como con anakinra.

2. Síndrome de Hiperinmunoglobulinemia D asociado a fiebre
periódica (HIDS) 
CLINICA: Se caracteriza por su gran heterogenicidad de síntomas
tanto entre pacientes como en un mismo paciente a lo largo de su
vida. Los primeros síntomas ocurren en la primera infancia, en 2 de
cada 3 pacientes durante el primer año de vida. Los principales sínto-
mas durante las crisis son: fiebre alta de inicio brusco, artritis transi-
torias, hepatoesplenomegalia, aftas orales y/o genitales y manifesta-
ciones cutáneas de características polimorfas (exantema macular, urti-
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< 1 año

• VIH, inmunodeficiencia combinada severa, inmunodefi-
ciencia humoral (> 6 meses)

• AIJ de inicio sistémico

• Enfermedad Kawasaki

• S. de fiebres periódicas: S. HiperIgD, CINCA

1-5 años

• AIJ de inicio sistémico

• Enfermedad de Kawasaki

• S. de fiebres periódicas: S. HiperIgD, FMF, TRAPS, PFAPA

• Enfermedad de Behcet

> 5 años

• AIJ de inicio sistémico

• S. de fiebres periódicas: S. HiperIgD, FMF, TRAPS, SMW,
FCAS

• Enfermedad de Behcet, PAN, otras vasculitis

• Enfermedades del tejido conectivo, enfermedades óseas
inflamatorias

• Enfermedad de Castelman, Histiocitosis

• Fiebre ficticia

Tabla 3. Criterios diagnósticos de Tell Hashomer para FMF

CRITERIOS MAYORES

1.Episodios febriles recurrentes+ peritonitis,
pleuritis o sinovitis
2.Amiloidosis secundaria (Tipo AA) en ausencia
de otra enfermedad predisponente
3. Respuesta positiva a tratamiento continuado
con colchicina

CRITERIOS MENORES
1.Episodios febriles recurrentes
2.Eritemas erisipela - like
3.FMF en pariente de primer grado

DIAGNÓSTICO DE FMF
PROBABLE: 1 criterio mayor+ 1 criterio menor
DEFINITIVO: 2 criterios mayores o 1 criterio
mayor+ 2 criterios menores
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caria, eritema nodoso, púrpura). Otras manifestaciones frecuentes son
las linfadenopatías cervicales dolorosas, cefalea y síntomas gastroin-
testinales tipo dolor abdominal y vómitos. La afectación renal aunque
está descrita, es excepcional. Las crisis se desencadenan con frecuen-
cia por infecciones, vacunas, ejercicio físico o estrés emocional y la
duración suele oscilar entre 3-6 días. 

DIAGNÓSTICO (GENÉTICO/LABORATORIO): Mutaciones del gen que
codifica la enzima mevalonato kinasa (MVK) son responsables tanto de
este síndrome como de una enfermedad metabólica rara: la aciduria
mevalónica (retraso del crecimiento, retraso mental en diferentes gra-
dos, ataxia y facies dismórfica). Este enzima cataliza la conversión de
ácido mevalónico en ácido 5-fosfo-mevalónico y regula la síntesis del
colesterol y de ciertos compuestos isoprenilados. 

El diagnóstico se puede realizar secuenciando el gen o demostrando el
déficit

enzimático, el cual puede mantener una actividad residual del 1 al 7%
en la Hiper IgD y menor del 0,5% en la aciduria mevalónica. La cuan-
tificación de la excreción urinaria de ácido mevalónico permite discri-
minar entre estas 2 entidades ya que aunque está elevada en las dos,
es mucho más llamativa en la aciduria mevalónica.

A pesar de que durante mucho tiempo se pensó que el aumento de los
niveles plasmáticos de inmunoglobulina D era patognomónico de la
enfermedad, hoy se sabe que puede ocurrir durante episodios inflama-
torios de causas muy diversas, desde otras enfermedades autoinflama-
torias sistémicas (FMF, TRAPS, CINCA, S. Muckle-Wells) hasta enfer-
medades reumáticas en adultos.

En su patogenia se barajan como hipótesis la acumulación de ácido
mevalónico y la escasez de isoprenoides. Determinados compuestos
isoprenilados (geranilgeraniol) se postula que actúen como regulado-
res negativos del inflamasoma. Por ello, se ha observado in vitro, que
la adicción de estos últimos, revierte la intensa secreción de IL-1? en
los enfermos y quizás sea el mecanismo que relaciona la vía del meva-
lonato con el sistema de la inmunidad innata.

Al parecer, con la edad disminuyen la frecuencia y la gravedad de los
ataques,

aunque se han comunicado tres pacientes con obstrucción intestinal,
uno con

insuficiencia renal por glomerulonefritis y al menos uno con amiloido-
sis y otro con síndrome de activación macrofágica.

TRATAMIENTO: Las opciones terapéuticas son limitadas y la experien-
cia con algunos fármacos se extraen de reportes de casos aislados.
Algunos pacientes pueden responder a altas dosis de corticoides
durante las crisis. Un ensayo clínico con sinvastatina (inhibidor del
enzima HMGCoA reductasa) evidenció una disminución en el número
e intensidad de las crisis. El Etanercept se puede plantear como una
alternativa terapéutica en algunos pacientes. Dos fármacos usados en
otras indicaciones podrían teóricamente ser propuestos  para el trata-
miento: Talidomida y bifosfonatos. Éstos últimos no sólo están impli-
cados en el metabolismo óseo si no también en el del colesterol donde
producirían  una disminución de la producción de colesterol y teórica-
mente inducirían la actividad del enzima MVK por mecanismo  feed-
back. Actualmente se encuentran sometidos a ensayos clínicos en fase
II y III. Finalmente, los inhibidores de la geranil-geranil transferasa y
caspasa I podrían ser usados en el futuro con esta indicación.

3. Síndrome periódico asociado al receptor del TNF?. (TRAPS)
CLINICA: La edad media de inicio de los síntomas son los 3 años. Se
caracteriza por episodios de fiebre y otra sintomatología inflamatoria
(focal y sistémica) que suelen durar unas 3 semanas. Ocasionalmente
los pacientes describen como síntoma prodrómico un dolor muscular
profundo seguido posteriormente de una mialgia localizada en un área
corporal (síntoma diferenciador de los cuadros descritos anteriormen-

te). La fiebre se puede acompañar de:

- Manifestaciones cutáneas  tanto en forma de placa eritematosa
focal situada sobre el área de dolor muscular que se puede despla-
zar de forma centrífuga, dolorosa a la palpación y caliente, como
en forma de eritema generalizado, lesiones urticariales, placas ser-
pinginosas,..

- Sintomatología gastrointestinal: dolor abdominal (90%), vómitos,
estreñimiento, fenómenos de oclusión/pseudooclusión intestinal.

- Conjuntivitis, edema o dolor periorbitario 

- Dolor torácico (musculoesquelético vs pleurítico) puede estar pre-
sente en la mitad de los casos

El pronóstico lo marca la amiloidosis que se describe en casi el 25% de
los pacientes.

DIAGNÓSTICO: Dado que no existen hallazgos de laboratorio patog-
nomónicos de cada uno de estos síndromes, durante mucho tiempo el
diagnóstico se basaba puramente en parámetros clínicos. Para el
TRAPS se aceptan los criterios del grupo del Instituto nacional de
Artritis y enfermedades musculoesqueléticas y de la piel de EEUU
(Tabla 3). 

Tabla 4. Criterios diagnósticos de TRAPS 

Se trata de una enfermedad autosómica dominante que se produce por 
la mutación en el receptor 1del TNF (TNFRSF1A) localizado en el cro-
mosoma 12p. Esta mutación origina cambios cualitativos en la
secuencia de aminoácidos del receptor, en concreto en su parte extra-
celular, que de forma global provoca un aumento de la señal proinfla-
matoria mediada por el TNF. Existen diferentes teorías para explicar el
mecanismo etiopatogénico por el que se produce este aumento de la
señal proinflamatoria. Se ha demostrado que las mutaciones del
receptor no impiden la unión del ligando al receptor, ni tampoco gene-
ran un aumento de la afinidad del receptor por el ligando. La teoría
más comúnmente aceptada para el TRAPS es que la mutación del
receptor provoca una alteración en la normal regulación del mismo, es
decir, un “shedding” anormal, que se traduciría en: 1) prolongación del
tiempo de transducción de señales a través del receptor de membrana,
y 2) disminución de la forma soluble del receptor. Desde un punto de
vista experimental se ha demostrado que la mayoría de los pacientes
afectos de TRAPS, pero no todos, presentan una ausencia de modula-
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Tabla 4. Criterios diagnósticos de TRAPS 
(Modificado de Hull et al. Medicine 2002;81:349-68)

1. Episodios recurrentes de síntomas inflamatorios durante un periodo >
6 meses (diversos síntomas aparecen generalmente de forma simultánea)

2. Episodios de duración superior a 5 días (duración variable)

3. Sensible a glucocorticoides pero no a colchicina

4. Miembros familiares afectos (no siempre está presente)

5. Cualquier etnia puede estar afectada

Fiebre Mialgia (migratoria)  Conjuntivitis/edema Dolor torácico

Dolor 
abdominal

Exantema cutáneo 
(macular eritematoso)

Artralgia o sinovitis
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ción de los niveles plasmáticos de la forma soluble del receptor, de tal
manera que están bajos con respecto al rango normal durante los
intervalos intercrisis, y se normalizan durante los episodios inflamato-
rios agudos, cuando debieran estar sumamente elevados.

Por eso, aunque el diagnóstico precisa la confirmación de la mutación
genética, se puede utilizar como prueba de screening la determinación
del TNFRSF1Al. 

TRATAMIENTO: Los corticoides son útiles para disminuir la intensidad
de los síntomas durante los brotes pero no reducen la frecuencia de los
mismos. Se suele usar Prednisona a 1 mgr/kg/día durante una semana
con reducción progresiva de dosis hasta la suspensión. Se ha realizado
un estudio utilizando

Etanercept en el que se ha objetivado una reducción de los síntomas
(sin llegar a suprimirlos por completo) incluso llegando a revertir la
amiloidosis en algún caso. A pesar de la respuesta clínica evidente  se
han observado signos bioquímicos de inflamación en algunos pacien-
tes, de ahí la necesidad de su reevaluación periódica en pacientes tra-
tados con Etanercept. Anakinra también se ha empleado para reducir
la frecuencia de la sintomatología. Algunas  descripciones puntuales
de tratamiento con otros anti-TNF como Infliximab se han publicado
en la literatura. 

A continuación exponemos 2 tablas resumen de diagnóstico diferen-
cial. La primera con las características diferenciales de los síndromes
previamente descritos. En la segunda aparecen los aspectos clínicos y
diagnósticos que permiten diferenciar dichos síndromes de otras pato-
logías más frecuentes en la edad infantil: AIJ, síndrome PFAPA y neu-
tropenia cíclica.

Tabla 5. Características diferenciales de la fiebre mediterránea,
familiar, síndrome hiper IgD y el síndrome asociado al receptor del
factor de necrosis tumoral

AR: Autosómica recesiva; AD: Autosómica dominante; Ig:inmunoglo-
bulina; MVK: mevalonato kinasa

* Mucho menos frecuente desde el uso de la colchicina

Tabla 6. Diagnóstico diferencial de sindromes de fiebre periódica
(tanto hereditarios como no hereditarios)

Extraído de Feder HM. Curr Opin Ped. 2000; 12:253-56
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FMF SHIGD TRAPS

Distribución geo-
gráfica (originaria)

Cuenca mediterrá-
nea

Norte Europa Escocia/Irlanda

Herencia AR AR AD/Esporádica

Gen MEFV MVK TNFRSF1A

Proteína Pirina-marenostrina Mevalonato-kinasa
Receptor 1 del TNF
(p55)

Edad inicio clínica 90% < 20 años 70% Primer año
Edad escolar
(< 20 años)

Duración síntomas 6 horas- 4 días 4-6 días 2 semanas

Periodicidad
Meses (no predeci-
ble)

4-6 semanas Meses-años

Síntomas

Fiebre, dolor abdo-
minal, serositis, oli-
goartritis, lesiones
cutáneas (erisipela-
like), Esplenomegalia

Fiebre, escalofríos,
dolor abdominal, ade-
nopatías dolorosas,
hepatoesplenomega-
lia, erupción maculo-
papulosa (urticaria-
like,eritema nodoso)

Fiebre, mialgias
localizadas y migra-
torias, exantema
macular en tronco y
extremidades,
edema periorbitario
con conjuntivitis.

Hallazgos labora-
torio

Déficit proteasa
inactivadora de IL 8
y factor quimiotácti-
co C5a

IgD > 100 UI/ML
Ig A aumentada (80%
casos) Aumento Ac.
Mevalónico orina en
crisis

-Aumento policlonal
Ig
-Disminución recep-
tor soluble de TNF_

Complicaciones
Amiloidosis
(5-20%)*

Amiloidosis
(excepcional)

Amiloidosis
(2-24%)

Diagnóstico
-Clínico
-Estudio genético

Cuadro compatible+
aumento IgD en 2
determinaciones
separadas 1 mes

-Clínico
-Estudio genético
-Disminución niveles
receptor soluble de
TNF_

Tratamiento
Colchicina (eficaz
90-95% casos)

En crisis: Corticoides
Etanercept, Anakinra
Sinvastatina

- Prednisona a dosis
altas.- Etanercept,
Anakinra

PFAPA FMF TRAPS SHIGD
Neutropenia
cíclica

AIJ

Edad al diag-
nóstico
(años)

> 5 > 5 > 5 < 1 < 1 > 5

Respuesta a
Prednisona

+++ NO +++ NO RARA
SI (múlti-
ples dosis)

Estomatitis
aftosa

Frecuente NO NO NO Mucositis NO

Faringitis Frecuente NO NO NO SI NO

Adenitis Cervical NO NO
Generali
zada

Cervical
Generaliza
da

Duración de
la fiebre
(días)

5 2 2 5 3 >7

Intervalo de
la fiebre

21-42 días
Sem-
meses

Sem-
meses

Sem-
meses

21 DÍAS Variable

Hereditario NO AR AR AR
AR (en 30%
de pacientes

Infrecuent
e

Diagnóstico /
Laboratorio NO Genético Genético

IgD
(>100
U/mL)

Neutropenia NO
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FIEBRE RECURRENTE DE ETIOLOGIA INFECCIOSA

Nº de Programa: 752
Autor: Valentí Pineda Solas
Hospital de Sabadell, Barcelona

CASO CLÍNICO
Niño de 8 años de edad con episodios múltiples de fiebre. La fiebre dura
entre 3 y 4 días y suele terminar en una “crisis” que consiste en escalo-
fríos, sudoración intensa y sensación de temperatura corporal baja. Estos
episodios se iniciaron hace cuatro meses y se repiten cada 3 semanas.
En el último episodio existe una inflamación de la rodilla derecha.   

En las diferentes visitas a UCIAS se ha realizado: Rx tòrax (3): norma-
les. A/S (última hace 3 semanas): 9700 leucocito (55%N, 39%L), Hb
12.1, 402000 plaquetas. PCR 9 mg/dL. Se cursaron serologías a VEB,
CMV y TXP que fueron normales. Sedimento orina (3): negativos. Frotis
faringeo (2): negativos. PPD (hace 1 mes): negativo. Ecografia abdomi-
nal (1): normal. Hemocultivos y urinocultivos (3): negativos. 

Tras un exhaustivo estudio que prácticamente obliga a realizar todas
las exploraciones posibles en el diagnóstico diferencial de fiebre recu-
rrente o periódica se llega al diagnóstico de infección por Borrelia que
evoluciona favorablemente tras el tartamiento con penicilina oral.   

PATRONES DE FIEBRE
Fiebre prolongada.- 

Enfermedad en que la duración de la fiebre es superior a la esperada para
el diagnóstico. Por ejemplo más de 7-10 dies para una infección vírica de
vías aéreas superiores o más de 3 semanas para una mononucleosis.

Fiebre de origen desconocido.- 

Fiebre de  > 3 semanas de evolución, con determinaciones >38.3ºC la
mayoría de días y que no se encuentra el diagnóstico después de una
semana de estudios.

Fiebre recurrente.-  

Infecciones febriles repetidas, con síntomas a veces distintos y que van
y vienen. Suelen encontrarse factores predisponentes como la asisten-
cia a guarderías o enfermedades de base del aparato urinario (RVU o
vejiga neurógena) en las infecciones del tracto urinario o patologia

pulmonar de base en las neumonías y otras infecciones respiratorias. 

Fiebre periódica.-  Episodios recurrentes de fiebre, con síntomas aso-
ciados, que se presentan de forma similar y predecible, con episodios
libres de enfermedad. Pueden tener una  cadencia regular o irregular.

FIEBRE PERIÓDICA Y RECURRENTE.  

Definición.-  
Se define como la existencia de ≥ 3 episodios febriles durante un perí-
odo de 6 meses, separados al menos de 7 días y sin causa aparente de
patología. La periodicidad puede ser regular o irregular.

Diagnóstico Diferencial.- 
Hay diversas entidades que pueden dar cuadros de fiebre recurrente o
periódica y que a grandes rasgos peden agruparse en 5 grandes grupos: 

1.- Infecciones recurrentes: 

- Niños normales con infecciones recidivantes “normales” 

- Niños normales con infecciones que cursan con fiebre periódica

- Immunodeficiencias primarias (Humorales, Celulares, déficitis de la
Faocitosis o del    

Complemento)

- Immunodeficiencias adquiridas

2.- Neutropenia cíclica

3.- Fiebres facticias (Münchhausen)

4.- Fiebre medicamentosa

5.- Enfermedades autoinflamatorias o síndromes hereditarios de fiebre
periódica. Se deben a una deficiciencia o disfuncione hereditaria de la
rama innata del sistema inmune o a una disregulación del control nor-
mal del proceso inflamatorio

Diagnóstico.- 
El diagnóstico se basará en calendario de síntomas, la edad de inicio
de los episodios de fiebre reurrente, la duración de los episodios, su
periodicidad, los antecedentes familiares y personales patológicos, los
ingresos, las posibles intervenciones quirúrgicas, la exploración física,
las exploraciones complementarias y la respuesta a tratamientos rea-
lizados (antitérmicos, corticoides, colchicina...)

1,.- Según la periodicidad de los episodios podemos dividir a éstos en
regulares o irregulares. 

Dentro de los episodios que se manifiestan con una gran regularidad
tenemos:    

- Síndrome PFAPA.

- Neutropenia cíclica

- Fiebre recurrente (borreliosis no Lyme)

- Etiología desconocida Fiebre Mediterránea Familiar

- Sídrome hiperIgD

Dentro de los episodios que se manifiestan con una gran irregularidad
tenemos principalmente al grupo de infecciones: 

- Víricas: infecciones víricas de repetición, Virus Epstein Barr,
Parvovirus B 19, Virus herpes simple 1 y 2 y virus respiratorios cau-
santes de infecciones banales.

- Bacterias/mycobacterias: Infecciones urinarias de repetición,
Borreliosis (fiebre recurrente propiamente dicha), Meningococcemia
crónica, Abscesos dentales ocultos, Infec. por Yersinia enterocolítica,
Mycobacterias no tuberculosas

- Parásitos: Malaria, Kala-azar
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Aunque también cursan con episodios de fiebre que se presentan de
forma irregular otros procesos inflamatoria o inmunológicos (Crohn,
Artritis idiopática juvenil –Still-, Enfermedad de Bechet y Síndromes
Hereditarios de fiebre periódica), neoplásicos (Linfoma) y otros (causa
desconocida, fiebre por fármacos, fiebre parafisiológica, fiebre facticia
o fiebre de causa central).

2.- Según la edad de comienzo de los episodios tenemos que son más
frecuentes en:

- < de 5 años:  el Sindrome PFAPA, la neutropenia cíclica, Sarcoidosis
infantil, las    infecciones víricas, el Síndrome Hiper Ig D, el síndrome
de Muckle-Wells, la Enfermedad de Still y el Síndrome de CINCA
(neonatal)

- > 5 años: la Enfermedad Behcet, la Enfermedad de Crohn, la Fiebre
mediterranea familiar y el Linfoma

3.- Según los antecedentes familiares o personales de viajes a áreas
endémicas, profesión, ingesta de ciertos alimentos, acudir a la guarde-
ría o tener contacto con hermanos que van a élla podemos llegar al
diagnóstico de infecciones como:

- Paludismo, Fiebre recurrente (Borreliosis), Brucelosis, Leishmaniasis,
o infecciones víricas de repetición.

4.- La exploración física y los hallazgos encontrados en élla serán de
vital importancia para llegar a muchos diagnósticos:

Hallazgos cutáneos

- Punto inoculación: Kala-azar, Paludismo y Fiebre recurrente (borreliosis)

- Exantema: Enf. Still (máculopapuloso), Enf. Bechet (eritema nodoso
y foliculitis), Brucelosis (máculopapuloso o eritematoso), FMF (exan-
tema erisipeloide), Kala-azar (piel seca y escamosa), Sarcoidosis
infantil precoz (urticarial), Enf. Crhon (eritema nodoso y linfedema),
CINCA (urticarial),  Sind. Muckle-Wells (urticarial), Urticaria familiar
por frío (urticarial) y Viriasis (muy variado). 

- Hemorragias: en la Fiebre recurrente (Borreliosis) (alteración hepá-
tica), en el Kala-azar (plaquetopenia y alteración hepática) y en el
Linfoma (plaquetopenia)

Hallazgos digestivos: 

- Enteritis, Dolor abdominal, Megalias y sangrado digestivo: Enf. Crohn
(lesión mucosa o masa y sangrado digestivo), FMF (serositis), Kala-azar
(esplenomegalia), Linfoma (masa abdominal y megalias), Paludismo
(esplenomegalia), S. Hiper IgD (enteritis), Brucelosis (enteritis) y Viriasis
(hepatomgalia o esplenomegalia según el virus causal y enteritis). 

Artromialgias y artritis: 

- Artritis: Enfermedad Still  (igualmente artromialgias), Fiebre
Mediterránea Familiar, (monoartritis articulaciones grandes), Enf.
Behcet (75%), Enf. Crohn, Sind. Muckell-Wells, CINCA, Sarcoidosis
infantil precoz, Síndrome Hiper Ig D y Viriasis. 

- Artralgias: Inespecíficas de patología infecciosa como Viriasis, pero
también en Fiebre recurrente (Borreliosis) y Urticaria familiar por frío.

- Mialgias: Inespecíficas de patología infecciosa como Viriasis, pero
también en Sindrome TRAPS.

Lesiones oculares

- Sind. Behcet (uveitis y escleritis) (criterio diagnóstico), Fiebre recu-
rrente (Borreliosis) (hemorragia conjuntival), Enf. Crohn (uveitis),
Sind. TRAPS (conjuntivitis dolorosa),                       Urticaria fami-
liar por frío ( uveitis), CINCA (uveitis), Sarcoidosis infantil precoz
(uveitis), Viriasis (conjuntivitis). 

Lesiones genitales

- Síndrome Bechet (úlceras), Enf. Crohn (lesiones perianales), FMF
(dolor escrotal), Sind. TRAPS (dolor testicular). 

Lesiones Orales (estomatitis)

- Sind. PFAPA, Neutropenia cíclica , Enf. Crohn y Viriasis

Clínica Neurológica

- Sind. CINCA   (retraso psicomotor), Sind. Muckle- Wells  (sordera
neurosensorial) 

Fiebre recurrente (borreliosis), Paludismo maligno  (falciparum),
Brucelosis y  Enf. Behcet.

Faringitis

- Sind PFAPA, Neutropenia cíclica, Brucelosis y Viriasis

Adenopatías y Adenitis

- Enf. Still, Neutropenia cíclica, Kala – azar, PFAPA, Sind. Hiper Ig D,
CINCA, Linfoma (linfadenopatía no dolorosa rápidamente progresiva),
Cualquier proceso infeccioso (viriasis). 

Síndrome constitucional

- Linfoma y procesos infecciosos enumerados inicialmente, sobreto-
do en etapas avanzadas. Normalmente los síndromes hereditarios o
autoinmunes de fiebre periódica no lo provocan.

Amiloidosis

- Sind. TRAPS,  Sind. Muckle Wells y Fiebre Mediterránea Familiar

5.- El diagnóstico de laboratorio y otras exploraciones complementa-
rias serán sin dudad la herramienta final para llegar al diagnóstico
definitivo. Se establecerán niveles de actuación para racionalizar las
exploraciones complementarias según la siguiente pauta:

Nivel 1: 

- Analítica sanguínea con inmunoglobulinas (solicitar específicamen-
te la determinación de Ig D)

- Hemocultivo (en pico febril)

- Estudios serológicos / microbiológicos específicos

- Rx tórax

- Sedimento de orina

- PPD

Nivel 2

- Analíticas seriadas: Si ? previo de Ig D (en < 3 años, puede ser nor-
mal) y para conseguir objetivar la neutropenia (en la neutropenia
cíclica)

- Frotis sangre periférica para objetivar alteración series hematológi-
cas (formas inmaduras) o visualizar agentes infecciosos (Borrelias,
Plasmodium)

Nivel 3

Según sospecha etiológica:

- Ecografía abdominal

- TAC abdominal

- Endoscopia alta / baja

- Hemoglobina en heces

- Tránsito gastroduodenal

- Biopsia (hepática, adenopatía, lesión cutánea, etc)

- Estudio genético de los síndromes de fiebre periódica: Fiebre
Mediterránea Familiar (Cromosoma 16 y Gen: MEFV), Síndrome hiper
Ig D (Cromosoma  12 y Gen Mevalonato  kinasa), Sindrome TRAPS
(Cromosoma  12 y Gen: Receptor de TNF 1), Sindrome Muckel-Wells

(Cromosma 1 y Gen: CIAS 1
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FIEBRE PERIÒDICA y RECURRENTE POR BORRELIA

Epidemiología
Causada por ciertas espiroquetas del género Borrelia, B.recurrentis es
la única especia que causa fiebre recurrente transmitida por piojos
(epidémica) y en todo el mundo por lo menos 14 especies de Borrelia
causan fiebre transmitida por garrapatas (endémica), como B.hermsii,
B.turicate, B.parkeri...

Puede ser trasmitida por piojos (piojos del cuerpo o pediculus huma-
nus) o garrapatas de cuerpo baldo (especies de Ornithodoros).

La fiebre recurrente transmitida por piojos es epidémica en Asia, Áfri-
ca y países del centro y Suramérica

La fiebre transmitida por garrapatas se presenta en África, España,
Asia, y ciertas áreas del occidente de Estados Unidos y Canadá. Las
garrapatas se infectan al alimentarse de roedores u otros mamíferos
pequeños

El período de incubación es de 2-18 días (media de 7 días)

Clínica
Fiebre alta, escalofríos, sudoración, cefalea, mialgias, artralgias y náu-
seas de comienzo súbito. A veces se observa un exantema maculoso
fugaz en tronco y petequias cutáneas 

Sin tratamiento antibiótico el período febril inicial dura de 2 a 7 días
y termina espontáneamente en crisis. 

El episodio febril inicial es seguido de un período afebril de varios días
o semanas, y después, por una o más recaídas. Habitualmente las reca-
ídas se vuelven cada vez más cortas y leves, a medida que se prolon-
gan los períodos afebriles. 

Las complicaciones son: Hepatoesplenomegalia, Ictericia, Neumonitis,
Meningitis y  Miocarditis

Diagnóstico
La clínica es muy importante para el diagnóstico.

No se dispone en el mercado de cultivos para especies de Borrelia
(lesión cutánea), aunque pueden observarse las espiroquetas en un
frotis de sangre. 

Pruebas serológicas: Primero debe realizarse una prueba de detección de
Ac. Séricos contra especies de Borrelia mediante técnicas de EIA o inmu-
notransferencia de Western aunque son pruebas no estandarizadas.

Tratamiento
Doxiciclina durante 5-10 días en  niños ≥8 años.

En niños < 8 años y embarazadas debe utilizarse penicilina o eritromi-
cina. La clínica es muy importante para el diagnóstico

BIBLIOGRAFIA
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ESTRATEGIA OMS: ATENCION INTEGRAL A LAS ENFERMEDADES 
DE LA INFANCIA EN PAISES EN DESARROLLO

Nº Programa: 844
Autores: Maite Labayru Echeverria. Hospital de Cruces, Baracaldo
(Vizcaya)
Maite de Aranzábal Agudo. Centro de Salud Lakua-Arriaga, Vitoria 

ESTRATEGIA AIEPI

Introducción
En el año 1992  OMS – UNICEF y otras agencias de cooperación gene-
raron una estrategia común de intervención en los países en desarro-
llo conocida como “Estrategia AIEPI” (en inglés IMCI).

Fueron necesarias una serie de observaciones previas, como que: las inter-
venciones selectivas o verticales no redundan en mejorar la mortalidad
infantil en los países pobres; que un grupo muy concreto y reducido de
enfermedades concentran la mayoría de las  causas de muerte en esos paí-
ses (infección respiratoria aguda, diarrea, sarampión, malaria, malnutri-
ción e infecciones perinatales) y que es preciso, para prevenirlas, interve-
nir en las causas que las producen, en el entorno familiar y social. 

¿Qué significa AIEPI?

AIEPI= Atención Integrada a las Enfermedades Prevalentes de la Infancia.

Se trata de  entender y atender al niño como un ser integral y situarlo
el entorno familiar, social y comunitario donde  se desarrolla. Significa,
además que el niño debe ser evaluado en su totalidad, no solo del pro-
blema por el que consulta para evitar pasar por alto problemas o enfer-
medades que deben ser atendidas en conjunto. Es frecuente que  una
enfermedad ocasione o empeore otras, por ejemplo la desnutrición,
empeora problemas respiratorios, diarreas o infecciones, o viceversa, la
diarrea puede ocasionar desnutrición o anemia. El concepto atención
integral, también se refiere a que los servicios que se ofrezcan al niño
deben estar orientados no solo a la atención de las enfermedades, sino
a la prevención  de las mismas y a la promoción de la salud.

Enfermedades prevalentes, son las sobresalientes, predominantes, es decir
son aquellas que por su frecuencia, por el número de niños a los que afec-
ta, y por los problemas que ocasionan, sobresalen o predominan sobre las
otras en cada país. Básicamente los problemas perinatales, las infecciones
respiratorias, las diarreas, la malaria, la malnutrición y en algunos países
el sarampión constituyen la gran parte de la morbi-mortalidad en niños
menores de 5 años. Muchas de ellas coinciden en un mismo niño.

Es preciso reiterar que la estrategia AIEPI no solo comprende acciones
que se realizan en los Servicios de Salud sino que incluye, también,
acciones destinadas a mejorar la capacidad de la familia y la comuni-
dad para el cuidado y la atención del niño. Refuerza la atención a las
vacunaciones y otras acciones preventivas y además emplea una lista
reducida de medicamentos esenciales.

Concretando las bases de AIEPI
- Los trabajadores de salud deben ser preparados para reconocer los sig-
nos y síntomas de las enfermedades más comunes. La mayoría de niños
se presenta con signos y síntomas de más de una patología, o sea que
hará falta más de un diagnóstico y saber combinar tratamientos. Mirar
al niño en todos los aspectos de enfermedad, prevención y entorno.

- Este programa debe de ser incluido en el Sistema de Salud del país,
la accesibilidad a los medicamentos debe ser reforzada y los canales
de derivación bien conocidos

- Hay que mejorar los comportamientos de la familia y comunidad.

Llevar a cabo esta estrategia implica crear guías de AIEPI adaptadas a

cada país o zona que permitan mejorar las habilidades de los trabaja-
dores de salud en el control de enfermedades infantiles prevalentes en
el mismo a un nivel de atención primaria básico.

Objetivos AIEPI
- Reducir la mortalidad en los niños menores de 5 años, especialmen-
te la ocasionada por neumonía, diarrea, malaria, tuberculosis, den-
gue, meningitis, trastornos nutricionales, problemas perinatales y
enfermedades prevenibles por vacunas, así como sus complicaciones. 

- Reducir la incidencia y/o gravedad de los episodios en esas mismas
situaciones.

- Garantizar una adecuada calidad de atención de los niños menores
de 5 años tanto en los servicios de salud como en el hogar y en la
comunidad.

- Fortalecer aspectos de promoción de la salud y prevención de la
enfermedad de la niñez en la rutina de la atención de los servicios de
salud y en la dinámica familiar y comunitaria.

- Apoyar los esfuerzos locales dirigidos a fortalecer actitudes, habili-
dades y destrezas en la familia y la comunidad para el cuidado de los
niños menores de 5 años y la protección del ambiente.

Modo de implantación
Está actualmente instaurada en mayor o menor medida en bastantes
países africanos, centroamericanos, Irak y algunos países de la antigua
URSS, en total en más de 100 países y en progresión en otros muchos
aunque apenas se ejecuta en sudeste asiático y otras regiones. Se está
incorporando en los programas curriculares de las carreras de medici-
na, enfermería y otras profesiones sanitarias de países en desarrollo.
Existen programas a distancia y on-line.

La realización se lleva a cabo gradualmente, en fases sucesivas de
adaptación de ciertas actividades y comienza en un área reducida para
conseguir experiencia y finalmente extenderlo a todo el país.

Fase introductoria: El primer propósito es orientar y entrenar perso-
nas clave y otros miembros del Ministerio de Salud (MS) del país y
explicarles la opción de AIEPI. Posteriormente ellos deciden si incluir-
lo en su sistema. Si es así, se crea un grupo de coordinación y gestión
en el que se incluyen además, representantes de asociaciones profe-
sionales, agencias donantes, ONGs, Universidades etc que acuden a un
curso de entrenamiento de AIEPI en otro país para aprender.

Si se firma el compromiso, el coordinador sería un alto cargo del
Ministerio de Salud (MS) que supervisaría y validaría las decisiones
políticas pero habría siempre varios miembros del MS y líderes que
organizarían y supervisarían la implementación

Fase de implementación: se adquiere experiencia en un área limitada
del país y se eligen posteriormente los distritos en donde se podría
implementar e incluir en su reforma sanitaria.

Se elaboran las guías según la epidemiología, las resistencias micro-
bianas o el idioma, se preparan los materiales de entrenamiento y se
planean los cursos.

Fase de expansión: según la experiencia en la primera área, se forman pro-
motores que a su vez serán los que entrenen a los trabajadores de salud.

Programas incluidos
Existen tres áreas de formación y desarrollo AIEPI 

- General

- Neonatal

- Comunitario
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La estrategia general es la que se propone para una mayor difusión y
es la que se refiere al niño de 2 meses a dos años: los problemas de su
desarrollo, vacunaciones y la atención a las enfermedades más comu-
nes en cada país.

La neonatal, implica formación en cuidados de la embarazada, aten-
ción al parto, reanimación neonatal y los  dos primeros meses del niño.
Incluye la educación para la lactancia y alimentación del niño. Tiene
un interés especial ya que la mortalidad perinatal en los países del Sur
supone el 50% de las muertes en niños por debajo de 5 años.

La educación comunitaria busca seleccionar en cada entorno los pro-
blemas  relacionados con crear un medio favorable a la prevención de
enfermedades: Manejo del agua, excretas y resíduos, uso de mosqui-
teras, creación de huertos familiares, educación para prevenir enfer-
medades transmisibles, recuperación del medio y plantas….

Algunas consideraciones

- Deben de ocuparse de adaptar términos, costumbres y consejos de ali-
mentación generales a los propios de ese pueblo o región. También
deben realizar cursos de reciclaje para el manejo y seguimiento de casos.

- Asegurarse de que la educación sanitaria existente es compatible
con las guías de AIEPI y aprovechar otras vías de expansión fuera del
sistema sanitario

- Introducir intervenciones adicionales en la comunidad para promo-
ver cambios a través por ejemplo de grupos de apoyo a la lactancia o
centros de alimentación infantil.

Se pueden crear “días de la salud” en la comunidad para enseñar a
detectar niños enfermos graves. La comunidad en estos casos puede
propiciar recursos a través de préstamos, transporte o cuidado del
resto de la familia.

La comunidad puede también apoyar actividades preventivas como
hacer accesible el uso de redes impregnadas de insecticida etc.

Método de la formación del trabajador de salud.
El entrenamiento de monitores es de 10-11 días con seguimiento pos-
terior e  incentivos.  Ulteriormente reciben cursos de reciclaje periódi-
cos. Ellos a su vez difunden  lo aprendido dando cursos de formación
adecuados para los médicos locales, enfermería o simples promotores
comunitarios de salud

Partiendo de las 5 enfermedades principales, el trabajador de salud  sigue
un esquema simple para cada proceso patológico y para cada paciente.
Mediante preguntas sencillas y en un corto tiempo busca reconocer los
signos de enfermedad y dentro de estos los de mayor o menor gravedad.
Los pasos básicos son: EVALUAR – CLASIFICAR – TRATAR. Se detecta
cada problema, se clasifica por su gravedad en rosa (grave, precisa trata-
miento urgente en centro hospitalario) amarillo (riesgo moderado, trata-
ble en centro de salud) y verde (leve, puede permanecer en domicilio)

Aprenden a reconocer las enfermedades y tratarlas correctamente,
ayudan a la familia a entender y hacer lo necesario para la curación y
además se aseguran de que comprenden dónde y cuando debe de ir un
niño según la gravedad o mejoría de su evolución. Posteriormente pro-
mociona comportamientos clave de la familia y de la comunidad (ali-
mentación, vacunas, cuidados de la propia madre, higiene…)

Se le enseña a hacer una buena historia clínica en 15 minutos con
estas técnicas:

- Convencer a los cuidadores de que lo van a hacer bien

- Escuchar atentamente lo que cuenta el cuidador

- No utilizar palabras médicas difíciles

- Dar tiempo al cuidador para responder

- Ayudarle con preguntas adicionales 

Por lo tanto en cada consulta se realizarán las siguientes acciones

1. Valoración del niño e historia clínica

2. Descubrir si existen signos generales de alerta

3. Signos específicos de peligro para las enfermedades prevalentes:

- Neumonía o dificultad respiratoria.

- Diarrea

- Fiebre (Malaria, Dengue)

- Sarampión (África, Ásia  especialmente).

- Problemas de oído.

4. Revisar  el estado nutricional y anemia.

5. Comprobar o administrar vacunas o inmunizaciones.

6. Tratamiento y aprendizaje de la madre en el mismo y en posibles
signos de alerta.

7. Convenir siguientes controles.

8. Cuidados comunitarios.

En el siguiente esquema podemos ver como se desarrolla una consulta: 

1º EVALUAR: descartar signos generales de alarma o urgencia, poste-
riormente síntomas de las enfermedades prevalentes, si no los existie-
ra, revisar estado nutricional, vacunas, alimentación correcta y quizá
otros problemas.

2º CLASIFICAR: en cada uno de los colores, según la gravedad del pro-
blema detectado.

3º TRATAR: Explicando a la familia las actuaciones y valorando que
han comprendido bien, Se les indica cuando deben devolver a revisión
o no esperar si la enfermedad progresa y se promueven medidas de
mejora en el entorno.

EVALUACIÓN
A lo largo de los años posteriores a su implantación se ha ido evaluan-
do el proceso en diferentes países y regiones. Entre los resultados a
corregir se vio que no había diferencias de cobertura en vacunación
entre los países que tienen AIEPI y los que no, o que en algunos países
los niños sólo pasaban una vez al año por sus correspondientes servi-
cios de salud. También que la difusión y práctica son mayores en algu-
nos países en las zonas cercanas a las ciudades y no tanto en las ale-
jadas, donde su aplicación debería ser más interesante.

Además, la estrategia no cubre cirugía ni traumatología, las enfermeda-
des crónicas reciben nula o escasa atención. Algunos temas de gran
importancia no eran contemplados como: la violencia, los accidentes, los
aspectos psicosociales, la estimulación temprana, el maltrato, el trabajo
infantil, la salud oral, problemas dermatológicos, saneamiento, Chagas,
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otras infecciones menos comunes y el SIDA puede estar entorpeciendo
el plan en algunos países. Aunque algunas de estas enfermedades se han
introducido en programas de ciertos países, no se alcanza lo deseado.

Las causas podrían ser:

- Falta de recursos.

- Número inadecuado de promotores o facilitadotes.

- Larga duración de los cursillos (11 días).

- Necesidad de fortalecer el proceso de seguimiento posterior a la
capacitación.

- Los sistemas de información deben mejorar ya que se transmiten
diferentes mensajes simultáneamente con poca intensidad, en vez de
pocos consejos pero llegar a mayor cobertura.

- Hay que fijar mejores criterios de monitorización.

- Se deben extender y adaptar los materiales de formación en AIEPI
a otras condiciones como HIV.

La explicación del inadecuado número de promotores podría ser su
gran movilidad laboral, lo cara que resulta su formación o el excesivo
tiempo que se requiere para ella. En noviembre de 2007 la OMS orga-
nizó una reunión para evaluar los efectos de AIEPI según la duración
de los cursillos de formación de los trabajadores de salud. Se demos-
tró que el entrenamiento más corto es menos efectivo que el de 11 días
pero aún no se sabe hasta qué magnitud.

También hay que pensar que quizá la diferencia en la puesta en mar-
cha de las intervenciones de unos países con respecto a otros, puede
ser debida a factores distintos de los meramente epidemiológicos.

A pesar de los problemas evidentes, la evaluación en varios paises (MCE,
multi country evaluation) que estudia el coste-efectividad e impacto de
esta estrategia muestra unos resultados que animan a los ministerios de
salud en países en desarrollo y a los socios nacionales e internacionales
a apoyar la planificación y sostén de la estrategia. Hasta ahora, MCE se
ha llevado a cabo en Brasil, Bangladesh, Perú, Uganda y Tanzania. 

Los resultados indican que:

- AIEPI mejora la actuación y la calidad de los cuidados del trabajador

- AIEPI puede reducir la mortalidad en menores de 5 años y mejorar
el estado nutricional si se lleva a cabo adecuadamente

- Merece la pena invertir en AIEPI ya que cuesta seis veces menos que
el cuidado habitual curar a un niño 

- Los programas de supervivencia infantil requieren más atención en
las actividades de mejora del comportamiento familiar y comunitario 

- La implementación de las intervenciones de supervivencia infantil deben
ser complementadas por actividades que refuercen el sistema sanitario. 

- La reducción significativa de la mortalidad en menores de 5 años no
va a ser alcanzada hasta que se logren coberturas de las intervencio-
nes a gran escala. 

Esto significa que la iniciativa está en buen camino para alcanzar su meta.

CRÍTICA
El programa de Atención Integral no parece modificar los sistemas de
salud del país y cambia poco los comportamientos a nivel familiar o
comunitario. Esto es debido a que:

Olvida los determinantes distales de la salud como el espaciamiento entre
nacimientos que tanto hace disminuir la morbi-mortalidad infantil

Se centra únicamente en aquellas intervenciones que han demostrado
su costo-eficacia a corto plazo sin tener en cuenta que la demostra-
ción de otras, presumiblemente más efectivas, es mucho más comple-
ja y requiere más tiempo

Algunas de las intervenciones en que se basan sólo se han estudiado
en grupos control  randomizados y ese rigor no se ha utilizado para

probar el costo-eficacia en países en desarrollo.

Carece de intersectorialidad e interministerialidad y como consecuen-
cia no modifica factores ambientales importantísimos como agua,
excretas, viviendas 

No corrige la malnutrición de base, no favorece la agricultura ni el
comercio de estos países.

Sin embargo AIEPI ha entrado en la planificación nacional, en la coo-
peración inter agencias, en la formación de una masa crítica de profe-
sionales de la salud y en la participación de las ONGs.
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INTRODUCCIÓN.
La etapa de la infancia y adolescencia tiene una gran trascendencia en
la vida de las personas, puesto que en ella se adoptan los estilos de
vida saludable que repercutirán en el adulto.

La Promoción de la Salud definida en la Carta de Ottawa1 como el pro-
ceso de capacitar a las personas para aumentar el control sobre su salud
y para mejorarla, constituye un modelo fundamental en este periodo de
la vida, permitiendo que el niño se incorpore como sujeto activo, y de
este modo logre alcanzar el mayor grado en el control de su salud.

La Organización Mundial de la Salud (OMS) ha sido una fuerte defen-
sora de la promoción de la salud, por ello, en 1992 la Región Europea
de OMS organiza un movimiento para la actividad de promoción de la
salud y constituye la Red Internacional de Hospitales Promotores de
Salud (HPH) (Health Promoting Hospitals), tratando de modificar la
actividad hospitalaria decididamente asistencial, y aprovechar todo el
potencial humano y de conocimiento, para abarcar todos los proble-
mas de salud desde la perspectiva integral2,3. 

Dentro de esta Red Internacional HPH se encuentran incluida la “Task
force” para la Promoción de la salud de niños y adolescentes en y por
los hospitales (Task force HPH-CA)(Health Promotion for Children and
Adolescents in and by Hospitals), que se constituyó en abril de 2004
con la intención de proporcionar un mejor entendimiento y definición
del papel que los hospitales deberían jugar en la promoción de la salud
en este grupo de edad.

La hospitalización puede ser considerada como una oportunidad para
desarrollar actividades de promoción de la salud. Aunque en la actuali-
dad esta actividad está lejos de estar plenamente desarrollada, el propó-
sito de la Task force es conseguir un mayor conocimiento y compromiso,
para que se adquiera una adecuada conciencia que promueva un cambio
en la actividad de los hospitales, tratando de conseguir un desarrollo
saludable durante la infancia y adolescencia en temas tales como el
“empoderamiento para la salud”, adquisición de habilidades de resisten-
cia y afrontamiento, respeto de los derechos, adquisición de estilos de
vida saludables, desarrollo del potencial humano, entre otros.

La Red de Hospitales Promotores de Salud se centra en cuatro áreas de
actuación: promover la salud de los pacientes, promover la salud del
personal, cambiar la organización para convertirla en un entorno pro-
motor de salud, y fomentar la salud de la comunidad en el área de
influencia del hospital.

La Task force HPH-CA aplica los criterios de la HPH en los asuntos
específicos de promoción de la salud para la infancia y la adolescen-
cia en y por los hospitales, y trata de proporcionar un marco concep-
tual y operacional orgánico, dirigido a organizaciones de asistencia
sanitaria y sus profesionales, así como a instituciones, personas que

deban tomar decisiones y trabajadores sociales. Igualmente, apela a
los Hospitales Pediátricos y Departamentos de Pediatría para que no
sólo realicen actividades de asistencia sanitaria, sino también inter-
venciones de promoción de la salud.

La Task force HPH-CA, conocedora de que durante la etapa de la infan-
cia la adolescencia es cuando se adoptan los estilos de vida saludables,
pretende que la hospitalización sea una oportunidad para promoción
de la salud, y que a su vez se implemente con acciones similares rea-
lizadas en la comunidad.

Se considera esta estrategia de promoción como un plan de acción siste-
mático, dirigido a capacitar a los niños y adolescentes para aumentar el
control sobre su salud y mejorarla, adaptada y controlada conscientemen-
te y de este modo, aprecien todo su potencial para la salud y el desarrollo

CONCEPTO DE SALUD.
La OMS define la Salud como un estado de completo bienestar físico,
mental y social, y no solamente la ausencia de enfermedad.

También la salud ha sido definida como un recurso para la vida en el día
a día, no el objetivo de la vida. Es un concepto positivo que enfatiza los
recursos sociales y personales, además de las habilidades físicas1. De este
modo, la salud puede ser interpretada como un proceso de crecimiento
social y personal dirigido al desarrollo del potencial de cada uno.

Por otra parte, en la Carta de Bangkok4 se plantea el concepto de
salud, considerándola como un determinante de la calidad de vida y
que abarca el bienestar mental y espiritual.

PROMOCIÓN DE LA SALUD EN NIÑOS Y ADOLESCENTES.
La promoción de la salud en niños y adolescentes son todas aquellas
actividades y procesos orientados a capacitarles para aumentar el con-
trol sobre su salud, y para darse cuenta de todo su potencial para la
salud y el desarrollo.

Según la Carta de Ottawa “la salud es creada y vivida por las personas
dentro de los entornos de su vida diaria; donde aprenden, trabajan,
juegan y aman”, por tanto, se apela a los Departamentos Pediátricos y
a los Hospitales para que no sólo realicen actividades de asistencia
sanitaria, sino también intervenciones de promoción de la salud5.

ACTIVIDADES DE LA TASK FORCE HPH-CA.
Al constituirse la Red Internacional de Hospitales y Servicios Sanitarios
Promotores de Salud, se planteó la misión de trabajar para la incorpo-
ración de conceptos, valores, estrategias y estándares o indicadores de
promoción de salud en la estructura organizativa y en la cultura del
hospital/servicio sanitario6.

Con estas premisas se inició el trabajo de la Task Force HPH-CA y se
constituyó como hospital de referencia, para la Promoción de la Salud
en Niños y Adolescentes, dentro del organigrama de la O.M.S., al
Hospital Universitario A. Meyer de Florencia7. http://who.collabora-
tingcentre.meyer.it

Desde el momento de su constitución hasta la actualidad el grupo ha
trabajado con esa misión, habiéndose elaborado documentos de
Antecedentes, Recomendaciones sobre los Derechos de los Niños en
los Hospitales y Plantilla para la descripción de Buenas Prácticas de
Promoción de la Salud8.

La Dirección General de Salud Pública del Gobierno de Canarias colabora
con la OMS en Programas de Promoción de la Salud, y desde principios
de 2008 se encuentra incluida como miembro de la Task force HPH-CA
participando en los procesos de discusión y propuestas de acciones sobre
los temas propios del Grupo, así como la toma de decisiones y la difusión
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de los trabajos que en su seno se realizan. Igualmente, ha contribuido con
los trabajos de traducción de los manuales de la Task Force para su difu-
sión en los países de habla hispana.

Los temas prioritarios de debate, que son las áreas prioritarias de acción
en la Task force HPH-CA son: Salud materna y del recién nacido, Nutrición,
Enfermedades transmisibles, Medioambiente físico, Salud del adolescente,
Lesiones y violencia, Desarrollo psicosocial y salud mental, Pobreza en
niños y adolescentes y Derechos del niño en el hospital.

En relación a este último punto, los Derechos del Niño en el Hospital,
el Grupo HPH-CA, ha trabajado durante los últimos años en la elabo-
ración de un sistema de auto-evaluación del respeto a los Derechos de
la Infancia y la Adolescencia en los Hospitales (Self-evaluation system
on the respect of Children´s Rights in Hospital), basados en el concep-
to de que los niños son titulares de derechos, según la Convención de
las Naciones Unidas sobre los Derechos de los Niños (CRC –
“Convention on the rights of the Child”)9, puesto que la Convención
proporciona un marco comprensivo de los derechos y permite un enfo-
que integral para fomentar el bienestar de los niños.

Se ha partido de la base de que cuando un gobierno ratifica la CRC, se
establecen tres obligaciones clave:

- Poner en práctica los Derechos de la Convención sin discriminación
para todos los niños.

- Hacer que la Convención sea ampliamente conocida, tanto por los
niños como por los adultos.

- Informar de forma regular al Comité sobre Derechos del Niño.

El interés que motivó este trabajo de salvaguardar los Derechos del
Niño en el hospital, se basa en la idea de que es una:

- Obligación del Estado “(…) asegurar que ningún niño sea privado de
su derecho de acceso a tales servicios sanitarios”.

- El hospital es un promotor de cultura en el contexto local y es un
ejemplo para otras instituciones.

- Conciencia de los Derechos del niño como un elemento del empo-
deramiento para la salud.

Se parte de cuatro principios clave, que deben tenerse en cuenta,
puesto que implementan todos los demás derechos:

- El derecho a la no discriminación por ningún motivo.

- El deber de fomentar lo mejor para los intereses del niño.

- El derecho a la vida y a una existencia y desarrollo óptimos. 

- El derecho a ser escuchado y a ser tomado en consideración, de
acuerdo con su edad y madurez.

Para iniciar el trabajo sobre los Derechos de los Niños se investigó
sobre antecedentes de Promoción de la Salud para Niños y
Adolescentes en diferentes hospitales. En ese trabajo previo participa-
ron 114 hospitales, de los cuales solo 50 de ellos refirieron que habían
adoptado la carta de los Derechos de los Niños, 12 declararon que
estaban trabajando en ello y 21 informaron que habían adoptado una
herramienta para valora los Derechos de los Niños en el hospital. 

A partir de estos datos, el Grupo HPH-CA elaboró el documento de
Recomendaciones sobre el respeto de los Derechos de los Niños en los
Hospitales y Servicios de Salud (2007)8. Posteriormente, se inició el
trabajo para preparar un Modelo y Herramienta de Auto-evaluación
sobre el respeto de los Derechos de los Niños en los Hospitales y
Servicios Sanitarios (2009)(Self-evaluation Model and Tool on the
Respect of Children’s Rights in Hospitals and Health Services. SEMT)10. 

El objetivo principal de este Modelo y Herramienta fue valorar la dis-
tancia entre el respeto total a los Derechos de los Niños en el hospital
y la práctica real, para así tratar de promover la mejora y el cambio,
así como, contribuir al establecimiento de estándares y al control y
evaluación de los procesos.

También, para el trabajo inicial se realizó una revisión bibliogáfica de
Convención de los Derechos del Niños, la Carta de la Asociación
Europea para Niños Hospitalizados, la Carta de la Red Internacional
para el Cuidado Paliativo de los Niños y los Estándares de la Iniciativa
de Asistencia Sanitaria Adaptada al Niño.

Asimismo, se estableció un proceso de consultas con los socios inter-
nacionales tales como: la Comisión de Asistencia Sanitaria de
Inglaterra, el Defensor del Pueblo Griego, el Grupo de Trabajo sobre
Hospitales Orientados al Inmigrante y Competentes Culturalmente, el
Fondo de las Naciones Unidas para la Infancia (UNICEF) – Centro de
Investigación Innocenti y con las Oficinas Centrales de la Organización
Mundial de la Salud (OMS). 

Se analizaron tres áreas de derecho:

- Área 1: Derecho al cuidado de la salud en el mayor estándar alcan-
zable (CRC “Convention on the rights of the Child” Art.24).

- Área 2: Derecho a la información y participación en todas las deci-
siones involucradas en sus cuidados sanitarios (CRC “Convention on
the rights of the Child” Art.12,17,31); Carta de la Asociación Europea
para los niños hospitalizados. European Association for Children in
Hospital (EACH Art. 4,5)11.

- Área 3: Derecho a la protección de cualquier forma de violencia
(CRC “Convention on the rights of the Child” Art.9,16,19,36); Carta de
la Asociación Europea para los niños hospitalizados. European
Association for Children in Hospital (EACH Art. 2,3,8,9,10,16).

Una vez concluidos los trabajos y tras la elaboración de este Modelo y
Herramienta de Auto-evaluación sobre el respeto de los Derechos de los
Niños en el hospital, se procedió a la difusión e implementación de dicho
documento, tanto a nivel internacional por parte del líder de la HPH-CA,
como nacional por parte de cada miembro de la Task force en su país.

Posteriormente, se procedió a realizar un estudio piloto en diferentes
hospitales de los distintos países integrantes de la Task force, para eva-
luar la utilidad del documento del análisis de los derechos, y explorar las
diferentes capacidades que podrían desarrollarse a partir del mismo. 

En España han participado cuatro hospitales, uno en Barcelona:
Hospital Sant Joan de Deu, y tres hospitales de la Comunidad
Autónoma Canaria: Complejo Hospitalario Universitario Materno-
Infantil de Canarias (CHUMIC), en Las Palmas de Gran Canaria,
Hospital Universitario Nuestra Señora de Candelaria (HUNSC), en
Tenerife y  Hospital Universitario de Canarias (HUC) en Tenerife12. Se
crearon grupos multidisciplinares de profesionales dentro del ámbito
del hospital que analizaron el documento desde la perspectiva de su
trabajo diario, observando las lagunas que pudieran existir en relación
al respeto de los derechos de los niños. 

Se extrajeron numerosas observaciones y conclusiones de cada área de
derecho, siguiendo la estructura establecida por el SEMT, y se creó una
amplia conciencia para continuar trabajando en este área de conoci-
miento. Como resultado de este trabajo se ha elaborado un material
didáctico (Carteles y Carta abierta de los pacientes pediátricos) sobre
Los Derechos de la Infancia y Adolescencia en el hospital, para su dis-
tribución en los hospitales de la Comunidad Autónoma Canaria.

La idea fundamental en todas estas actuaciones, consiste en lograr una
adecuada implementación de los Derechos de los Niños en el hospital. 

Por ello, la Task force HPH-CA propone que la Dirección General del
Hospital o Departamento Pediátrico debería liderar el proceso, aunan-
do a un equipo para la cumplimentación de la herramienta. 

El equipo debería ser multidisplinar y estaría contituido por: gestores
delegados del hospital, profesionales competentes responsables de
unidades de hospitales, personal técnico, representantes de asociacio-
nes de pacientes, niños y adolescentes.

Con este Modelo y Herramienta se espera mejorar de forma efectiva la
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promoción, respeto y cumplimiento de los derechos de los niños en el
hospital. También, se pretende: incrementar el nivel de participación
de los niños y adolescentes en los procesos de toma de decisiones que
les afectan, aumentar y mejorar la cultura de derechos de los niños en
Hospitales, Departamentos y Servicios Pediátricos.

De este modo, se espera aumentar la conciencia de los profesionales,
gestores y creadores de políticas relacionados con la salud, así como
aumentar la conciencia y el conocimiento de los niños y los padres
sobre sus propios derechos.

CONCLUSIÓN.
El Modelo y Herramienta pretende facilitar a las organizaciones de
asistencia sanitaria el proceso de valoración del respeto a los Derechos
de los Niños, con especial atención a los grupos de población más des-
favorecidos, esto es, niños inmigrantes, pobres y discapacitados. Y
contribuir a la mejora continua de los entornos de asistencia sanitaria,
a través de la auto-evaluación de la situación real, de la definición de
nuevos estándares, de la toma de acciones y de una mayor valoración,
y de la observación de las lagunas, produciendo cambios.
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Introducción
El Reflujo Gastro-esofágico (RGE) se define como el paso o regurgita-
ción de contenido gástrico desde el estómago (cavidad abdominal)
hasta el esófago (cavidad torácica) siendo el limite entre ambos com-
partimientos el denominado esfínter esofágico inferior. El contenido
del material refluido puede ser comida, saliva, alimentos, bebidas,
secreciones gástricas (ácidas o alcalinas). Es un proceso fisiológico en
in dividuos normales y más frecuente en los primeros años de la vida.
Hay que diferenciar entre reflujo definido anteriormente, vomito que
es la expulsión con mas o menos fuerza de material refluido, regurgi-
tación que es la llegada a la boca del material refluido de manera
involuntaria, rumiación cuando es de manera voluntaria. Cuando el
RGE produce una sintomatología (retraso ponderal, irritabilidad, ano-
rexia…) se denomina Enfermedad del reflujo gastroesofágico (ERGE).

Incidencia del RGE
El RGE es frecuente y normal en el ser humano después de las comi-
das, en pediatría se calcula que el 40% de los recién nacidos tienen
reflujos hasta los 2 meses  y es habitual que el niño presente vómitos
y regurgitaciones como síntoma de la presencia de un reflujo gastro-
esofágico “fisiológico” hasta los 6-8 meses en que de manera paulati-
na dejan de presentar esta sintomatología. Cuando los síntomas per-
sisten y se incrementan en frecuencia e intensidad puede llegar a
superar la capacidad defensiva de la mucosa esofágica y provocar la
ERGE cuya sintomatología es variable y en ocasiones no se puede con-
trolar con tratamiento médico y provocar esofagitis.

Fisiopatología
La eficacia del sistema antirreflujo del recién nacido y lactante es limi-
tado ya que los mecanismos que intervienen (peristalsis esofágica,
Esfínter esofágico inferior, esófago intraabdominal maduran en época
postnatal y con frecuencia a partir de los 2 años, aunque también se
ha podido demostrar su normalidad a partir de los 2 meses de vida.

Clínica del RGE
La historia clínica es básica para el diagnostico debiendo valorar los sín-
tomas y signos digestivos, respiratorios, ORL y otros que aparecen cuando
aparecen las complicaciones del RGE. El cortejo de manifestaciones clíni-
cas, complicaciones y cuadros asociados al RGE son múltiples (tabla 1)

Tabla 1.- Manifestaciones clínicas de RGE

Sin embargo, hay que diferenciar los niños que vomitan y regurgitan con
frecuencia con una buena curva pondo-estatural y no tienen síntomas
de complicaciones que podrían catalogarse de RGE “fisiológico” debido
a la inmadurez de los mecanismos que intervienen en la barrera antirre-
flujo y que solo precisan un seguimiento clínico  y los niños que presen-
tan una curva de peso estancada o descendente y/o síntomas sugestivos
de complicaciones del RGE en los que debemos investigar signos de alar-
ma del lactante vomitador y que precisan un estudio mas amplio.

Por otra parte, la sintomatología será diferente en caso de tratarse de
un recién nacido, lactante o niño de 2-4 años que en niño mayorcito
o adolescente  (Tabla 2).

Tabla 2.- Síntomas RGE en el lactante y niño mayorcito

Diagnostico del RGE
Las bases diagnosticas del RGE se establecen bajo la doble vertiente de
la historia clínica y las exploraciones complementarias. En los últimos
años han aparecido técnicas diagnosticas no solo para diagnosticar el
RGE sino también para cuantificar el RGE y en ocasiones para relacio-
nar los síntomas clínicos con la presencia de un reflujo (ej: Tos cróni-
ca coincidiendo con la presencia simultánea de un reflujo en el regis-
tro de la pH-metría esofágica de 24 horas).  Las Técnicas o exploracio-
nes que nos ayudan en el diagnostico del RGE son las que se analizan
a continuación (Tabla 3).

Anamnesis e Historia Clínica.- La primera “técnica” para el diagnostico
del RGE es la Anamnesis e historia clínica que es útil y suficiente para
los casos del RGE “fisiológico”. Es importante para evitar someter a niños
con RGE a técnicas de investigación invasivas, costosas e innecesarias.
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Otitis repetición

Esofagitis

Epigastralgias repetición y sensación de reflujo

Episodio Aparentemente Letal

Malnutrición, retraso ponderal o falta de medro

Pirosis

Anemia ferropénica

Hematemesis

Melenas

Rumiación

Síndrome de Sandifer

Vómitos y Regurgitaciones

Anorexia

Broncoespasmo, tos crónica

Lactante o niño pequeño Niño mayor o adolescente

Vómitos y regurgitaciones Vómitos

Llanto frecuente, Epigastralgias de repetición

Irritabilidad Pirosis

Anorexia Dolor retroesternal

Bronquitis de repetición Sensación de reflujo

Tos crónica Tos crónica
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Radiología.- El tránsito digestivo superior ha sido el método clásico
para el diagnóstico del RGE pos su accesibilidad. Tiene escaso rendi-
miento debido a la subjetividad del radiólogo al interpretar las imáge-
nes y las maniobras a realizar para provocar el reflujo postprandial
unido a la irradiación, hacen de esta técnica un vestigio del pasado
para el diagnóstico del RGE.

Ecografía abdominal.- Es una técnica inocua y más fiable que el
Tránsito digestivo superior en manos de un ecografista experto dado
que al no irradiar permite alargar el tiempo de exploración.

Gammagrafía pulmonar.- Tiene algunos del los problemas y virtudes de
las dos anteriores y es útil para el vaciamiento gástrico y la presencia
de aspiración pulmonar.

Manometría esofágica.- Permite valorar la motilidad esofágica confir-
mando anomalías motoras esofágicas y situar exactamente el esfínter
esofágico inferior que permitirá posteriormente situar la sonda de pH-
metría esofágica en el lugar exacto.

pH-metría esofágica de 24 horas.- Es en la actualidad junto a la impe-
danciometría esofágica la técnica de referencia para el diagnóstico del
RGE- La duración debe ser como mínimo de 18-24 horas y debe incluir
periodos diurno y nocturno. No sólo diagnostica el RGE sino que lo
cuantifica y relaciona con los síntomas mediante distintos parámetros
(Numero total de reflujos, reflujo más largo, reflujos mayores de 5
minutos, % de pH<4, aclaramiento esofágico nocturno).

Impedanciometria esofágica.- Es una nueva técnica combinada con la
pH-metria para detectar el reflujo ácido y alcalino, su composición
(liquido, gas o mixto) y la altura alcanzada del reflujo en el esófago. Es
la técnica ideal para el diagnostico del RGE aunque no esta disponible
en la mayoría de centros.

Endoscopia digestiva alta.- Es una técnica sencilla mediante el fibro-
endoscopio pediátrico flexible que con el paciente en ayunas y bajo
sedación esta indicado para los niños con criterios de ERGE que tras
realizarse pH-metrÍa o impedanciomentrÍa esofágicas se quiere des-
cartar la presencia de esofagitis mediante la obtención de biopsias
esofágicas o bien como prueba diagnostica ante signos claros de
hematemesis, disfagia, dolor retroesternal, pirosis, etc. También nos
permite observar la presencia de hernia de hiatus.

Otras técnicas “emergentes.- Test de la saliva marcada, salivograma,
etc., que sólo están a nivel de investigación clínica.

Tabla 3.- Técnicas diagnósticas del RGE

Diagnóstico diferencial del RGE
Importante hacer un diagnóstico diferencial del procesos de pueden pro-
vocar un Reflujo gastroesofágico secundario y  asociaciones frecuentes
con otras enfermedades o situaciones frecuentes en edad pediátrica.

Obstrucciones intestinales: estenosis hipertrófica de píloro, estenosis
intestinales, vólvulos intestinales.

Causas infecciosos: gastroenteritis aguda, infecciones ORL, infecciones
urinarias.

Intolerancias alimentarias: alergia a las proteínas vacunas, intoleran-
cia a la soja u otros alimentos, intolerancia al gluten o enfermedad
celiaca.

Anomalías metabólicas: diabetes, errores congénitos del metabolismo.

Fármacos: teofilina, digoxina, hierro….

Psicológicas: ansiedad, hábitos complacientes o por “chantaje”.

Tratamiento del reflujo gastroesofagio
El tratamiento del Reflujo Gastroesofágico (RGE) tiene como objetivo
principal evitar el efecto negativo que tiene el paso del contenido gás-
trico ácido (en ocasiones alcalino) hacia el esófago produciendo lesio-
nes de distinta gravedad sobre la mucosa esofágica, dependiendo de
múltiples factores, entre los que destacan la idiosincrasia de la propia
mucosa que es individual en cuanto a su respuesta a la agresión. La
complicación mas frecuente en pediatría del RGE que evoluciona a
ERGE es la esofagitis péptica que, en estadios avanzados, puede dar
lugar a una estenosis esofágica o desarrollar un Esófago de Barrett.
Otras complicaciones del RGE son las broncopatías, crisis de apnea, S.
de Sandifer, anorexia y fallo del medro. Los objetivos clásicos del tra-
tamiento son: disminuir el RGE, normalizar o mejorar la barrera anti-
reflujo con una comida hipograsa, espesantes, alginatos, tratamiento
postural, mejorar el Aclaramiento Esofágico mediante la salivación,
tratamiento postural, procinéticos, neutralizar las secreciones ácidas
y/o alcalinas mediante Inhibidores de H2, Omeprazol o antiácidos.
Aumentar la resistencia de la mucosa esofágica o darle protección con
sucralfato, carbenoxolona, etc. Aumentar el vaciamiento gástrico
mediante los procinéticos.

Tratamiento fase 1. Apoyo familiar
El RGE simple no complicado, requiere medidas que incluyen, en primer
lugar, dar explicaciones tranquilizadoras a los padres, que en ocasiones
están inquietos, sobre el carácter fisiológico de las regurgitaciones. El
impacto de los síntomas del RGE sobre la ansiedad familiar es difícil de
cuantificar y van a depender del comportamiento de la propia familia
ante las situaciones de stress. A veces su inquietud estará basada en la
sintomatología, en su etiología, en la repercusión sobre el desarrollo del
niño, o bien, en tener un diagnóstico exacto. El consejo experto del
Pediatra a los padres sobre la inofensiva naturaleza del vómito y regurgi-
tación del RGE leve y “fisiológico” resuelve el problema, aunque en otras
ocasiones los padres demandan un completo control de los síntomas y
malestar del niño. El apoyo e información a la familia en una primera fase
es esencial, aunque a veces su eficacia es difícil de cuantificar.

Tratamiento fase 2. Dietético y espesante
Medidas antes utilizadas como el fraccionamiento de las tomas no han
mostrado su eficacia, ya que compromete el trabajo y la actividad dia-
ria de los padres, y originan estrés en el niño ya que se encuentra ham-
briento todo el día. Por otra parte, con el fraccionamiento de las tomas
aumentan los periodos postprandiales y consecuentemente los reflujos
postprandiales, con la consiguiente preocupación de los padres. Sólo
se aconseja actuar sobre la frecuencia y cantidad de las tomas en los
niños sobrealimentados. Se cree que una mayor viscosidad de los ali-
mentos espesados reducirían los episodios de reflujo como se ha
demostrado mediante pH-metría esofágica.
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Técnicas diagnosticas Características importantes

Anamnesis e Historia clínica Diagnóstico clínico

Radiología (TEGD)
Escasa duración, baja especificidad,
irradiación, información anatómica

Ecografía abdominal Idem TEGD, no irradia

Gammagrafía pulmonar
Irradia poco, no invasivo, útil en
vaciamiento gástrico y aspiración pul-
monar

Manometría esofágica Motilidad esofágica, EEI

pH-metría esofágica de 24 horas
No irradia, poco invasivo, buena téc-
nica, valora el RGE

Impedanciometría esofágica Técnica ideal, mejora la pHmetría

Endoscopia digestiva alta, Biopsia
esofágica

Complementa la pHmetría e impedan-
ciometría, esofagitis

Otras técnicas “emergentes”
Test de saliva marcada, Salivograma,
etc.



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

Estos productos espesante son en su mayoría preparados de:

- Harina de semilla de algarrobo (galactomanano).

- Amilopeptina (almidón de arroz).

- Almidón de maíz y patata.

Los preparados de harina de semilla de algarrobo fermentan en el
colon proporcionando un pequeño aumento energético pero pueden
producir dolor abdominal y heces mas blandas. La amilopeptina (almi-
dón de arroz) tiene un menor aumento de la viscosidad y tiene escasa
repercusión sobre el vaciamiento gástrico, cosa que sería deseable. El
almidón de maíz es utilizado con idénticos fines y eficacia.
Recientemente se ha introducido el almidón de patata como espesan-
te en las leches para lactantes con trastornos leves.

Espesar los alimentos parece un enfoque seguro con buenos resulta-
dos clínicos, ya que en la mayoría de los lactantes disminuyen los sín-
tomas (vómitos y regurgitaciones). Sin embargo los resultados de las
investigaciones demuestran que disminuyen el número de reflujos pero
que estos puedes ser más largos, con lo cual el índice de reflujo no
varia. La conclusión es que los alimentos espesados pueden no ser ade-
cuados para los pacientes con Esofagitis por reflujo. En resumen, las
leches antiregurgitación pueden ser utilizadas en niños con RGE no
complicado pero no deberían ser utilizadas como medida terapéutica
en pacientes con RGE complicado con esofagitis. El aporte calórico de
las fórmulas Anti-regurgitación (AR) está en todos los casos dentro de
los límites recomendados por la ESPGHAN y la CEE. Sobre la biodispo-
nibilidad de los oligoelementos y minerales, los últimos estudios mues-
tran que es menor que con la leche materna e incluso que con las fór-
mulas no espesadas pero con diferencias mínimas. Las fórmulas AR
deben ser consideradas como alimentos terapéuticos de prescripción
exclusivamente médica, su objetivo es aliviar las regurgitaciones en el
lactante sano con RGE leve y no complicado. En el niño mayorcito la
disminución de la cantidad de grasa, la prohibición de la ingesta de
chocolate o menta, no ingerir bebidas gaseosas ni de cola, no acostar-
se hasta por lo menos 2 horas después de cenar y evitar que el niño
este expuesto al humo del tabaco como fumador pasivo son recomen-
daciones a tener en cuenta durante esta fase de tratamiento. 

Tratamiento fase 2 bis. Tratamiento postural
A partir de estudios epidemiológicos se ha demostrado la eficacia en
la prevención de la Muerte Súbita del lactante en la posición dorsal o
lateral durante el sueño para todos los lactantes que no padecen nin-
gún trastorno médico. Como a menudo se evoca la implicación del RGE
como cofactor de la muerte súbita del lactante, aunque no se ha podi-
do demostrar formalmente, difícilmente podemos recomendar dicha
posición ventral en decúbito a 30º en el RGE si no se aconseja en lac-
tantes sanos. La posición ventral en el RGE del lactante debe conside-
rarse una terapéutica integral, que comporta unos efectos secundarios
potencialmente graves, en relación entre la muerte súbita del lactan-
te y la posición al dormir. La posición en decúbito ventral sólo debe
proponerse en circunstancias en que el beneficio esperado sea mayor
que el riesgo inducido. En resumen, la posición en decúbito ventral a
30º no debe ser un tratamiento de primera intención del RGE no com-
plicado del lactante y del recién nacido a término, sino que sigue sien-
do unos de los elementos del tratamiento coadjuvante en los casos
resistentes a las prescripciones dietéticas y medicamentosas.

Tratamiento fase 3. Médico
Procinéticos: mejoran la coordinación antroduodenal y la amplitud con-
tráctil gastrointestinal. Las últimas recomendaciones de la ESPGHAN
sobre el uso de los procinéticos en el RGE y ERGE indican que no hay evi-
dencia suficiente que justifique el uso rutinario. Los utilizados actual-
mente son la Domperidona (0.5-1 mgr/kg/día), Metoclopramida (0.1-0.5
mgr/kg/día), Alizaprida (2-4 mgr/kg/día), Betanecol (derivado de la coli-
na con acción anticolinérgica no utilizado en Europa). La Cisaprida (0.6-

0.8 mgr/kg/día en 3-4 dosis) es un fármaco controvertido en los últimos
tiempos, su efecto procinético y eficacia en el relujo es superior a los
mencionados anteriormente sin embargo no es un antiemético y sus
efectos sobre el vómito son escasos. Ha sido ampliamente utilizado en
el RGE incluso en niños menores de 1 año con excelentes resultados.
Hace unos años se publicaron informes sobre la cisaprida que suscitaron
precauciones acerca de la eficacia e inocuidad de este fármaco en niños
dado que pueden producir cambios electrocardiográficos (alargamiento
del intervalo Q-T) y la predisposición a desarrollar arritmias en niños.

Antiácidos y protectores de la mucosa: la experiencia con antiácidos es
muy limitada en niños y sus efectos sobre la regurgitación son poco
conocidos. El tratamiento intensivo con altas dosis puede ser tan efec-
tivo como la cimetidina para reducir los parámetros pH-métricos altera-
dos, pero para actuar como buffer gástrico requiere múltiples adminis-
traciones y dado que ello no se realiza habitualmente, no tiene mucho
sentido su utilización sino es como coadyuvante con otras medidas.

Los datos sobre el Alginato como monoterapia para la regurgitación no
son convincentes y sus efectos sobre los datos pH-métricos incluso
unidos a procinéticos son contradictorios.

Los antagonistas de los receptores Anti H2 son efectivos en la cura-
ción de la esofagitis por reflujo en el niño. La Cimetidina (20-40
mgr/Kg/día) y Ranitidina (4-6 mgr/kg/día) se utilizan en el RGE cuan-
do se demuestran los síntomas de esofagitis. Su eficacia puede demos-
trarse por endoscopia al observar la mejoría de la esofagitis tras un
periodo de tratamiento. Altas dosis de ranitidina es comparable a los
Inhibidores de la bomba de protones (IBP). El Omeprazol es un poten-
te inhibidor de la secreción ácida mediante el bloqueo de la bomba de
protones que aunque la experiencia en niños es limitada los resultados
son excelentes a razón de 0.7-3.3 mgr/kg/día. La seguridad de utiliza-
ción durante tiempo prolongado, es todavía materia de debate.
Recientemente se aboga también por el tratamiento con Lanzoprazol
en Pediatría a dosis de 0.7-1.4 mgr/kg/día)

Tratamiento fase 4. Quirúrgico
La historia de la mejoría espontánea que se observa en el niño, indica
que normalmente la cirugía debe posponerse hasta haber agotado los
tratamientos médicos. En casos de Enfermedad por RGE que pongan en
riesgo la vida o en niños con enfermedad neurológica, la cirugía debe
ser indicada anticipadamente. No hay excusa alguna para continuar
con tratamientos médicos ineficaces en procesos que pueden impedir
el crecimiento o causar enfermedad crónica, dolor persistente, esteno-
sis esofágica o incluso la muerte. Por lo tanto un niño con RGE no
puede ser un enfermo crónico.

Indicaciones de Cirugía: anomalía anatómica (malrotación, hernia hia-
tal grande, etc) Tratamiento permanente o falta de control de la sin-
tomatología, manifestaciones respiratorias relacionadas con el RGE
(apnea, asfixia de RN con RGE demostrado), Esofagitis grave refracta-
ria, Esófago de Barrett, Estenosis péptica, Paciente intervenidos de
atresia esofágica, Encefalópatas graves ya que tienen la motilidad eso-
fágica alterada adoptando una posición acostada permanentemente y
tienen factores que incrementan la presión abdominal como la espas-
ticidad y el estreñimiento, además en muchos casos padecen escolio-
sis que altera la anatomía y fisiología del hiato

DESARROLLO Y SEVERIDAD DE LA ESOFAGITIS POR REFLUJO
Existen muchos factores que determinan el desarrollo y severidad de la
esofagitis por reflujo y hay una respuesta individualizada como meca-
nismo de defensa en los pacientes pediátricos ya que ante la misma
situación responden de manera distinta. El desarrollo y la severidad de
la esofagitis por reflujo depende de tres circunstancias principales:

1. El pH del material refluído (ácido, alcalino, mixto).

2. Aclaramiento esofágico (preferentemente nocturno).

3. Resistencia individual de los tejidos.
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El pH del material refluido
El ácido clorhídrico causa esofagitis por desnaturalización proteica y
activación de la pepsina y según el substrato proteico, la actividad
máxima de la pepsina ocurre con un pH cercano a 2.0, mientras que es
inactiva a pH 3.2 y es dañada irreversiblemente a pH 4.0. Pequeñas can-
tidades de pepsina y una acidez media puede producir esofagitis severa
en individuos predispuestos. El reflujo duodeno-gástrico (RDG) en el que
el material refluido (primero reflujo duodenogástrico y posteriormente
este material alcalino refluido al estómago pasa al esófago por un reflu-
jo gastroesofágico) contiene jugo duodenal, el cual es rico en secrecio-
nes biliares y pancreáticas, causando a menudo esofagitis alcalina. 

Aclaramiento esofágico
La habilidad para vaciar el esófago del material ácido refluido por
medio de las ondas peristálticas y la neutralización del ácido residual
por ingestión de saliva es conocido como aclaramiento esofágico ácido.

Cuatro factores son importantes para la normalidad del aclaramiento
esofágico:

1. la gravedad (que es más importante cuando el niño inicia la deam-
bulación).

2. la actividad motora esofágica.

3. la salivación.

4. la frecuencia de la deglución espontánea (poco frecuente durante
el sueño).

Resistencia de los tejidos
Es poco conocido cómo la mucosa esofágica se defiende por sí misma
o si existe diferencias individuales en la resistencia de los tejidos. El
epitelio del  tracto gastro-intestinal es poco conocido así como la
cinética celular y su metabolismo. La mucosa esofágica con su epite-
lio estratificado escamoso es más sensible a la acción digestiva del
material refluido tanto ácido como alcalina que cualquier otra muco-
sa del tracto gastrointestinal. 
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QUÉ PREGUNTAN LAS MADRES SOBRE LACTANCIA MATERNA 
Y CUÁLES SON LAS DUDAS DE LOS PEDIATRAS. FORO DE 
LACTANCIA MATERNA EN LA WEB
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Autores: Juan José Lasarte Velillas (Centro de Salud de Zuera,
Zaragoza)
Mª Teresa Henández Aguilar (Centro de Salud Fuente de San Luís,
Valencia)

La lactancia materna es la mejor forma de alimentar a los lactantes y
niños pequeños, asegura un desarrollo y crecimiento óptimos y el mejor
nivel de salud para el lactante y para su madre. Además, ahorra costes
y perjuicios evitables a las familias, a la sociedad y al medio ambien-
te1. En la actualidad, y con base en la evidencia más reciente, se reco-
mienda alimentar al lactante con leche materna exclusiva desde el
nacimiento hasta los 6 meses de vida y continuar con leche materna
complementada con otros alimentos oportunos, adecuados y correcta-
mente preparados, a partir de entonces hasta los 2 años o más. 

En la mayoría de los países europeos las tasas de amamantamiento son
bajas y su duración media está muy por debajo de lo deseable. Las
barreras identificadas como más comunes en nuestra sociedad son:
educación prenatal inadecuada, políticas y prácticas inadecuadas en
hospitales y maternidades, falta de seguimiento y de apoyo competen-
te por parte de los profesionales sanitarios, escasa implantación del
Código de Comercialización de Sucedáneos, falta de apoyo social y
familiar, representación de la alimentación con fórmula como la norma
en los medios de comunicación y la vuelta temprana al trabajo de la
madre lactante2,3.

Aunque en España no existe un sistema de monitorización adecuado,
en la última Encuesta de Salud realizada a nivel nacional por el INE
(www.ine.es) y en los diversos estudios realizados por investigadores  a
nivel local, se observa que los índices de lactancia materna (LM) son
bajos y que el abandono precoz es la norma. A los 6 meses, tan sólo
entre un 7-28% de madres alimentan a sus hijos al pecho4,5,6, cifras
que están lejos de las recomendaciones de la OMS7. Hay muy pocos
hospitales IHAN, que cumplen con el decálogo de los “10 pasos para
una lactancia feliz”, y la formación de los profesionales y de los resi-
dentes de pediatría es deficiente8,9,10,11.

Esta situación, similar en el resto de Europa, es considerada por la
Dirección General de Salud Pública de la UE como un problema de
serias consecuencias y como prioridad de salud pública en Europa lo
que llevó a la Comisión Europea a elaborar un Plan Estratégico para la
protección, promoción y apoyo de la lactancia12, que estudia y descri-
be las directrices a tener en cuenta en la planificación. Como comple-
mento y en desarrollo de este plan se han publicado además las
Recomendaciones Estándar para la Alimentación del Lactante y Niño
Pequeño en la Unión Europea13. Este último documento es una guía de
las prácticas recomendadas para la alimentación infantil en toda
Europa que como pediatras debemos conocer y difundir.

Los pediatras nos enfrentamos día a día a preguntas y problemas rela-
cionados con el amamantamiento y la alimentación infantil y es una de
las principales preocupaciones de las madres y las familias, con respec-
to a la salud de sus hijos. Por eso, el tema de la alimentación infantil,
está presente en los programas de  educación para la salud, ya desde el

embarazo. Y por ello, dada la importancia del amamantamiento para la
salud y crianza del recién nacido y el lactante, desde el nacimiento, los
pediatras deben estar bien preparados para promocionar la lactancia
materna de forma efectiva, para apoyar a las madres en su tarea y para
ser capaces de solucionar los problemas que puedan presentarse.

Conscientes del importante papel que los pediatras podemos y debemos
jugar en este ámbito, en marzo de 2002, el Comité de Lactancia
Materna de la AEP abrió dos foros en la web de la Asociación Española
de Pediatría (AEP), uno para madres y padres y otro para profesionales,
que pueden visitarse en http://www.aeped.es/lactanciamaterna/. A ellos
se dirigen diariamente madres y padres de niños y niñas amamantados,
con preguntas, problemas y, a veces, quejas sobre la atención que han
recibido de los profesionales de la salud a los que han consultado. Estos
foros son respondidos, también diariamente, por expertos en lactancia
materna coordinados por el Comité de Lactancia Materna de la AEP y
la experiencia está publicada en 200414,15. Actualmente, el número de
preguntas en el foro de padres rondan las 4000 anuales y en el foro de
profesionales hay más de 200 cada año (ver tabla I).

En el foro de padres, las preguntas más frecuentes son acerca de la
cantidad o la calidad de su leche y sobre la ganancia de peso de los
lactantes. También son muy frecuentes las preguntas relacionadas con
la incorporación de la madre al trabajo. En el foro de profesionales, las
preguntas más frecuentes están en relación con el uso de medicamen-
tos durante la lactancia (ver tabla II).

Es un hecho reconocido, que los métodos de aprendizaje telemáticos
(e-learning) son, al menos, tan eficaces como los métodos tradiciona-
les y resultan un complemento muy útil que permite enseñar a los
estudiantes a aplicar la teoría aprendida16, especialmente si se basa
en casos clínicos17 y permiten una enseñanza actualizada casi a tiem-
po real. En el año 2005, el comité de LM de la AEP consideró que el
foro de padres podía ser un buen instrumento docente para la forma-
ción de médicos internos residentes (MIR) y diseñó un novedoso sis-
tema de e-learning basado en el mismo, cuyos resultados han sido
publicados recientemente18.

Al ser anónimo, el foro de padres proporciona una “ventana” que nos
permite conocer de forma directa las preocupaciones y problemas de
las madres, su conocimiento de estos temas y sus reacciones a la infor-
mación y consejos ofrecidos por los pediatras, de manera que resulta
extremadamente útil para diseñar estrategias de promoción de la lac-
tancia materna, así como de prevención y tratamiento de problemas
concretos. Así mismo, permite reflexionar acerca de las actitudes y
comportamientos en la consulta y trabajar, sobre bases reales, para
mejorar la comunicación médico-paciente.

ALGUNAS PREGUNTAS DEL FORO
Mi hija tiene un mes y nació pesando 3.175, ahora pesa 3.630. Mi
pediatra me aconsejó darle un “suplemento” por la poca ganancia de
peso que estaba teniendo (me visita cada semana desde que nació). Al
principio tuve muchos problemas para que se cogiera al pecho (heridas,
tomas muy largas, se quedaba dormida al ratito de empezar a mamar)
pero ahora ya no siento dolor, (a veces en el momento del “enganche”)
ni tengo heridas. Las tomas siguen siendo largas y se sigue quedando
dormida al poco de empezar. Llevo 2 semanas, muy a mi pesar, dándole
un biberón cada 3 horas después del pecho (siempre a demanda) y me
da la impresión de que cada vez mama menos y los biberones se los
toma tan ricamente... mi pregunta es si realmente es necesario este



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

293

“suplemento” (en el hospital perdió casi 500 gr y en las 2 primeras
semanas con solo pecho ganó 150 gr aprox). Me preocupa que mi
pequeña encuentre tan “cómodo” el biberón que termine por rechazar
mi pecho y a parte no me gusta nada el tema del biberón (horarios, poco
natural, tener que calentar...). Gracias por su atención.

Hola, tengo un bebe con 4 meses, su pediatra está de vacaciones y no la
ha visto este mes, y yo estoy bastante preocupada con el tema de la ali-
mentación, siempre me queda la duda de si ha comido suficiente o no.
Bueno el caso es que yo la peso en la farmacia cada 15 días y hoy le
tocaba pesarla y solo ha ganado 120 gr en estas dos semanas, me pare-
ce muy poco, ella siempre ha ganado más peso y no sé si es que come
menos, ya que cada vez está menos tiempo mamando, o que gasta más
calorías al moverse más o no sé... estoy muy preocupada y sin pediatra.
Gracias por leerme, espero respuestas.

Hola tengo un bebé de siete meses que ya ha iniciado alimentación
complementaria. Come estupendamente y así lo confirma su percentil
por encima de 97. El problema es que tiene asociado el pecho a dormir
y por la noche se despierta constantemente (a veces con intervalos
menores de una hora) para mamar. No quiere chupete ni otra cosa que
el pecho que es lo único que la calma y la duerme. Me preocupa que no
duerma bien y que gane demasiado peso.

Tengo un amiga a la que le han ingresado a su bebe de 6 meses en el
hospital con meningitis. Creen que es vírica. Al hacerle análisis de san-
gre le han dicho que tiene anemia por falta de hierro porque ha crecido
muy deprisa (pesa 8.5 kg.) y se ha quedado sin hierro. Que su pediatra
debería haberle mandado comer cereales a los 5 meses o antes, en vez
de esperar a los 6 meses. Se siente culpable porque le han dicho que
está bien lo de dar LME pero que muchas veces no es suficiente para
cubrir todas las necesidades y cree que se ha puesto un poco terca con
el tema de la teta y que está malito por su culpa. ¿Cómo puede ser?
¿Cómo saber si su otro hijo mellizo o mi hija por ejemplo están bajos de
hierro y necesitan un suplemento? ¿Puede ser que por eso esté inmuno-
deprimido y haya desarrollado la meningitis?

Tengo una niña de 18 meses que sigue tomando teta, lo hace a menu-
do. Yo estoy embarazada de 3 meses y estoy tomando heparina y Adiro
100 todos los días para evitar un problema de coagulación que hizo que
perdiese a mi primer hijo en la semana 30. ¿Son perjudiciales estos
medicamentos para la niña? Estoy preocupada porque sólo toma mi
leche, ni yogures, ni queso.... es alérgica a proteínas de leche de vaca y
no sé si estos medicamentos le podrían afectar ya que mama mucho.
Gracias por vuestra ayuda.

Tabla I. Número de preguntas formuladas en el foro de padres y en el
de profesionales entre 2002 y 2009

Tabla II Temas consultados en los foros de lactancia materna

Díaz-Gómez M, Lasarte Velillas JJ. Experiencia de 1 año del foro de lac-
tancia materna para profesionales y padres. An Pediatr (Barc).
2004;60(1):87-95
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Definición
La enfermedad celíaca consiste en una intolerancia permanente a las
proteínas del gluten  (gliadinas, secalinas, hordeínas y, posiblemente,
aveninas) que se presenta en individuos genéticamente predispuestos
y que cursa con una atrofia severa de la mucosa del intestino delgado
superior que favorece un defecto en la absorción de nutrientes  (prin-
cipios inmediatos, sales y vitaminas). El establecimiento de una 

dieta estricta sin gluten conduce a la desaparición de los síntomas clí-
nicos, así como a la normalización de los marcadores serológicos y de
la mucosa intestinal.

Es la enfermedad crónica intestinal más frecuente, estimándose que 1
por cada 100 recién nacidos vivos van a padecerla a lo largo de su vida.
La relación mujer-varón es de 2:1.

Es una enfermedad infradiagnosticada debido al desconocimiento de
la gran variedad de signos y síntomas con que puede presentarse clí-
nicamente. 

Formas clínicas
Entre las formas clínicas de presentación cabe destacar:

Enfermedad celíaca clásica: Enteropatía severa inducida por gluten en
sujetos con anticuerpos positivos. Los pacientes pueden presentar sín-
tomas digestivos o extradigestivos, e incluso la enfermedad puede
mantenerse clínicamente silente en algunos casos.

Enfermedad celíaca latente: Individuos con anticuerpos séricos positi-
vos que tienen una mucosa yeyunal normal cuando toman una dieta
libre y que presentan una atrofia vellositaria inducida por gluten en
algún otro momento evolutivo que se recupera con una dieta sin gluten. 

Enfermedad celíaca potencial: Pacientes que tienen una mucosa
yeyunal normal cuando toman una dieta libre en el momento del estu-
dio, pero con características inmunológicas asociadas a patrones HLA
similares a aquellos encontrados en la enfermedad celíaca. El término
“potencial” hace referencia a la fase de la enfermedad previa a que los
pacientes desarrollen la enteropatía.

Síntomas 
En el niño pequeño el cuadro clínico varía dependiendo del momento de
la introducción del gluten en la dieta. Los síntomas más frecuentes son
diarrea crónica, distensión abdominal, vómitos, falta de apetito, irritabi-
lidad y laxitud, estancamiento ponderal y retraso del crecimiento. 

En el niño mayor y en el adolescente puede no haber síntomas digestivos
y presentarse la enfermedad como una anemia ferropénica rebelde a la
ferroterapia oral, estreñimiento, talla baja y retraso de la menarquia.

En el adulto la enfermedad también puede cursar con manifestaciones
digestivas clásicas, si bien lo más frecuente es que consulten por ane-
mia ferropénica refractaria, dispepsia, estreñimiento, intestino irrita-
ble, dolores óseos y articulares, parestesias, infertilidad, abortos recu-
rrentes, malnutrición, etc. (Tabla I): 

Tabla I. Manifestaciones clínicas según la edad de presentación

Diagnóstico
Una anamnesis detallada unida a un examen físico cuidadoso permite
establecer el diagnóstico de sospecha en aquellos pacientes que cur-
san con sintomatología convencional. En estos casos es recomendable
la determinación de anticuerpos antitransglutaminasa tisular huma-
na recombinante de clase IgA (AAtTG) y de una IgA sérica total dada
la alta frecuencia con la que los enfermos celiacos asocian un déficit
selectivo de IgA. Cuando los marcadores serológicos estén aumentados
es imprescindible la realización de una biopsia intestinal a nivel duo-
deno-yeyunal (precedida de un estudio de coagulación normal) para
confirmar el diagnóstico de enfermedad celíaca. (Figura 1).

Dado que las lesiones histológicas pueden ser parcheadas, es necesa-
rio obtener múltiples muestras de biopsia. El hallazgo de una atrofia
vellositaria (Marsh tipo 3) confirma el diagnóstico de enfermedad celí-
aca. La presencia de cambios infiltrativos con una hiperplasia de las
criptas (Marsh tipo 2) es también compatible con una enfermedad
celíaca. En estos casos la presencia de anticuerpos positivos refuerza
el diagnóstico. El hallazgo sólo de cambios infiltrativos (Marsh tipo 1)
en la biopsia intestinal no es específico de enfermedad celíaca.

Desde las consultas de Atención Primaria es posible solicitar marcado-
res serológicos de enfermedad celíaca, IgA sérica total y un estudio de
coagulación. La detección de los anticuerpos no sustituye en ningún
caso a la biopsia intestinal para establecer el diagnóstico de certeza de
enfermedad celíaca. La determinación de anticuerpos es muy útil como
apoyo al diagnóstico de sospecha, para indicar el momento en que
debe realizarse la biopsia intestinal y para vigilar el cumplimiento de
la dieta exenta de gluten.

En los grupos de riesgo es necesario mantener siempre un alto índice
de sospecha y determinar periódicamente los marcadores serológicos.
La presencia del heterodímero HLA-DQ2/DQ8 en familiares de pacien-

Niños Adolescentes Adultos

Síntomas

Diarrea
Anorexia
Vómitos
Dolor abdominal
Irritabilidad
Apatía
Introversión
Tristeza

Frecuentemente asinto-
máticos
Dolor abdominal
Cefalea
Artralgias
Menarquia retrasada
Reglas irregulares
Estreñimiento
Hábito intestinal irregu-
lar

Dispepsia
Diarrea crónica
Dolor abdominal
Síndrome de intestino irri-
table
Dolores óseos y articulares
Infertilidad, abortos recu-
rrentes
Parestesias, tetania
Ansiedad, depresión, epi-
lepsia, ataxia

Signos

Malnutrición
Distensión abdominal
Hipotrofia muscular
Retraso póndero-esta-
tural
Anemia ferropénica

Aftas orales
Hipoplasia del esmalte
Distensión abdominal
Debilidad muscular
Talla baja
Artritis, osteopenia
Queratosis folicular
Anemia por déficit de
hierro

Malnutrición 
Edemas periféricos
Talla baja
Neuropatía periférica
Miopatía próximal
Anemia ferropénica
Hipertransaminemia
Hipoesplenismo
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tes celíacos únicamente indica que existe una predisposición genética
a padecer la enfermedad. Sólo cuando presenten síntomas y/o títulos
elevados de anticuerpos AAtTG de clase IgA estará indicada la realiza-
ción de una biopsia intestinal.

Enfermedades asociadas y grupos de riesgo
Las enfermedades asociadas suelen preceder a la enfermedad celíaca,
aunque también pueden manifestarse simultáneamente e incluso des-
pués del diagnóstico (Tabla II). Los pacientes que las padecen son con-

siderados grupos de riesgo ya que su asociación se produce con una
frecuencia superior a la esperada.

En las siguientes situaciones es imprescindible mantener un alto índi-
ce de sospecha de enfermedad celíaca: 

Familiares de primer grado. Constituyen un grupo de riesgo elevado
en el que la prevalencia de enfermedad se sitúa entre el 10 y el
20%.  Clínicamente pueden permanecer asintomáticos o con formas
clínicas de expresión leve.

Dermatitis herpetiforme. Se presenta en niños mayores, adolescen-
tes y adultos jóvenes en forma de lesiones vesiculares pruriginosas
en piel normal o sobre placas maculares localizadas simétricamente
en cabeza, codos, rodillas y muslos. El diagnóstico se realiza median-
te la demostración por inmunofluorescencia directa de depósitos gra-
nulares de IgA en la unión dermoepidérmica de piel sana. 

Diabetes mellitus tipo 1. Aproximadamente un 8% de los pacientes
con diabetes tipo 1 asocian una enfermedad celíaca.

Déficit selectivo de IgA. Aproximadamente el 4% de los pacientes
celíacos presentan además un déficit selectivo de IgA.

Síndrome de Down. La asociación con enfermedad celíaca es supe-
rior al 15%.

Enfermedades tiroideas. La asociación de la enfermedad celíaca con
tiroiditis autoinmune es frecuente tanto en niños como en adultos.

Enfermedad hepática. La elevación de transaminasas es un hallazgo
frecuente en pacientes celíacos activos debiéndose controlar su pau-
latina normalización después de iniciar una dieta sin gluten. 

Tabla II: Enfermedades asociadas

Complicaciones
En la Tabla III se muestran algunas de las complicaciones que el enfer-
mo celiaco no tratado puede presentar a medio y largo plazo.

Tabla III: Complicaciones

Tratamiento
El único tratamiento eficaz de la enfermedad celiaca es una dieta
estricta exenta de gluten durante toda la vida. Con ella se consigue la
mejoría de los síntomas a partir de las dos semanas, la normalización
serológica entre los 6 y 12 meses y la recuperación de las vellosidades
intestinales en torno a los 2 años de iniciado el tratamiento. Hay que
excluir de la dieta el trigo, cebada, centeno y todos sus derivados
incluidos los almidones. Para conseguir una dieta sin gluten es nece-
sario recurrir a un consumo preferente de alimentos naturales: carnes,
huevos, leches, pescado, legumbres, frutas, verduras y cereales sin glu-
ten como el maíz o arroz. 

Tabla V: Clasificación de los alimentos según su contenido en gluten.

No es fácil realizar una dieta sin gluten en los países occidentales
donde el trigo es el cereal más consumido y utilizado. Las Asociaciones
de Celíacos realizan una gran labor de asesoramiento sobre la dieta sin
gluten y el manejo de ésta, y es de gran ayuda para la superación de
los problemas sociales, profesionales, psicológicos, etc., que conlleva el
seguimiento estricto y de por vida de una dieta sin gluten.

Seguimiento  
Es preciso realizar un seguimiento de los pacientes con objeto de vigi-
lar la evolución de los síntomas, controlar el crecimiento en el caso de
los niños, y valorar la adhesión al tratamiento. Este seguimiento se

La presencia de AAtTG de clase IgA obliga a derivar al paciente a una unidad
especializada. 
Aunque los marcadores serológicos sean negativos, si la sospecha clínica es
alta también se derivará al paciente al especialista.
Nunca se retirará el gluten antes de realizar una biopsia intestinal.

Enfermedades autoinmunes:
Dermatitis herpetiforme 
Diabetes tipo 1
Déficit selectivo de IgA    
Tiroiditis 
Enfermedad inflamatoria intestinal
Síndrome de Sjögren
Lupus eritematoso sistémico
Enfermedad de Addison
Nefropatía por IgA
Hepatitis crónica
Cirrosis biliar primaria
Artritis reumatoide

· Psoriasis, vitíligo y alopecia areata

Trastornos neurológicos y psiquiátricos:
Encefalopatía progresiva
Síndromes cerebelosos
Demencia con atrofia cerebral
Leucoencefalopatía
Epilepsia y calcificaciones

Otras asociaciones:
Síndrome de Down
Fibrosis Quística
Síndrome de Turner
Síndrome de Williams
Enfermedad de Hartnup
Cistinuria

· Hipoesplenismo
· Insuficiencia pancreática exocrina
· Osteoporosis
· Crisis celíaca
· Yeyunoileítis ulcerativa crónica
· Colitis microscópica
· Sobrecrecimiento bacteriano

· “Celíaca refractaria”
· Linfoma no Hodgkin
· Carcinomas digestivos de:
· Faringe
· Esófago
· Estómago
· Recto

Alimentos sin gluten Alimentos con gluten
Alimentos que pueden
contener gluten

- Leche y derivados: que-
sos, requesón, nata, yogu-
res naturales y cuajada.
- Todo tipo de carnes y
vísceras frescas, congela-
das y en conserva al natu-
ral, cecina, jamón serrano
y jamón cocido calidad
extra.
- Pescados frescos y con-
gelados sin rebozar,
mariscos frescos y pesca-
dos y mariscos en conser-
va al natural o en aceite.
- Huevos.
- Verduras, hortalizas y
tubérculos.
- Frutas.
- Arroz, maíz y tapioca así
como sus derivados.
- Todo tipo de legumbres.
- Azúcar y miel.
- Aceites y mantequillas.
- Café en grano o molido,
infusiones y refrescos.
- Toda clase de vinos y
bebidas espumosas.
- Frutos secos naturales.
- Sal, vinagre de vino,
especias en rama y grano
y todas las naturales.

- Pan y harinas de trigo,
cebada, centeno, avena o
triticale.
- Productos manufactura-
dos en los que en su com-
posición figure cualquiera
de las harinas ya citadas y
en cualquiera de sus for-
mas: almidones, almido-
nes modificados, féculas,
harinas y proteínas.
-  Bollos, pasteles, tartas y
demás productos de pas-
telería.
- Galletas, bizcochos y
productos de pastelería.
- Pastas italianas (fideos,
macarrones, tallarines,
etc.) y sémola de trigo.
-  Bebidas malteadas.
- Bebidas destiladas o fer-
mentadas a partir de cere-
ales: cerveza, whisky, agua
de cebada, algunos lico-
res, etc.

- Embutidos: chorizo,
morcilla, etc.
- Productos de charcute-
ría.
- Yogures azucarados, de
sabores y con trocitos de
fruta.
- Quesos fundidos, en por-
ciones, de sabores.
- Patés diversos.
- Conservas de carnes.
- Conservas de pescado
con distintas salsas.
- Caramelos y gominolas.
- Sucedáneos de café 
y otras bebidas de máqui-
na.
- Frutos secos fritos y tos-
tados con sal.
- Helados.
- Sucedáneos de chocola-
te.
- Colorante alimentario.
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realiza en unidades especializadas mediante la determinación periódi-
ca de anticuerpos séricos.

En aquellos individuos que tomen una dieta sin gluten pero que man-
tengan los síntomas de forma persistente ó recurrente su médico
podrá solicitar una determinación de AAtTG, ya que una elevación de
los títulos sugiere un mal cumplimiento de la dieta.
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Las hepatitis virales continúan siendo una causa importante de enfer-
medad hepática en niños. Los virus de la hepatitis A (VHA) y E (VHE)
son virus sin cápsula de tipo RNA causan hepatitis aguda y fallo hepá-
tico. Los virus con cápsula, virus de la hepatitis B (VHB, un virus DNA)
y el virus de la hepatitis C (VHC, un virus RNA) pueden causar hepati-
tis aguda y crónica que potencialmente progrese a cirrosis y carcino-
ma hepatocelular (CHC). Ambos se pueden transmitir como infección
perinatal al niño.

A pesar de los avances en el manejo clínico de las hepatitis virales, pre-
vención primaria mediante vacuna y tratamiento, estas enfermedades
suponen retos para el futuro. La aparición de virus resistentes a antivi-
rales y aparición de mutantes de escape a las vacunas disponibles repre-
sentan alteraciones iatrogénicas en la biología de estos virus. Las malas
condiciones de vida en algunos países o el hacinamiento de poblaciones
marginales predisponen a la expansión de virus hepatotropos y la falta
de acceso a antivirales y vacunas. No se sabe si el aumento de obesidad
y resistencia a la insulina en la población infantil tendrá impacto en la
historia natural de la hepatitis crónica viral en la infancia.

HEPATITIS A
En Europa y Norte América la hepatitis aguda A es generalmente sub-
clínica en la infancia, estos niños pueden transmitir la hepatitis a los
adultos que suelen desarrollar hepatitis sintomática. Pocos niños des-
arrollan síntomas gastrointestinales ó ictericia y sólo ocasionalmente
es necesario el ingreso para tratamiento de soporte. Sin embargo, en
zonas poco desarrolladas como Latino América, India, Turquía. La
hepatitis aguda A causa más de la mitad de los casos de fallo hepáti-
co agudo en la infancia.

La vacuna e la hepatitis A se introdujo en 1995 y es altamente eficaz.
En Estados Unidos la Academia Americana de Pediatría la recomienda
para todos los niños mayores de 12meses desde 2006. En Argentina se
ha recomendado la vacunación universal en niños a partir de 2007. En
España el Ministerio de Sanidad sólo aconseja la vacunación en gru-
pos de riesgo: viajeros a zonas de riesgo, varones homosexuales pro-
miscuos, adictos a drogas parenterales, hemofílicos, familiares o cui-
dadores en contacto con pacientes con hepatitis A, trabajadores en
contacto con aguas residuales y personal de guarderías infantiles. Esta
política sólo ha disminuido un 16% la prevalencia de la infección. Sin
enbargo en Cataluña se inició la vacunación en preadolescentes en
1998 consiguiendo una disminución de incidencia del 80%.

La vacuna es también eficaz en la profilaxis post-exposición y es pre-
ferida a la administración de gammaglobulina hiperinmune por su
menor coste, mayor disponibilidad y superior protección a largo plazo.

HEPATITIS E
Es poco frecuente en nuestro medio como causa de hepatitis aguda. Es
endémica en Asia Central y del Sudeste, Norte y Oeste de África y
Méjico. Produce un 25% de mortalidad en mujeres que la presentan en
el tercer trimestre del embarazo, y las que sobreviven tienen una tasa
elevada de abortos y nacidos muertos. Se ha desarrollado reciente-
mente una vacuna que ya ha sido probada en Nepal y China y es alta-
mente eficaz. Se considera indicada la vacuna en mujeres de estas
zonas endémicas.
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HEPATITIS B

DIAGNOSTICO
El diagnóstico de infección actual por VHB se basa en la detección de
HBsAg en suero. En la infección autolimitada, el HBsAg desaparece en
menos de 6 meses. La demostración de HBsAg + en suero por un perí-
odo superior a 6 meses define la infección crónica por VHB. 

La hepatitis crónica B normalmente no produce síntomas, debe inves-
tigarse en todo niño con elevación de transaminasas o con riesgo. Este
grupo lo constituyen los que conviven con un portador, niños adopta-
dos o inmigrantes procedentes de áreas geográficas de alta endemia
así como los nacidos de madres infectadas por el virus de la hepatitis
B. Tras la implantación de la vacuna HB, en nuestro país los niños de
riesgo son fundamentalmente los procedentes de áreas geográficas de
alta endemia. Excepcionalmente la infección crónica por VHB puede
detectarse por manifestaciones extrahepáticas como síndrome nefró-
tico o acrodermatitis papulosa.

PATOGENIA
El principal factor de riesgo de cronicidad en la hepatitis B es la infec-
ción en los 5 primeros años de vida. La hepatitis sintomática con icte-
ricia prácticamente nunca es seguida de infección crónica. Los indivi-
duos con infección autolimitada destruyen las células infectadas y ela-
boran anticuerpos neutralizantes (antiHBs) que impiden la infección
de nuevas células. Los sujetos con infección crónica también desarro-
llan una respuesta específica, sin embargo no logran erradicar la infec-
ción, por lo que el proceso de necro-inflamación se mantiene

FASES DE LA INFECCION CRONICA
Los infectados crónicos muestran a lo largo de su vida diferentes estados
o fases. Según la capacidad de reconocimiento inmunológico del huésped. 

La fase de alta replicación se define por la presencia de HBeAg, y una
alta carga viral (DNA-VHB ≥105 copias/ml o >20.000 UI/ml). Los valo-
res de DNA-VHB habitualmente son >108 copias/ml. En casos de trans-
misión vertical la duración de esta fase puede ser superior a 10 años,
y debido a un estado de inmunotolerancia presentar transaminasas e
histología normales. 

La fase de inmunoeliminación es definida por el descenso de la carga
viral, que precede a la negativización de HBeAg  y seroconversión
antiHBe. En esta fase tiene lugar la mayor intensidad de necroinfla-
mación y disfunción.

La fase de baja replicación o también denominada estado de porta-
dor HBsAg inactivo. Se define por la negatividad de HBeAg, positivi-
dad de antiHBe y DNA-VHB indetectable o detectable ≤104 copias/ml
o 2.000 UI/ml. La función hepática es normal, o con mínimas altera-
ciones ocasionales. En la biopsia se observa un hígado normal, o con
leve inflamación. Un porcentaje bajo de pacientes (0.5% anual) llega
a eliminar el marcador HBsAg (resolución de la infección). 

Reactivación: Tras un tiempo de normalidad funcional en los portado-
res con antiHBe+, puede (1-3% anual) reaparecer disfunción  asociada
a un nivel replicativo del virus mayor, con DNA-VHB >105 copias/ml. La
reactivación de la replicación viral puede ocurrir en el virus salvaje (con
reversión al estado HBeAg+) o, mucho más frecuente, por mutación
viral manteniendo antiHBe+ . La disfunción en brotes o crónica con
DNA-VHB >2000 UI/ml ó >104-5 copias/ml (no necesariamente conti-
nuado) se denomina hepatitis crónica HBeAg( -).En la hepatitis cróni-
ca HBeAg (-) el virus VHB tiene variantes en la región pre-C del gen C,
la más común es A1896G. Ese cambio causa un codón “stop” que no
permite la transcripción completa del gen C, necesaria para la síntesis
de HBeAg. En países mediterráneos y en Asia se describe en un porcen-
taje creciente que alcanza el 18% a los 5 años de la seroconversión. En
la infancia es poco observada, un 5% de niños.

SEGUIMIENTO DE NIÑOS CON HEPATITIS CRÓNICA B
Al diagnóstico se debe realizar marcadores serológicos y DNA del VHB
y serología de VHC Y virus delta. Bioquímica hepática, hemograma,
alfafetoproteina y ecografía hepática. El seguimiento será cada 3
meses en la fase de alta replicación y cada 6 en la de baja replicación;
en esta fase se realizará alfafetoproteína cada 6 meses para descartar
hepatocarcinoma (aunque esta no se eleva en el 30-50% de casos) y
ecografía anual.

El 80% de los niños se encuentran al ser detectados en la primera fase
de alta replicación HBeAg+ y un 20% en fase de portador inactivo.  

En la evolución natural de la infección crónica, en niños HBeAg+ la
tasa anual de seroconversión es de 10%. En países mediterráneos el
85% de los niños lo hacen antes de llegar a la edad adulta. No es posi-
ble predecir fiablemente la seroconversión en el año siguiente, pero es
más probable con ALT más elevada. 

La biopsia permite evaluar el estado del hígado, el resultado de la rela-
ción virus-huésped peculiar de cada individuo. Informa del momento
puntual en que se realiza, no permite predecir la lesión final. Se eva-
lúan por separado las lesiones inflamatorias o “grado”, (hepatitis peri-
portal, necrosis lobulillar, puentes de necrosis, inflamación portal) y la
fibrosis o “estadio”. Para la comparación entre individuos o de las biop-
sias sucesivas en el mismo individuo se emplean escalas numéricas de
puntuación de las lesiones (Scheuer, Metavir, Knodell o Ishak).

PRONOSTICO
Se estima que un 15-40% de los infectados crónicos tendrán compli-
caciones severas a lo largo de toda la vida. En el plazo de observación
pediátrico, hasta 18 años de edad, el riesgo acumulado de cirrosis es
3-5% y de hepatocarcinoma 1-4%. 

PROFILAXIS
1) Vacunación universal. Es clave para disminuir la prevalencia de por-
tadores crónicos en una sociedad. Después de 3 dosis la vacuna indu-
ce en el 95-98% de los sujetos la producción de antiHBs (>10 mUI/ml),
eficaz para impedir la infección 

2) Profilaxis en nacidos de madre portadora. Indica la administración
de la 1ª dosis de vacuna HB en las primeras 24 horas, asociada a 0.5
ml de inmunoglobulina específica antiHBs. Las siguientes dosis de
vacuna se administran al mes y 6 meses de edad. Esta profilaxis evita
la infección en los nacidos de madres antiHBe+ con DNA-VHB<105
copias/mL. En los hijos de madre portadora HBeAg+ con alta replica-
ción viral un 8-30% de niños se infectan a pesar de la profilaxis.

3) Profilaxis del entorno y vacunar a los susceptibles (HBsAg  negati-
vo y antiHBs negativo).

Prevención de otras hepatopatías. Se recomienda a los mayores de 2
años la vacuna de hepatitis A. Los adolescentes deben ser instruidos
sobre el efecto dañino para el hígado del alcohol, tabaco y drogas ilí-
citas (favorecen la progresión a cirrosis y hepatocarcinoma) y del ries-
go de sobreinfección por otros virus hepatotropos (VHC, delta) por
tatuajes, piercing o relaciones sexuales sin protección. 

TRATAMIENTO

OBJETIVO
La morbilidad de la hepatitis crónica B está ligada a la replicación viral.
El objetivo del tratamiento es a) prevenir el desarrollo de hepatopatía
grave ó b) mejorar al paciente con hepatopatía grave. En raras ocasio-
nes es curativo. Con los fármacos actuales puede lograrse un descen-
so de la replicación viral que mejora la evolución de la enfermedad. El
tratamiento disponible ha mejorado el pronóstico de los individuos con
cirrosis descompensada,  pacientes sometidos a trasplante, o con
hepatopatías progresivas HBeAg + ó HBeAg (-). 
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PACIENTES SUSCEPTIBLES DE TRATAMIENTO
Los tratamientos disponibles son aplicables a estados de infección con
alta replicación (DNA-VHB≥105 copias/ml ó >20.000 UI/ml) y con dis-
función hepática. En niños generalmente se trata de hepatitis crónica
en fase HBeAg positivo. 

Es necesario considerar las características del paciente para determi-
nar posibles ventajas e inconvenientes del tratamiento, y para elegir el
más apropiado. Para la decisión de tratar es conveniente conocer el
patrón de evolución de las cifras de transaminasas y niveles de DNA-
VHB a lo largo de 6-12 meses, y realizar biopsia hepática. 

El tratamiento en niños en fase HBeAg+ está indicado en: 1) afectos de
lesión histológica o funcional severa y 2) niños con elevación de trans-
aminasas notable >2xVSN y persistente al menos 6 meses. Los niños con
elevación de ALT 1-2xVN pueden ser considerados para tratar o pueden
ser observados. El tratamiento no se indica en niños con ALT normal.

La hepatitis crónica HBeAg (-) es excepcional en niños. El tratamiento
está indicado en todos.

PLAN DE TRATAMIENTO
La investigación de fármacos es continua en la última década. Las
sociedades de Hepatología revisan periódicamente las recomendacio-
nes. En la revisión más reciente (febrero 2009), la Asociación Europea
para el Estudio del Hígado –EASL-, considera como primeros fármacos
a emplear en adultos con hepatitis HBeAg+ 1)peg-interferon 48 sema-
nas (preferible en sujetos con ALT >3xVSN con nivel de DNA-
VHBrelativamente bajo, <107 copias/ml ó <2x106 UI/ml), ó 2) tenofo-
vir ó entecavir de forma continuada, hasta 6-12 meses después de
lograr seroconversión antiHBe. 

En las revisiones periódicas de tratamiento de los niños, deben efec-
tuarse recomendaciones basadas en estudios previos realizados en
niños. Solamente hay experiencia en 1) interferón alfa, 2) lamivudina,
y 3)adefovir.  Se están actualmente desarrollando ensayos para evaluar
la dosis y eficacia de los antivirales actualmente recomendados en
adultos (tenofovir y entecavir)

Lamivudina y adefovir en adultos han sido desplazados por ser dispo-
nibles otros fármacos con más potencia antiviral y menos susceptibi-
lidad a mutaciones virales resistentes. Dado que son los únicos estu-
diados en niños es necesario que su aplicación sea racional, evitando
un empleo que genere resistencias que se ha comprobado favorecen
futuras resistencias a los fármacos más recientes y potentes. 

USO DE FARMACOS EN NIÑOS CON HEPATITIS CRONICA B HBeAg+
1. INTERFERON. Se usa Interferón pegilado alfa2b: 1.5 microg/kg 1 vez
a la semana durante 4-6 meses. El meta-análisis de estudios en niños
muestra que la seroconversión es lograda en un 33%, frente a 10% en
niños control, en el plazo de 1 año. Los más proclives a respuesta son
aquellos con mayor elevación de ALT, niveles de DNA-VHB medios o
bajos y/o lesiones histológicas con inflamación periportal. El aclara-
miento de HBsAg sucede en 20% de los respondedores a interferón,
más alto que en los que seroconvierten espontáneamente. Son fre-
cuentes los efectos adversos.

2. ANTIVIRALES
2A. LAMIVUDINA es un análogo de nucleósido que impide la formación
de nuevos virus al interrumpir la retrotrascripción de RNA pregenómi-
co a DNA VHB.   niños HBeAg+: Se obtiene seroconversión tras 12
meses de tratamiento en 23% (vs 13% en controles).  

Carece de efectos secundarios. A lo largo del tratamiento aparece
resistencia viral (22% tras 1 año de tratamiento,64% tras 3 años) por
mutaciones rtM204V ó rtL180M. Las mutaciones de resistencia a lami-
vudina favorecen la resistencia en un futuro tratamiento con enteca-
vir o telvibudina.

Se administra una vez al día 3 mg/kg (dosis máxima 100 mg). Precisa
descenso de dosis en pacientes con filtrado glomerular < 50 ml/min. 

Hay que realizar nivel de DNA-VHB cada 12 semanas. Si en la semana
24 no se obtiene negatividad de DNA-VHB es aconsejado suspender el
tratamiento (para evitar aparición de resistencias al fármaco en los
siguientes meses  y futuras resistencias cruzadas a otros fármacos). Si
a la 24 semana se obtuvo negatividad de DNA-VHB se prosigue el tra-
tamiento, comprobando que persiste negativo en chequeos cada 12
semanas. El tratamiento se retira tras 6-12 meses después de lograr
seroconversión antiHBe. 

2B. ADEFOVIR DIPIVOXIL. Es un análogo de nucleótido, inhibe la retro-
transcripción de RNA pregenómico a DNA-VHB al ser incorporado en
la cadena en crecimiento. 

Los resultados de un ensayo internacional en 173 niños de 2 a 18 años
indican que a las 48 semanas hay 16% de seroconversión antiHBe
comparado con 5% en el grupo control. Solamente hubo respuesta en
niños mayores de 12 años (23% respuesta versus 0% en controles).
Durante el tiempo analizado (48semanas) no se detectaron mutantes
resistentes) y no hubo efectos adversos. Hay una proporción baja (11%
a 3 años) de aparición de mutantes resistentes (rtN236T o rtA181V)

La dosificación es de 0.3 mg/kg/día (edad 2 a 6 años), 0.25 mg/kg/día (6-
11 años), o 10 mg/día (a partir de 12 años). Es necesario reducir la dosis
si existe alteración del filtrado glomerular. Tras el comienzo del trata-
miento debe realizarse chequeo de niveles de DNA-VHB, si tras 48 sema-
nas de tratamiento no se obtuvo negativización de DNA-VHB debe ser
suspendido (para evitar futuras resistencias y resistencias cruzadas a
tenofovir). Si el adefovir logra negativización de DNA-VHB a la 48 sema-
na se prolonga hasta 6-12 meses después de lograr seroconversión.

3. FARMACOS EN INVESTIGACIÓN EN NIÑOS 
Entecavir y tenofovir tienen tasas elevadas de supresión rápida de repli-
cación con obtención de DNA-VHB indetectable en pocas semanas, con
muy bajo riesgo de resistencias en sujetos no tratados previamente con
otros fármacos. Permiten por tanto tratamientos de larga duración, que
son necesarios en la hepatitis crónica B HBeAg+ (dado que la tasa de
seroconversión antiHBe en todos los antivirales es en torno a 20% de
los pacientes) y en los pacientes con hepatitis HBeAg (-).

Mientras se desarrollan estudios de dosificación en niños, se indican
solamente dentro de ensayos o como uso compasivo en niños con hepa-
topatía avanzada, con dosis adaptadas a superficie corporal. En adultos
la dosis de entecavir es de 0.5 mg/dia, la de tenofovir de 300 mg/día. 

HEPATITIS CRONICA C

EPIDEMIOLOGÍA
En el área mediterránea un 0,1-0,3% de niños tienen anti-VHC +. El
descubrimiento del virus y la disponibilidad de anti-VHC permitieron
desde principios de los 90 la exclusión de donantes de sangre y órga-
nos infectados y junto a las medidas de esterilización y uso de mate-
rial desechable ha hecho una rareza la transmisión parenteral en los
países desarrollados. Así la fuente de infección en niños nacidos antes
de los años 90 era mayoritariamente parenteral por aporte de hemo-
derivados (pacientes con hemofilia, talasemia, enfermedades oncoló-
gicas, cirugía cardiaca, diálisis, trasplante) y en niños nacidos poste-
riormente es vertical hasta en el 95% de casos.

La transmisión vertical se produce en un 4-10% de madres anti VHC
+, ARN-VHC+, sin diferencia en parto vaginal-cesárea, o lactancia
materna-artificial, es caso de coinfección HIV la transmisión es del
19% aunque ha descendido con el tratamiento antirretroviral.

El anti-VHC de trasferencia pasiva por la placenta puede permanecer
hasta 18 meses. Para decir que el recién nacido se ha infectado tiene
que tener anti-VHC un niño mayor de 18 meses ó detectarse ARN-VHC
en un niño mayor de 2 meses confirmado en dos muestras.
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CLÍNICA
En la infección vertical no existen síntomas clínicos al comienzo de la
enfermedad. El 93% de casos presenta elevación de transaminasas
entre 1,2 y 20 veces el valor normal durante el primer año de vida. Se
produce  curación de la infección, con desaparición de RNA-VHC, en
un 20% de niños en los tres primeros años de vida. En genotipo 3 32%
y en el resto 2-7%. Se produce mayor tasa de curación en niños con
aminotransferasas más elevadas (<5xvn) con expresión de una mejor
respuesta inmune. El 80% de niños desarrolla infección crónica.

La evolución de la hepatitis crónica suele ser asintomática con cifras de
ALT continua o intermitentemente elevadas. El genotipo predominante
en niños Europeos y americanos es predominantemente 1a y 1b (70%).
Recientemente por la mayor proporción de niños infectados por vía ver-
tical ha disminuido la proporción de infecciones por genotipo 1 al 54%
y aumentado el genotipo 3 al 24% y 4 al 7%. Es preciso realizar biop-
sia para la valoración de la hepatitis crónica. Las clasificaciones de las
lesiones inflamatorias y el estadio de fibrosis emplea sistemas de pun-
tuación diversos como Ishak o Knodell. En una serie de 80 niños espa-
ñoles e italianos las lesiones necroinflamatorias fueron leves. Los
pacientes con hepatitis crónica de lato grado tenían edad media mayor
(12 años)  que los niños con hepatitis de bajo grado o lesiones mínimas
(8 años). En cuanto a la fibrosis, no se apreció en 27,5% era leve en el
55%, moderada en el 16,2% y sólo un niño mostró cirrosis.

La evolución de la enfermedad es a progresión lenta de la fibrosis (en
la escala Metavir de 0 a 4, la progresión en niños es 0,22 puntos /año).
La fibrosis progresa de forma no lineal y variable entre individuos. En
pacientes adultos parece que los infectados antes de los 40 años tie-
nen hepatopatía grave en el plazo de 20 años de 2-8% y en infecta-
dos después de los 40 años el 20% desarrolla cirrosis tras 20 años.

TRATAMIENTO
Una actitud justificable es administrar tratamiento que permite la
curación definitiva de un grupo de pacientes. El tratamiento no está
autorizado en muchos países en niños y debe aplicarse en centros
seleccionados y recibir autorización individual de las autoridades sani-
tarias o dentro de ensayos terapéuticos.

Antes de iniciar el tratamiento es necesario analizar los antecedentes
familiares y personales de enfermedades autoinmunes (diabetes, alte-
raciones tiroideas) descartar enfermedad grave renal, cardiaca ó neu-
rológica y evaluar los antecedentes de depresión. Hay que conocer el
genotipo y carga viral. Es aconsejable realizar biopsia hepática antes
del inicio del tratamiento.

Se habla de respuesta virológica rápida (RVR) cuando ocurre negativi-
zación de la viremia a la 4º semana de tratamiento, respuesta viroló-
gica temprana (EVR) cuando la viremia es negativa en la semana 12,
respuesta virológica al final del tratamiento (ETR) cuando hay viremia
negativa al final del tratamiento y respuesta virológica sostenida (SVR)
cuando la viremia persiste negativa transcurridos 6 meses desde el
final del tratamiento. La SVR es equivalente a curación; menos del 5%
de los sujetos con SVR tienen reaparición de la viremia tras el segui-
miento prolongado.

El tratamiento se basa en el empleo de peginterferon  a dosis de 1-
1,5mcg/Kg/semana y ribavirina 15mg/Kg/día repartida en dos dosis.
Los datos de seguridad y eficacia provienen de dos ensayos clínicos,
uno español y otro alemán y un ensayo multicéntrico de farmacociné-
tica seguridad y eficacia en el que se usa el peginterfeon alfa 2b
60mcg/m2/semana y similar dosis de ribavirina que los estudios pre-
vios. El tratamiento se debe indicar más de tres años después del
inóculo. La duración del tratamiento debe ser de 48 semanas para
genotipos 1 y 4 y tras los resultados de estos estudios debe ser sus-
pendido en la semana 12 si no se logra EVR ó la viremia no baja más
de dos logaritmos respecto a la basal. En los genotipos 2 y 3 el trata-
miento es de 24 semanas. La tasa de respuesta se sitúa en torno al

50% para genotipos 1 y 4 y del 90-100% para genotipos 2 y 3. Los
pacientes que adquieren la infección por vía vertical muestran una
tasa de respuesta ligeramente inferior.

Los efectos adversos del tratamiento son frecuentes. Todos los niños
pueden mantener la asistencia al colegio. Un 15-30% muestran cam-
bios transitorios del carácter o estado de ánimo, sin casos graves. La
cifra de hemoglobina desciende 1,4-1,6g/dl  y en el 5-23% de los
casos, la neutropenia precisó reducir la dosis de interferon. En torno al
10%  de niños  pueden presentar alteración tiroidea, generalmente
reversible que precise tratamiento.
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INTRODUCCIÓN
La creación del Espacio Europeo de Educación Superior se inició con  la
Declaración de Bolonia de 16 de junio de 1999, que puso en marcha el
proceso de construcción del nuevo sistema de formación universitaria
de la Unión Europea y que tendría como últimos objetivos el aumento
de empleo en la Unión, así como la constitución de un sistema educa-
tivo que se consolidara como polo de atracción para otros países.

La definición de este Espacio ha venido realizándose a través de un conjun-
to de reuniones de Ministros de Educación de los países miembros de la
Unión Europea en distintas sedes: Sorbona (1998), Bolonia (1999), Praga
(2001), Berlín (2003), Bergen (2005), Londres (2007) y Lovaina (2009).

El Espacio Europeo pretende una Universidad capaz de formar a los
profesionales que la sociedad necesita, así como de crear conocimien-
tos y tecnología para conseguir una sociedad competitiva con un cre-
cimiento sostenido.

Como aspectos más destacables de esta formación universitaria podí-
amos referir los siguientes: 

1. Construcción de un sistema de titulaciones fácilmente entendible
y comparable. 

2. Evaluación del trabajo formativo mediante créditos ECTS (European
Credit Transfer System), cada uno de los cuales corresponderá a 25-30
horas de trabajo total del alumno. Un curso o año académico com-
prenderá 60 créditos ECTS, dividido en 2 semestres de 30 créditos. 

3. El sistema se basa en dos ciclos (Grado y Postgrado). Los Grados,
excepto aquéllos con Directiva propia (por ejemplo Medicina, con una
duración de 6 años) deben de tener una duración de 3 ó 4 años; la
mayoría de los países han optado por 3 años (España ha preferido 4
años, con lo que resulta una excepción de la tónica mayoritaria); el
Grado debe de proporcionar formación generalista. A continuación
podrán cursarse  los estudios de postgrado, que  constan de Master y
Doctorado. El Master (que proporciona formación especializada) ten-
drá una duración de 1 ó 2 años; la mayoría de los países de la Unión
Europea han optado por 2 años (España, 1 año). A continuación del
Master, quienes piensan dedicarse a la docencia y a la investigación
pasarán al Doctorado, siendo premisa necesaria para ello haber cur-
sado previamente 300 créditos ECTS; como el Grado de Medicina
tiene 360 créditos, se puede pasar directamente al Doctorado sin
necesidad de realizar más estudios, ni siquiera el Master. Sin embar-
go, y dada la amplitud de los estudios de Medicina, en nuestro país
se pretende que al finalizar los mismos el alumno obtenga las titula-
ciones de Grado y Master simultáneamente; parece que el Ministerio
de Educación accede a esta petición. 

4. Al finalizar sus estudios cada alumno recibirá, junto a la correspon-
diente titulación, el denominado Suplemento al Diploma, documento
en el que se detallarán los aspectos más importantes relativos a la
formación del mismo.

5. Se promoverá la movilidad de alumnos, profesores e investigadores. 

6. Se promocionará la cooperación europea para conseguir buenos
niveles de calidad. 

Todo ello con la previsión de que el sistema se encuentre plenamente
implantado en el año 2010.

Para conseguir los objetivos indicados, destacaríamos los siguientes
aspectos metodológicos: 1) Organizar un sistema docente centrado en
el alumno. 2) Estructurar la enseñanza orientada hacia los resultados
referidos a la adquisición de competencias. 3) Facilitar el autoaprendi-
zaje y la enseñanza activa. 4) Utilizar las nuevas tecnologías docentes
que facilitan el proceso de enseñanza, siempre que sea posible.

Cuando reflexionamos sobre la propia definición del proyecto de for-
mación universitaria de la Unión Europea y su desarrollo en nuestro
país, no podemos dejar de constatar una importante falta de informa-
ción. Nos han venido llegando comentarios y publicaciones sobre
aspectos parciales,  y hemos tenido que poner en marcha los nuevos
planes sin conocer detalles esenciales sobre los propósitos de la Unión
Europea, careciendo de directrices claras que dieran homogeneidad a
los distintos planes, único modo de conseguir que la movilidad interu-
niversitaria e internacional de profesores, alumnos e investigadores
resulte fluida. Afortunadamente hemos dispuesto del Libro Blanco
confeccionado por los Decanos de Medicina, que ha constituido una
guía inapreciable para montar los nuevos planes en nuestro país.

En otro orden de cosas, desde la comunidad universitaria se tiene la
sensación de que la gestación y el desarrollo conceptual del Espacio
Europeo de Educación Superior la han realizado únicamente políticos
y burócratas, consultando al mundo empresarial y dejando de lado a
Universidades y profesionales.

Parece que el objetivo de este Espacio ha sido proveer al mercado de pro-
fesionales y de tecnología, lo cual en sí mismo es bueno, siempre y cuan-
do no sea éste el único objetivo, y la verdad es que da la impresión de
serlo. En las recomendaciones sobre los nuevos planes se echan en falta
conceptos tales como formación integral, humanismo, cultura, libertad…

¿Y qué ha ocurrido en nuestro país respecto al desarrollo del proceso?. Ha
sido mal explicado. Profesores y alumnos hemos recibido pocas informa-
ciones y no raramente contradictorias, lo cual ha provocado desconcier-
to y ha dificultado la confección fluida de los nuevos planes de estudio.

Se ha producido un desarrollo premioso de la preparación de los nue-
vos estudios para poder cumplir los plazos marcados por la Unión
Europea. Es cierto que estos plazos sí eran conocidos con antelación
suficiente; sin embargo, en nuestro país el trabajo preparatorio tuvo
que comenzar muy tardíamente, puesto que las directrices y orienta-
ciones locales se recibieron con muy escasa antelación respeto a la
fecha límite de 2010, y todo ello careciendo absolutamente de sopor-
te económico. Resulta difícil imaginar la implantación de nuevos pla-
nes de estudio con nuevas metodologías docentes, sin preparar ade-
cuadamente al profesorado y sin disponer de los presupuestos necesa-
rios. Pero así han sido las cosas.

Finalmente la presentación de los planes de estudios para su aproba-
ción oficial, siguiendo unos modelos estandarizados, ha resultado
compleja y en ocasiones difícil de cumplimentar.

Si me preguntasen cuáles han sido los aciertos del Espacio Europeo,
contestaría sin duda que la propia idea del mismo. En cuanto a des-
aciertos, destacaría las deficiencias en su definición conceptual y en la
selección de quienes la establecieron, los graves defectos de informa-
ción y la carencia de recursos. 
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A pesar de cuanto hemos dicho, somos optimista respecto a los nue-
vos planes de estudio en Medicina, que constituyen una oportunidad
para mejorar nuestro sistema de enseñanza y una puerta al futuro que
no podemos desaprovechar. En nuestra Facultad, en la Universidad
Complutense de Madrid, la implantación de las nuevas enseñanzas nos
ha permitido realizar avances que, de otro modo, hubiese sido muy
difícil conseguir. Así, hemos puesto en marcha la integración de los
alumnos en los servicios clínicos, el uso generalizado de amplios por-
tafolios que reflejan las actividades clínicas de los mismos, la evalua-
ción de competencias mediante prueba ECOE (evaluación de compe-
tencias objetiva y estructurada), el desarrollo de actividades básico-
clínicas desde los primeros cursos, la iniciación de los alumnos en la
investigación a través de “jornadas anuales de investigación de alum-
nos de Ciencias de la Salud”, así como el uso sistemático del campus
virtual en la enseñanza, entre otras actividades.

Como final queremos reafirmarnos en la idea de que la implantación en
Medicina del sistema propio del Espacio Europeo puede reportar impor-
tantes ventajas, siempre que sepamos aprovechar los aspectos positivos
del mismo y soslayemos aquéllos que resultan poco convenientes.

OBJETIVOS DE LA UNIÓN EUROPEA. ASPECTOS MÁS 
RELEVANTES DEL PROYECTO

Nº Programa: 854
Autores: Eduardo Doménech Martínez* y José María Palazón**
*Catedrático de Pediatría y Rector de la Universidad de La Laguna.
Hospital Universitario de Canarias. Universidad de la Laguna.
** Vicerrector de Ordenación Académica de la Universidad de La Laguna

Se ha iniciado un proceso de implantación del Espacio Europeo de
Educación Superior (EEES) (1,2,3,4) y  antes de  finalizar el año 2010 deben
de estar elaborados los nuevos planes de estudios para la convergencia
europea. En nuestro país en Octubre de 2007 se publicó el Real Decreto
que regula la ordenación de las enseñanzas universitarias oficiales (5).

Los antecedentes históricos de este proceso son: 

El 25 de mayo de 1998, los Ministros de Educación de Francia,
Alemania, Italia y Reino Unido firmaron en la Sorbona una Declaración
instando al desarrollo de un EEES. Ya durante este encuentro, se pre-
vió la posibilidad de una reunión de seguimiento en 1999, teniendo en
cuenta que la Declaración de la Sorbona era concebida como un pri-
mer paso de un proceso político de cambio a largo plazo de la ense-
ñanza superior en Europa.

Se llega así a la celebración de una nueva Conferencia, que dará lugar
a la Declaración de Bolonia el 19 de junio de 1999. Esta Declaración
cuenta con una mayor participación que la anterior, siendo suscrita
por 30 Estados europeos: no sólo los países de la Unión Europea (UE),
sino también países del Espacio Europeo de Libre Comercio y países del
Este y Centro de Europa. 

La Declaración de Bolonia sienta las bases para la construcción de un
"Espacio Europeo de Educación Superior", organizado conforme a cier-
tos principios (calidad, movilidad, diversidad, competitividad) y orien-
tado hacia la consecución entre otros de dos objetivos estratégicos: el
incremento del empleo en la Unión Europea y la conversión del siste-
ma Europeo de Formación Superior en un polo de atracción para estu-
diantes y profesores de otras partes del mundo.

Son seis los objetivos recogidos en la Declaración de Bolonia:

1.- La adopción de un sistema fácilmente legible y comparable de
titulaciones, mediante la implantación, entre otras cuestiones, de un
Suplemento al Diploma. 

2.- La adopción de un sistema basado, fundamentalmente, en dos
ciclos principales. 

3.- El establecimiento de un sistema de créditos, como el sistema ECTS. 

4.- La promoción de la cooperación Europea para asegurar un nivel
de calidad para el desarrollo de criterios y metodologías comparables. 

5.- La promoción de una necesaria dimensión Europea en la educa-
ción superior con particular énfasis en el desarrollo curricular. 

6.- La promoción de la movilidad y remoción de obstáculos para el
ejercicio libre de la misma por los estudiantes, profesores y personal
administrativo de las universidades y otras Instituciones de enseñan-
za superior europea. 

Los comunicados de Praga (2001), Berlín (2003), Bergen (2005),
Londres (2007) y Lovaina (2009)  correspondientes a las reuniones de
ministros, hacen balance de los progresos realizados hasta cada fecha,
incorporan las conclusiones de los seminarios internacionales realiza-
dos y establecen directrices para la continuación del proceso.

En el Comunicado de Londres (6), hecho público tras la finalización de
la Cumbre Ministerial celebrada en la capital británica en mayo de
2007, los firmantes reconocían que la posibilidad de comparar titula-
ciones es un "prerrequisito" para el funcionamiento del EEES, y que el
"correcto reconocimiento de cualificaciones en la educación superior,
de periodos de estudio y aprendizaje previo, incluyendo el aprendizaje
formal y no formal, son componentes esenciales del proceso, tanto
internamente como en un aspecto global". 

En el comunicado de Lovaina, en el que se da un giro social al proce-
so de convergencia europea  (7), se encomienda  al Grupo de
Seguimiento de Bolonia la preparación de un plan de trabajo hasta
2012 para avanzar en las prioridades identificadas  y en relación con
las recomendaciones de los informes presentados a dicha conferencia
ministerial, que permita la futura integración de los resultados de la
evaluación independiente del Proceso de Bolonia. 

En particular, encomendaron las siguientes tareas a la BFUG (Grupo de
Seguimiento de Bolonia): 

• Definir los indicadores utilizados para medir y supervisar la movili-
dad y la dimensión social en relación con la recogida de datos; 

• Reflexionar sobre cómo lograr la movilidad equilibrada en el EEES; 

• Controlar el desarrollo de los mecanismos de transparencia y que
se informe a la conferencia ministerial de 2012 que se celebrará en
Bucarest; 

• Configurar una red, haciendo un uso óptimo de las estructuras exis-
tentes, para una mejor información y promoción del proceso de
Bolonia fuera del EEES; 

• Efectuar un seguimiento de las recomendaciones para el análisis de
los planes nacionales de acción en materia de reconocimiento. 

En 2007 ya eran 38 los países participantes en el Proceso de Bolonia
que habían ratificado la Convención. Además, entre los países firman-
tes se incluyen Estados Unidos y Canadá.

La resolución del Consejo Europeo de 23 de noviembre de 2007 sobre la
modernización de las universidades con vistas a la competitividad de
Europa en una economía mundial del conocimiento, hace hincapié en el
papel estratégico que corresponde a la Universidad (8). En la Declaración
de Lisboa de la European University Association (2007), se aborda el
papel estratégico que deben asumir  las universidades como fuente de
ventaja competitiva, contribuyendo al desarrollo económico, a la crea-
ción de actividad productiva y la generación de innovaciones, lo que ha
venido en denominarse la “tercera misión” de las universidades.

Europa y sus universidades se enfrentan en la actualidad a un cam-
bio social y cultural. Las universidades deben ser conscientes del reto
y trabajar seriamente para realizar su labor docente e investigadora en
un nuevo marco donde la innovación debe convivir con la tradición y
el respeto a los valores.
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En las universidades europeas se deberán incorporar métodos de tra-
bajo comunes como la adopción de:

• Nuevos métodos docentes para una formación integral de los estu-
diantes

• Métodos comunes de evaluación del aprendizaje

• Sistemas de medida del aprendizaje y producción de documentos
fácilmente comprensibles

Uno de los elementos básicos que deben conformar las acciones de
reforma y revisión de los Sistemas de Educación Superior en la UE es
la introducción del Sistema de Transferencia de los Créditos Europeos
(ECTS), asociados a una transparencia máxima que se logra con:

• La normalización de formatos (certificados y títulos)

• La adopción de documentos estándar (Suplemento al Diploma)

El crédito europeo de transferencia y acumulación (ECTS), que debe
generalizarse a todos los estudiantes de la UE, aparece, por tanto,
como un punto de referencia que permitirá la colaboración y el traba-
jo conjunto para lograr la transparencia y calidad en la formación que
se exigen en la actualidad.

Es importante destacar que la adopción del sistema de créditos ECTS
implicará una reorganización conceptual de los sistemas educativos
para adaptarse a los nuevos modelos de formación centrados en el
trabajo del estudiante.

Una serie de factores y circunstancias han contribuido en la definición
de las líneas de actuación, entre ellos cabe destacar:

- Los programas de movilidad de estudiantes (SÓCRATES/ERASMUS)

- Las declaraciones de la Sorbona (1998), Bolonia (1999) y Praga (2001)

En primer lugar, los programas de movilidad de estudiantes (Erasmus
en 1989), iniciativa de la Comisión Europea para favorecer el desarro-
llo de una verdadera dimensión cultural de la UE, determinaron la
necesidad de encontrar un sistema adecuado de equivalencias y
reconocimiento (Programa Piloto ECTS en 1989).

La demanda, por parte de los estudiantes, de procedimientos eficaces
de reconocimiento de estudios, originó el Sistema Europeo de
Transferencia de Créditos (ECTS o European Credit Transfer System).
Este sistema, centrado sobre el eje común del crédito europeo, fue la
clave para la transferencia y el reconocimiento de los períodos cursa-
dos en otros países, permitiendo el que los estudiantes y los profeso-
res puedan desplazarse sin obstáculos.

La primera fase de este proyecto piloto, dentro del Programa ERAS-
MUS, incluía 145 Instituciones de educación superior, elegidas desde
la Comunidad Europea, en cinco áreas de conocimiento: administra-
ción de empresas, química, historia, ingeniería mecánica y medicina.

En 1995 se Inicia el nuevo Programa SOCRATES que incluye el siste-
ma ECTS entre sus principales objetivos. En el año 2000 el Programa
SOCRATES II incluye el sistema ECTS como elemento básico, pasando
a una fase de uso generalizado entre todas las Instituciones de educa-
ción superior de la UE. 

El sistema ECTS constituye un código práctico que ofrece los instru-
mentos necesarios para garantizar la transparencia y facilitar el reco-
nocimiento académico mediante la utilización de créditos y la orga-
nización de programas razonables  en cuanto al volumen de trabajo a
lo largo del período de estudios.

El Sistema de Créditos  ECTS se basa en algunos elementos básicos (10):

a) la  utilización de créditos ECTS como valores que representan el
volumen de trabajo efectivo del estudiante (workload) y el rendi-
miento obtenido mediante calificaciones comparables (ECTS grades)

b) la información sobre los programas de estudios y los resultados de
los estudiantes con documentos con un formato normalizado (Guía
docente y certificados académicos)

c) el acuerdo mutuo entre los centros asociados y los estudiantes

El sistema ECTS se basa en dos mecanismos - Créditos y Escala de cali-
ficaciones (Grading scale) - y cuatro documentos escritos - Formulario
de Candidatura (Application Form), Contrato de estudios (Learning
Agreement), Certificación académica (Transcript of Records) y por últi-
mo, aunque definitivamente no el menos importante, el Catálogo infor-
mativo o Guía docente (Information Package o Course Catalogue). 

También es necesario recordar que el sistema ECTS se ha ampliado,
después de muchos debates, para que sea válido tanto como sistema
de acumulación como de transferencia de créditos. De todas formas,
guste o no, todas las instituciones europeas están implicadas en el
proceso de Bolonia para la creación de un Espacio Europeo de
Educación Superior que requiere que todos los países implicados adop-
ten un sistema europeo de Créditos de Acumulación y Transferencia,
bien sea el ECTS u otro totalmente compatible con el mismo. Esto debe
situarse en un contexto más amplio de un esquema común de estruc-
tura de titulaciones: Grados, Másters, Doctorados (Figura 1). 

La asignación de créditos en las titulaciones de Grado permite que las
Instituciones expresen, en términos sencillos, el peso relativo que
desean asignar a un curso o un módulo (asignatura), el valor de los
créditos ECTS se asigna sobre una escala anual de 60 créditos. Esto
significa que, a nivel de grado 60 créditos ECTS representan el trabajo
de un curso académico de dos semestres. En efecto, un curso acadé-
mico equivale a +/- nueve meses o 38/40 semanas y, aunque una
Institución decida introducir en su programa prácticas o trabajos de
campo que prolonguen este periodo en el primer nivel, el número de
créditos seguirá siendo de 60 por curso. Este acuerdo debe ser enten-
dido como una cuestión práctica implicada en el actual proceso de
asignación de créditos puesto que los diferentes sistemas educativos
europeos tenían sistemas muy diversos para estimar el volumen de los
módulos o las asignaturas ofertadas. 

Como primera etapa crucial de esta discusión debe considerarse el tra-
bajo relativo del estudiante, que es un magnífico concepto, pero es
extremadamente difícil definirlo con exactitud, en lo que se refiere a los
aspectos prácticos, para las instituciones que tienen que adoptarlo.
Cualquier método que se use para medir el esfuerzo del estudiante será,
en cierta medida, un modo simplificado de estimar la carga de trabajo.
Esto significa que es esencial avanzar con extremo cuidado y con meca-
nismos que permitan revisar continuamente la validez de lo realizado. 

En este punto, es necesario hacer una observación básica acerca del
ECTS (11). Este sistema, en su fase piloto, se basaba en el supuesto de
que cualesquiera que fueran los problemas prácticos de la asignación
de créditos, estos se implantarían en instituciones de Enseñanza
Superior principalmente a través de la comparación del peso relativo
de las diferentes partes de un programa de grado (licenciatura). Esto
implicaba, de hecho, un “método impositivo” de asignación de crédi-
tos. Este método tiene sus defectos, y existen tres métodos para deter-
minar la asignación de créditos: 

a) El Método Impositivo o método de máximos a mínimos

b) El Método Compositivo o método de mínimos a máximos

c) Asignación de Créditos referidos a los Resultados del Aprendizaje

¿Cuál de estos tres métodos es el mejor? 
Cada uno de ellos puede parecer claramente como el más apropiado
en una determinaba situación. No obstante, los tres métodos presen-
tan problemas y limitaciones, parece obvio que el mejor modo de pro-
ceder es utilizar los tres métodos en la medida de lo posible, de mane-
ra que cada uno de ellos puede funcionar como comprobación de los
otros. La asignación de créditos no es, ni podrá ser nunca una ciencia
exacta, pero el margen de error se verá claramente reducido si se uti-
lizan los tres métodos. En la práctica, sin embargo, se recomienda que
quienes se encarguen de la asignación de créditos en las universidades
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intenten primero utilizar el método más sencillo, que es el método
impositivo y, a partir de ahí, pasar a los otros para comprobar si ese
método ha funcionado razonablemente bien. 

Revisión de la validez de los resultados de la asignación de créditos.
Consecuentemente con todo lo dicho anteriormente, nunca se hará
suficiente énfasis en que, sea cual sea el método de asignación de cré-
ditos o cualquiera que sea la combinación de los tres diferentes méto-
dos utilizados, deberían realizarse comprobaciones continuas para
garantizar que la asignación de créditos para un módulo específico
sigue siendo realista. La manera más inmediata de hacerlo es la utili-
zación de cuestionarios periódicos entre los estudiantes (12,13). Allí
donde se utilizan cuestionarios de evaluación anónimos (y su utiliza-
ción es cada vez más frecuente) es fácil incluir una pregunta relativa a
la estimación del estudiante sobre si la carga de trabajo estaba correc-
tamente establecida en los créditos relativos a un módulo concreto. 

Además, es necesario considerar los aspectos positivos y negativos de
la utilización de un sistema CAT (Acumulación y Transferencia de
Créditos) que, si se aplica seriamente, implica la introducción de un
sistema de enseñanza modular. 

1. Puntos Positivos del Sistema de Créditos. 
Afrontar la asignación de créditos representa, tal y como han descu-
bierto la mayoría de los que están implicados en ella, un modo de
reflexionar desde un punto de vista novedoso sobre qué es la enseñan-
za universitaria y como impartirla de la manera mejor y más realista.
Esto ha llevado a muchos, situados en la vieja tradición humboldtiana,
a encarar el hecho de que el esfuerzo del estudiante es más impor-
tante que el esfuerzo del profesor, ya que el fin último de la educa-
ción universitaria es desarrollar el autoaprendizaje y el pensamiento
independiente del estudiante. La creciente puesta en práctica de estos
objetivos ha ayudado a eliminar muchas aproximaciones equivocadas
en el mundo universitario. La mayoría de aquellos profesores que se
han implicado seriamente en el trabajo de asignación de créditos han
llegado a la conclusión de que ha sido una experiencia enriquecedora.

2. Limitaciones del Sistema de Créditos 
Es aconsejable recordar que la asignación de créditos a las asignatu-
ras es solamente un aspecto del proceso global de implantación de un
sistema de créditos (CAT/ECTS) porque hay una serie de detalles que
los créditos, por sí mismos, no pueden indicar: 

• Los créditos no pueden, por definición, indicarnos el nivel con que
se concluye satisfactoriamente el trabajo 

• No pueden indicarnos los contenidos de la unidad didáctica. 

• Debido a que no pueden indicarnos el nivel y los contenidos, no pueden
indicarnos nada acerca de la equivalencia del programa de estudios. 

• Finalmente, sólo pueden hablarnos de la calidad del trabajo de un
estudiante en tanto en cuanto no se otorgan créditos al estudiante a
menos que supere la evaluación de un módulo independientemente
de como sea el tipo de evaluación.

De estos cuatro puntos, los tres primeros deben estar incluidos en la
Guía docente de cualquier institución. El último punto hace referen-
cia a las Escalas de Calificaciones locales/nacionales, por un lado, y
a las Escalas de Calificaciones o Grados ECTS, por otro. La informa-
ción sobre la escala de calificaciones nacional y la forma de com-
paración o equivalencia con la Escala ECTS también debe incluirse en
la Guía docente (11). 

Para concluir es necesario enfatizar un último punto referente a todo el
problema relativo a los sistemas de calificación en Europa y su relación
con la Escala de Grados ECTS. Este aspecto es tan importante que
requiere un documento aparte, en particular porque no es sólo una cues-
tión relativa al ECTS como sistema de transferencia entre universidades,
sino que también se refiere al ECTS como sistema de acumulación (10). 

La razón es que la asignación de las calificaciones puede variar en
gran medida dentro de cualquier institución concreta y entre profeso-
res individuales. Debido a que calificar entra en una de las áreas más
difíciles, la calidad, se evita con frecuencia hablar de ella. La calidad
es algo que todos nosotros, como profesores, reconocemos cuando la
vemos, pero que encontramos imposible definir con una definición de
aceptación universal, particularmente en sus aspectos más sutiles, y
por este motivo existe un documento independiente al uso práctico de
las Escalas de Grados ECTS. 

En las calificaciones se propone que se utilice una escala de gradua-
ción de rangos o categorías de base estadística. A (Excelente) para el
10% de los alumnos con mejores resultados de aprendizaje; B (Muy
Bien) para el 25% siguiente; C (Bien) el siguiente 30%; D
(Satisfactorio) para el 25% que sigue; y E (Suficiente) para el 10% final
de los aprobados. Esta evaluación en referencia a la norma presenta
múltiples problemas para conseguir la equidad. Como contrapunto, la
evaluación referida a criterios permite conocer qué sabe y qué no
conoce un estudiante y con esta información es, además, posible dise-
ñar y articular procesos de recuperación y ampliación de efectivos.

El sistema ECTS contempla que además de la nota local, la
Certificación Académica (Transcript of Records) debe llevar una nota
ECTS (10,14) que puede ser fácilmente traducida por la universidad de
origen del estudiante a su propia escala de notas. El sistema oficial de
adjudicación de notas ECTS es complicado y difícil de aplicar. En la
práctica, lo que vienen haciendo la mayoría de universidades españo-
las es una distribución del modo que se observa en la figura 2.  

En nuestro país se publicó en el año  2003 el real decreto que regu-
la el crédito ECTS (14). Debe ser un sistema entendible y comparable
que mida el trabajo realizado por el alumno, siendo un sistema de acu-
mulación de créditos realizados y de  transferencia de los mismos a
cualquier universidad europea que participe en este programa.  Pero
introduce también un matiz importante, como es el que  la docencia
se centra en el aprendizaje del alumno y no en las enseñanzas que le
imparte el profesor. El real decreto establece que 1 crédito ECTS equi-
vale a  25-30 horas de trabajo del estudiante. Un curso académico
debe tener  60 créditos ECTS y ello supone un  trabajo del estudiante
de 1.500-1.800 horas anuales. 

La reciente actualización de la Directiva Europea relativa al
“Reconocimiento de Cualificaciones Profesionales” (15) considera la
formación básica del médico en al menos 6 años de estudios, así como
las condiciones mínimas de formación (conocimientos y competen-
cias). Recientemente se ha publicado el real decreto que establece la
estructura de las enseñanzas universitarias y regula los estudios uni-
versitarios oficiales de Grado (5).

Por ello este proceso hay que considerarlo como una nueva oportuni-
dad y quizás la última para llevar a cabo una profunda reforma de
los planes de estudio (1) y no debe quedarse sólo en una mera trans-
formación matemática de la cuantificación de los créditos, sino que
debe ir parejo a un cambio en el modelo de enseñanza, debiendo
transformarse el profesor instructor del actual sistema en el profesor
tutor del nuevo sistema de enseñanza y el currículum debe basarse en
competencias, si entendemos  por competencias el conjunto de cono-
cimientos, habilidades y actitudes que deben poseerse al finalizar el
periodo formativo (1,16,17). Las competencias deben desarrollarse en
contenidos  comunes que afecten a la totalidad de los centros (16,18).
Las directrices generales que se establezcan por el Gobierno deben ser
flexibles con el fin de que cada Facultad pueda seleccionar el modelo
educacional que se considere mas adecuado en su contexto (infraes-
tructas, recursos humanos, situación de partida,…) (1,18).

La Conferencia Nacional de Decanos (CND) de Facultades de Medicina
ha procedido a la identificación y delimitación de las competencias
finales del  futuro profesional médico, tras haber realizado 1077
encuestas, de las cuales un 38.71 % corresponden a profesores perma-
nentes de universidad, un 26.27 % a profesores contratados, un 16.15
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% a médicos residentes, un 6.87 % a gestores sanitarios y un 11.97 %
a médicos sin vinculación con la universidad (18). 

Estas competencias son genéricas o transversales para un licenciado:
instrumentales (capacidad de análisis y síntesis, toma de decisiones y
resolución de problemas), personales (compromiso ético, razonamien-
to crítico, trabajo en equipo), sistémicas (aprendizaje autónomo, moti-
vación por la calidad, adaptación a nuevas situaciones) que  han sido
tomadas del Proyecto Tuning (16,19), y específicas de la formación
disciplinar y profesional del médico general y para ello se han inspira-
do en los requisitos globales mínimos esenciales en Educación Médica
del Instituto Internacional para la Educación Médica (20). 

Dado que por la Directiva Europea (15) los estudios de Medicina deben
tener 360 créditos ECTS, ha sido una reivindicación de la CND el que el
Grado de Medicina se considerase como Máster integrado y finalmente
en la Comisión de Rama de Ciencias de la salud del Consejo de
Universidades celebrado el pasado 18 de Febrero de 2010, se aceptó que
el trabajo fin de carrera del Grado de Medicina tenga contenidos de
investigación médica y que tras finalizar el Grado se presente dicho tra-
bajo como trabajo fin de Máster y se convalide por el titulo de Master de
Medicina, pudiendo pasar a la fase de realización de la tesis doctoral.

Se va a producir una reorganización de los estudios de doctorado, creán-
dose escuelas de doctorado  y cuyo esquema se muestra en la figura 3.

BIBLIOGRAFIA
1.- Gual Sala A. Convergencia europea en el Grado. Educ Méd. 2005; 8; 113-119

2.- Declaración de la Sorbona. Joint declaration on harmonisation of the
architecture or  the European higher education system by the four Ministers
in charge for France, Germany, Italy and the United Kingdom.  Paris 25 de
Mayo de 1998. Descargado de  http://www.crue.org/sorbo-in.htm

3.- Declaración de Bolonia. The European Higher Education Area. Joint
declaration of the European Ministers of Education. Bolonia 19 de Junio de
1999. Descargado de http://www.crue.org/decbolognaingles.htm

4.- Declaración de Bergen. From Berlin to Bergen and beyond Ministers res-
ponsible for higher education in 45 European countries met in Bergen on
19-20 May 2005. Descargado de http://www.bologna-bergen2005.no/.

5.- REAL DECRETO 1393/2007, de 29 de octubre, por el que se establece la orde-
nación de las enseñanzas universitarias oficiales (BOE 30 Octubre 2007).

6.- Comunicado de Londres: Hacia el Espacio Europeo de Educación Superior:
Respondiendo a los retos de un mundo globalizado.  Decargado de
http://www.eees.ua.es/documentos/2007-comunicado-londres.pdf. europea 

7.- Declaración de Lovaina.  El Proceso de Bolonia 2020 – El Espacio Europeo
de Educación Superior en la nueva década 

Descargado de  http://www.aneca.es/actividadesinstitucionales/ambitoin-
ternacional/eees.aspx

8.- Report from the Commission to the Council on the Council Resolution of
23 November 2007 on Modernising Universities for Europe's competitive-
ness in a global knowledge economy.  Descargado de http://register.consi-
lium.europa.eu/pdf/en/07/st16/st16096-re01.en07.pdf

9.-    La declaración de Lisboa: Las universidades de Europa más allá de 2010:
Diversidad con un propósito común. Descargado de: http://www.eua.be/file-
admin/user_upload/files/Publications/Lisbon_declaration_final_Spanish_v
ersion.pdf

10.- Pagani R y Grupo técnico nacional de expertos.  El crédito europeo y el
sistema educativo español. Madrid. 2002. Descargado de
http://www.uc3m.es/gral/IG/NOR/UNIV/Paganini2.pdf

11.- Lavigne R.  Créditos ECTS y métodos para su asignación  Descargado de
http://Turan.uc3m.es/uc3m/eees/temas.htlm

12.- Doménech Martínez E, Hernández Nieto L, Morcillo Herrera L,
Hernández Siverio N, Gómez Sirvent JL. Introducción del sistema europeo de
transferencia de créditos (ECTS) en la Facultad de Medicina de La Laguna.
Educ. Méd. 2007: 10; 52-62. http://scielo.isciii.es/scielo.phppid
=S157518132007000100008&script=sci_arttext

13.- Doménech E, Armas H, Castro JR, González-Díaz JP, Méndez A, Ormazabal
C, Rodríguez-Luis JC, Trujillo R et al. Estudio sobre la introducción del Sistema
de       Transferencia de Créditos Europeo en Pediatría y  modificaciones de la
metodología docente.      An Pediatr (Barc.) 2006: 65: 413-425.

14.- Real Decreto 1125/2003, de 5 de septiembre, por el que se establece el
sistema europeo de créditos y el sistema de calificaciones en las titulacio-
nes universitarias de carácter oficial y validez en todo el terreno nacional.
BOE 18 de septiembre de 2003.

15.- Directiva Europea 2001 (1). 12/ 2004, 13781/2/04 REV 2, de 21 de
Diciembre de 2004.

16.- Peinado Herreros  JM. Competencias Médicas. Educ Méd. 2005; 8
(Suppl. 2): S4-S6.

17.- Sociedad Española de Educación Médica (SEDEM), Assosiació Catalana
d´Eduacació Mèdica (ACEM), Sociedad de Educación Médica de Euskadi
(SEMDE) y Sociedad Aragonesa de Educación Médica (SADEM).
Recomendaciones para un nuevo proceso de reforma curricular en las
facultades de medicina españolas. Educ Méd. 2005; 8: 3-7.

18.- Conferencia Nacional de Decanos de la Facultades de Medicina. Libro
Blanco Título de Grado de Medicina. ANECA.20 de Abril de  2005. 675 pági-
nas. Descargado de http://www.aneca.es/modal_eval/conver_docs_titu-
los.html.

19.- Tuning Educational Structures in Europe Descargado de
http://www.eees.ua.es/estructuras_europa/tunning.pdf

20.- Global Minimum Essential Requirements in Medical Education.
Institute for International Medical Education Core Committee. Med Teach
2002; 24:130-135.   

Figura 1.- Esquema básico de la organización de los estudios de grado
y postgrado

Figura 2.-  Calificaciones en el sistema educativo español y en la
Comunidad Europea.

305



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

Figura 3.- Nueva propuesta de organización de los estudios de doctorado

PLAN DE ENEÑANZA CLÍNICA. PAPEL DE LOS 
DOCENTES CLÍNICOS

Nº Programa: 855
Autores: Jorge J. García Seoane, Ángel Nogales Espert 
Facultad de Medicina. Universidad Complutense. Madrid

La incorporación al Espacio Europeo de Educación Superior, ha creado
una situación propicia para un cambio de estrategias docentes y la
expectativa de conseguir una mejora en la competencia clínica, si se
consigue diseñar unos planes de estudios, que promuevan una mayor
y mejor formación para los alumnos en los aspectos de la práctica clí-
nica, sin descuidar la formación teórica que de soporte a una práctica
con conocimiento de causa y capacidad de análisis critico, y aunque
siempre hay que contar con la realidad particular de cada centro, es
imprescindible que las personas motivadas en la formación médica
participemos de forma activa en el cambio que se avecina.

En la mayoría de las Facultades de Medicina españolas se ofrece una
formación teórica de nivel adecuado. Sin embargo existe un potencial
grande de mejora en la formación de los alumnos en los aspectos de
la práctica clínica. Tradicionalmente todos conocemos la experiencia
de algún alumno de cada promoción que se incorpora como alumno
interno en alguna asignatura clínica y participa de forma activa en la
práctica de esa materia. Estos alumnos adquirieren una serie de com-
petencias que los capacitan para un ejercicio profesional en mejores
condiciones que sus compañeros. Se trata pues de aprovechar la opor-
tunidad del cambio para incorporar a todos los alumnos de una forma
sistemática a este tipo de experiencias.

El camino emprendido por la Facultad de Medicina de la UCM desde
hace ya 6 años ha contado con la participación de docentes de mate-
rias básicas y clínicas en tres procesos fundamentales:

- La definición de las competencias

- Los cambios en el proceso educativo para mejorar la competencia
de los alumnos

- La evaluación de la competencia clínica.

El mapa de competencias es más que un programa en el que se incluyen
los conocimientos teóricos que el alumno debe de conseguir. Aunque
cada competencia puede tener componentes de conocimientos, también
debe incluir habilidades y actitudes, aunque con predominio según el
caso de alguno de estos componentes. En la práctica la competencia
profesional es la capacidad para armonizar los conocimientos y las habi-
lidades junto a una actitud frente a los problemas de la profesión.

Por tanto, las competencias deberán hacer referencia a aquello que el
futuro médico debe hacer, cómo debe hacerlo y a cómo ha de ser el
futuro médico.

Para definir el mapa de competencias en la Facultad de Medicina de la
Universidad Complutense se ha contado con la participación de profe-
sores de todos los departamentos en diferentes etapas.

Inicialmente se realizó un inventario de posibles competencias que
incluía una recogida exhaustiva de aquellas que habían sido previa-
mente definidas por los organismos e instituciones nacionales e inter-
nacionales. Esta tarea fue llevada a cabo por el grupo impulsor del pro-
yecto dentro de un programa de innovación y actualización de la ense-
ñanza de la medicina 

El documento inicial contiene un total de 1129 competencias, que se
han agrupado alrededor de tres focos:

- Saber lo que tiene que hacer  (878)

- Saber cómo lo tiene que hacer (144)

- Saber quién lo tiene que hacer (120)

Sobre este documento base trabajó un grupo interdepartamental, con
presencia de miembros de todos los departamentos, para detectar las
carencias o los excesos, definir la importancia atribuida a cada una de
las competencias y el nivel de adquisición que se propone para la
misma (nivel autónomo, tutelado, o simplemente conocer). 

Los integrantes del grupo interdepartamental han opinado, según su
criterio, sobre la totalidad de las competencias y no sólo sobre aque-
llas más propias de su área de conocimiento. El producto de esta fase
es una versión corregida de la inicial del documento, que incluye las
numerosas opiniones individualizadas. Este documento se mantiene en
revisión permanente por los departamentos y constituye el documen-
to de definición de las competencias globales que caracterizan a la
Facultad de Medicina de la Universidad Complutense. 

La adquisición de Competencia es el proceso esencial del sistema
educativo.
Los educadores médicos están de acuerdo en que el aprendizaje debe
consistir en un proceso activo que impulse las habilidades de razona-
miento y resolución de problemas, y que enseñe las ciencias biomédi-
cas, no como hechos o acúmulos de datos aislados, sino de un modo
conceptual, que proporcione al alumno las bases para entender los
fenómenos clínicos, y que desarrolle hábitos de autoaprendizaje inde-
pendiente, que le permitan adquirir una formación continuada duran-
te el resto de su vida profesional. Además, en el proceso docente
moderno se enfatiza la comprensión de la situación del paciente y su
enfermedad en el contexto de la comunidad en la que habita, y no
como un individuo aislado portador de una enfermedad.

En nuestro medio, no se trata sólo de reducir la carga teórica, sino que
es preciso modificar el formato de las actividades presenciales. Un
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número menor de buenas clases teóricas en las que se inquiera y haga
reflexionar al alumno durante la exposición, debería entremezclarse
con muchos encuentros alumno-profesor en los que enseñemos a
resolver los problemas clínicos tal como estos se plantean en la reali-
dad clínica. Esto representa un cambio significativo desde un contex-
to centrado en el profesor que da lecciones, a una enseñanza centra-
da en el alumno y el paciente en un contexto interdisciplinario. El pro-
fesor debe actuar como experto en escenarios de grandes grupos de
alumnos (100 o más durante la lección en el aula), y como profesor
que actúa como facilitador, interaccionando con pequeños grupos de
alumnos que se incorporan a la practica clínica diaria, aplicando el
“feed back” sobre sus  actuaciones clínicas reales (e.g. corregir los
errores en la recogida de la anamnesis, la exploración física, o la inter-
pretación de pruebas paraclínicas y de imagen).

Durante el curso 2007-2008 se inició una experiencia, en cuarto curso
del Hospital Doce de Octubre, de manera que durante la mitad del año
los alumnos se incorporaron a los servicios de Medicina, Cirugía y
Ginecología en forma residentalizada, (como un residente 0) con una
carga teórica pequeña, de solo una hora de clase al final de la maña-
na. Durante este periodo los alumnos acuden de forma continua al
mismo Servicio Clínico, para que puedan incorporarse a un equipo
específico y tener un seguimiento de los enfermos. En la otra mitad del
año recibieron un predominio de carga teórica acompañado de las
prácticas en Aula de Habilidades, en técnicas de especialidades que no
requieren residentalización y en resolución de “casos clínicos modelo”,
algunos de ellos a través del Campus Virutal. La experiencia ha resul-
tado muy satisfactoria tanto para alumnos como para profesores y se
ha extendido desde entonces a todos los alumnos de cuarto y quinto
curso de licenciatura, como prácticas de las asignaturas clínicas, y en
el nuevo plan de estudios se le ha dado una entidad independiente a la
residentalizacion, con una materia que es “Práctica Clínica” en la que
se realiza la incorporación de los alumnos a los Servicios Clínicos
durante la mitad de cuarto curso, la mitad de quinto curso y todo el
sexto curso, de manera cada alumno realice 16 meses de rotación: 6 de
ellos por Medicina, 4 por Cirugía (1 en Traumatología), 2 en Pediatría,
1 en Ginecología, 1 en Psiquiatría, 1 en Atención Primaria y 1 mes de
rotación optativa. Las rotaciones se organizan de acuerdo con las posi-
bilidades de cada Servicio, de forma que se consiga que todos cuenten
siempre con un número pequeño y fijo de alumnos residentalizados, a
los que se les pueden asignar tareas concretas ya que participan como
uno más en el Servicio. Adicionalmente, de forma global, los alumnos
siguen teniendo en la otra parte de cada año las materias clínicas, con
las clases teóricas y las practicas propias de cada asignatura.

La evaluación de la competencia es el elemento que genera la mayor
motivación en todo proceso de aprendizaje, resulta esencial para com-
probar si el cambio en la metodología ha resultado eficaz y es necesa-
ria para poder calificar a los alumnos y transferir la nota obtenida al
expediente de los alumnos.

Toda evaluación debe adecuarse a los aspectos específicos de lo que se
quiere evaluar. No resulta fácil diseñar métodos para medir adecuada-
mente la competencia clínica, pero tampoco es imposible. En nuestra
Facultad hemos optado por un sistema múltiple de evaluación en el
que se utilizan distintas herramientas de forma combinada, unas para
las rotaciones clínicas y otras para una evaluación final de competen-
cia al terminar los estudios de sexto curso.

La evaluación de cada periodo de rotación se realiza mediante un por-
tafolio que incluye diferentes apartados, que reflejan la actividad clíni-
ca desarrollada por el estudiante. El modelo simplificado que utiliza el
alumno y el tutor de cada rotación incluye un apartado de información
general sobre asistencia y características personales del alumno, evalua-
das en forma numérica, otro apartado sobre participación en las sesio-
nes clínicas del Servicio. Además incluye la valoración de dos historias
clínicas específicas de esa rotación y la valoración de uno a más encuen-
tros clínicos con paciente real mediante un miniCEX (mini Clinical
Examination). En él, el tutor valora la forma de realizar la historia clíni-

ca y la exploración y al terminar la evaluación le ofrece al alumno la
retroalimentación del resultado de su actividad clínica de manera que
tiene una doble vertiente tanto formativa como sancionadora.

Por otra parte, al terminar sexto curso se realiza una prueba de
Evaluación Clínica Objetiva y Estructurada (ECOE) en la que se valoran
las competencias de forma objetiva mediante una fase multiestación y
una fase escrita.

En nuestra Facultad venimos desarrollando una ECOE para valoración
global desde el curso 2005-2006, con una estructura en la que cada
alumno realiza una fase multiestación consistente en una rueda de 20
estaciones y una fase escrita con 120 preguntas tipo test. Cada una de
las 20 estaciones se desarrolla en una consulta del Hospital Clínico y
en ella el alumno actúa como médico y dispone de 10 minutos para
realizar cada una de las pruebas que se le solicitan. Para explorar las
competencias en comunicación y habilidades clínicas, se utilizan 8
casos con pacientes estandarizados. Para explorar las habilidades qui-
rúrgicas se han incorporado 7 casos con maniquíes y observadores que
evalúan la prueba. En las demás estaciones, se solicita a los alumnos
la elaboración de informes clínicos y la interpretación de pruebas clí-
nicas, para valorar los procedimientos diagnósticos y terapéuticos.

En la fase escrita, se valoran los conocimientos teóricos, mediante las pre-
guntas de elección múltiple, la mayoría de ellas sobre supuestos clínicos.

En la actualidad hay un conjunto amplio de profesores que participa
en el diseño y la aplicación de la prueba ECOE. Los profesores incorpo-
rados al Comité de la prueba realizan el análisis de los casos que se
van a utilizar cada año y desarrollan nuevos casos clínicos que se
ponen a prueba en el Aula de Habilidades, para el entrenamiento de
Pacientes Estandarizados, Alumnos y Profesores. Una vez completados,
se utilizan en la ECOE de años sucesivos.

La información que obtiene el propio alumno de sus deficiencias y de
sus áreas de mejora puede ser importante para él. Pero no es menos
importante la información que este tipo de pruebas ofrece a los res-
ponsables docentes de la Facultad, que disponen de un instrumento
para identificar los aspectos deficitarios y medir el resultado final del
proceso de adquisición de la competencia que provocan los distintos
cambios en el sistema educativo.

El papel de los docentes clínicos se debería enmarcar en lo que debe
ser un Hospital Universitario. Todo el personal del Hospital debería
participar en la docencia en distintos niveles, desde el mas cercano a
la propia práctica clínica, con la tutela y retroalimentación a los alum-
nos que se incorporan al Servicio, de una forma similar a la docencia
que se realiza en la formación de residentes, hasta el mas ligado a la
carrera docente personal, con la incorporación a la docencia teórica, a
la investigación y a la gestión de modelos docentes que mejoren la
competencia de los alumnos.
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“Con el puño cerrado no se puede intercambiar un apretón de manos”
Indira Gandhi

INTRODUCCION 
En la actualidad existe una gran preocupación social por el comporta-
miento violento de algunos  niños y adolescentes, que han ido en
aumento en los últimos años y cada vez a edades más tempranas, pro-
duciendo graves  consecuencias (1-3).

La adolescencia es el paso de la infancia a la edad adulta y tiene unas
características especiales.  Es una etapa en la que el joven experimen-
ta grandes cambios físicos, psicológicos, emocionales y sociales. En
este periodo, como se verá, todavía no ha finalizado su maduración
cerebral, se está formando su identidad y debe aprender a controlar
sus impulsos: sus futuros comportamientos dependerán en gran medi-
da de cómo superen todos estos cambios y de la educación recibida. 

Hay varios tipos de violencia: la violencia en la escuela (acoso escolar
o maltrato entre iguales, bullying), la violencia en la casa (violencia
intrafamiliar)  y en la calle (delitos y violencia en el ocio, abuso sexual
a otros menores, violencia de género en las relaciones de pareja). La
violencia va a tener consecuencias tanto en la victima como en el
agresor y el testigo. En nuestro país no existen muchos estudios de
prevalencia y no siempre son comparables, debido a la diferente meto-
dología utilizada.  En un estudio europeo realizado por la  OMS 2004
sobre acoso escolar, se detectó que el porcentaje del bullying en
España era del 24%, similar  a la cifra  del Informe Cisneros de Piñuel
y Oñate en 2005 (2).  Según estudios longitudinales de Olweus en
2003 un 60% de los niños que participan en conductas de acoso
cometerá un delito antes de los 24 años, y un 35% cometerá tres; es
decir que la violencia se perpetúa en el tiempo (4).

Los adolescentes violentos son aquellos que no se ajustan a las normas,
son impulsivos, intolerantes e inconformistas. Provocan disturbios, ame-
nazan a sus compañeros, participan en peleas, agrediendo físicamente
por medio de golpes o con algún objeto o incluso con armas y pudiendo
causar daño físico a él mismo o a otras personas. En estos casos pasan de
ser un adolescente violento para convertirse en un delincuente.

ADOLESCENCIA: ETAPA ESPECIAL DE CAMBIOS Y RIESGOS
Adolescencia: etapas y objetivos

Podemos definir la adolescencia como “Período de intensos cambios
físicos, psicológicos y sociales, que comienza con la aparición de los
caracteres sexuales secundarios, y termina alrededor de los veinte,
cuando cesa el crecimiento somático y la maduración psicosocial.
Según la Academia Americana de Pediatría (3), se suele esquematizar
en 3 etapas que pueden solaparse entre sí:

- Primera adolescencia. Abarca aproximadamente desde los 10 a los
13 años, caracterizada fundamentalmente por los cambios puberales.

- Adolescencia media. Entre los 14 y los 17 años, caracterizada sobre
todo  por  conflictos familiares, debido a la  importancia que adquie-
re el grupo;  en esta época es cuando  pueden iniciarse con más pro-
babilidad las conductas de riesgo.

- Adolescencia tardía. Desde los 18 a los 21 años, caracterizada por
la reaceptación de los valores paternos y por asumir las tareas y res-
ponsabilidades propias de la madurez.

Durante esta época de la vida, se logra un importante crecimiento y
desarrollo físico; se alcanzan  objetivos psicosociales necesarios en la
evolución del adolescente a la edad adulta como son: Adquirir una
independencia respecto a los padres, tomar conciencia de la imagen
corporal y aceptación del cuerpo, establecer una relación con los ami-
gos y adopción de estilos de vida y establecer una  identidad sexual,
vocacional, moral y del yo (3,5). 

Existe un amplio rango de normalidad en la conducta y desarrollo psi-
cosocial del adolescente. Lo que es normal para  un estadío puede no
serlo en el otro, así un adolescente en fase tardía no debe tener dificul-
tad para ser independiente de los padres y amigos.  La evaluación de
todo ello  puede realizarse viendo el funcionamiento del joven en los
diferentes ambientes (casa, escuela, amigos) y cómo ha ido adquiriendo
las diferentes tareas.  Si no ha existido un adecuado apoyo del entorno,
puede desarrollar muchos problemas: alteración de la personalidad, del
comportamiento, violencia, depresión o ideas suicidas entre otras.

Crisis de adolescencia
En cualquier adolescente, todos los cambios que se han  comentado
(físicos, psicológicos y sociales), producen una verdadera revolución
(3,5) que se caracteriza por: 

1.-Una oposición que es normal, necesaria y madurativa. Oposición  fami-
liar para  autoafirmarse, obtener su autonomía e independencia. Oposición
social al sistema de valores de los adultos y las ideas establecidas. 

Hay una necesidad de participación (grupo): la uniformidad en el len-
guaje, ideas y en la forma de vestir, no es más que la necesidad de
encontrar un lugar y el afecto que ya no aceptan de los padres. En esta
época es fundamental ser considerado y aprobado por el grupo.

2.- Sentimientos acompañantes: 

De inseguridad y falta de confianza en sí mismo, por esos mismos cam-
bios que a veces no sabe asumir y para los que quizás no esté preparado. 

De angustia, consecuencia de la propia inseguridad, porque existe  una
frustración continúa. Por una parte la sociedad le pide que actúe de
forma responsable como un adulto  y por otra se le trata como a un niño,
se le prohíbe vestir de una forma, actividades, salidas nocturnas, etc.

Y como respuesta a esa frustración, y a esa inseguridad se originan
conductas de agresividad que son un mecanismo habitual. El enfado
del adolescente ante nuestras negativas, la irritabilidad y el descontrol
de impulsos (contestaciones, gritos, portazos, peleas con la familia ó
los compañeros) les supone una bajada solo temporal de la tensión.
Todas éstas son  manifestaciones de una agresividad, que cuando per-
manece dentro de unos límites, forma parte de la crisis normal. La edu-
cación que tanto en casa como en el colegio como en la sociedad  haya
recibido desde la infancia, va a condicionar las conductas durante la
adolescencia.  En ocasiones,  esa crisis se complica y esos actos aisla-
dos de agresividad, se convierten en conductas de violencia.
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Investigaciones recientes correlacionan el comportamiento del adoles-
cente con el proceso de maduración y crecimiento cerebral, que a
estas edades aún no se ha completado. Hasta ahora se creía que dicho
proceso finalizaba hacia los 18 años de edad, aunque estudios recien-
tes parecen indicar que no acaba hasta los 25 años (6).

El proceso de maduración y crecimiento cerebral (6-11)
El sistema límbico (hoy llamado también cerebro emocional) es el
encargado de las emociones. Está formado por diversas estructuras: la
amígdala, el hipocampo, el tálamo y el hipotálamo. El camino que
sigue la información sensorial, desde los sentidos, es ir primero al tála-
mo, luego hacia la corteza cerebral o neocortex, que evalúa una res-
puesta más analítica o apropiada a nuestros impulsos emocionales, y
que es quien controla mediante la resolución de problemas, el lengua-
je y otros procesos cognitivos. Las señales van también hacia la amíg-
dala que se ocupa de reaccionar enviando señales urgentes si la res-
puesta es emocional, disparando por ejemplo la secreción de hormo-
nas que nos predisponen a la lucha o a la huída por ejemplo. En esa
corteza cerebral son los lóbulos frontales los encargados de coordinar
y frenar impulsos, planificar, fijar prioridades, y sopesar las consecuen-
cias de los actos, es decir conexionar la parte racional con la emocio-
nal para poder emitir respuestas adecuadas.

Se sabe que el cerebro de un adulto tiene el lóbulo frontal totalmente
desarrollado, pero lo más importante son las conexiones que se esta-
blecen. La madurez de los lóbulos frontales, es lo que hace que se pue-
dan controlar los impulsos. En un adulto, el cerebro emocional estable-
ce conexión con los lóbulos frontales que deciden por ejemplo que debe
frenar el impulso de abalanzarse contra un compañero que le insulta.

Un adolescente sin embargo puede hacer caso a su primer impulso
emocional, dejarse llevar por la oleada amigdalar y la ira, y empezar
una pelea, puesto que todos los estudios muestran que en casos de
estímulos fuertes, el adolescente no responde con una activación igual
en el lóbulo frontal, porque no se establecen las conexiones de igual
forma. Todo esto, junto con la revolución de hormonas sexuales que
influyen en la serotonina y en los neurotransmisores del cerebro, que
regulan el temperamento y la excitabilidad, hace del momento de la
adolescencia una época de máximos riesgos.

Diversos estudios han  observado, que el tegmento ventral (10), bási-
co para la motivación y la obtención de recompensa, no está desarro-
llado completamente y no responde como en los adultos, lo que expli-
ca la necesidad del adolescente de tener la recompensa aquí y ahora,
de estimularse y aceptar riesgos para obtener lo que quiere sin ningún
tipo de espera. Estos hallazgos también explican de alguna forma, el
por qué los adolescentes son más vulnerables a las adicciones (alcohol,
otras drogas) y  a tener sexo sin protección. Su inmaduro tegmento
ventral justifica la tendencia de los adolescentes a tener gratificacio-
nes inmediatas, y también implica la tendencia al riesgo y la incapaci-
dad para prever consecuencias a largo plazo. Todo ello, junto  con el
descontrol de impulsos que se ha visto que predomina en esta etapa,
puede estar en la base de muchos comportamientos violentos.

Tras los estudios de Giedd (6-8) podemos asegurar que prácticamente
hasta los 25 años no se completa la maduración del cerebro y que  el
de un adolescente está en plena formación. Unas estructuras y cone-
xiones se completan antes y sus lóbulos frontales no funcionan exac-
tamente igual que los de un adulto normal hasta entonces.

¿Qué quiere decir esto? En el adolescente normal, estos aspectos neu-
rológicos que se han comentado justificarán determinados comporta-
mientos agresivos, y nuestra respuesta ante ellos es la que puede hacer
que esa respuesta agresiva no se convierta en una conducta violenta.
La evolución normal o patológica va a depender de la capacidad del
entorno del adolescente, para entenderle y  establecer límites, así
como de la educación y control de todos esos impulsos.

DEFINICION DE VIOLENCIA y AGRESIVIDAD
Los profesionales deben conocer la violencia en su dimensión real y desde
la perspectiva profesional y personal para que puedan reconocer la vio-
lencia que han vivido y viven en sus propias vidas y de esta forma  reco-
nocer  la violencia que sufren y viven las personas con las que trabajan.

Se define la violencia según la OMS (1) (“Informe mundial sobre violen-
cia y salud”) como “El uso deliberado de la fuerza física o el poder, ya sea
en grado de amenaza o efectivo, contra uno mismo, otra persona o un
grupo o comunidad, que cause o tenga muchas probabilidades de cau-
sar lesiones, muerte, daño psicológico, trastornos del desarrollo o priva-
ciones y atenta contra el derecho a la salud y la vida de la población. Por
ello, se debe establecer la diferencia entre dos conceptos básicos, agre-
sividad y violencia;  y dentro de ésta, entre agresión y maltrato 

La agresividad puede considerarse que es una característica fisiológi-
ca de la naturaleza humana y ha sido esencial en la evolución y super-
vivencia de la especie (defensa, búsqueda de alimento…) La agresivi-
dad conlleva además de lo experiencial y  cognitivo, toda una serie de
componentes neurofisiológicos y bioquímicos que se ponen en marcha
en diferentes situaciones: ante un accidente, un fuego o cuando se
recibe una agresión de otra persona. Este comportamiento “normal”
suele ser temporal, limitado en el tiempo ya que no se puede vivir esta
activación  de forma prolongada;  condicionado a la situación (cultu-
ra, momento histórico, valores sociales), forma parte de la experiencia
adolescente. Cuando la agresividad se dispara, es difícil controlarla.
Uno de los aspectos que distingue al ser humano, como especie ani-
mal, es que puede controlar su conducta, incluida la agresividad. Es
importante saber que cuanto más tarde se intente parar, mas difícil va
a resultar. En definitiva la agresividad es un componente  positivo del
ser humano  que  utiliza para defenderse y sobrevivir, no para hacer
daño. Cuando se utiliza  para dañar a otra persona, es cuando se es
violento; esto se aprende en los modelos relacionales, sociales y cultu-
rales  donde se desarrolla la persona (1,2,12). 

La Violencia no es un fenómeno simple ni único, se produce en escala-
da, se autoalimenta, y se crea un continuo de formas de violencia que
van desde las más leves agresiones a las más severas  formas de maltra-
to; es esencial establecer donde comienza la violencia (línea) y el daño
que produce en el desarrollo de quien la recibe.  Un problema para lograr
la percepción de la violencia es que  suele evaluarse del modo en que se
ejerce, no en la raíz, esto es, “la paliza física, o abuso sexual” y no se
suele pensar en la violencia psicológica o en la negligencia (12). 

Para afrontar una acción, situación, ó hecho como violencia, deberán
tenerse en cuenta varios aspectos: 1.- El daño (o riesgo del mismo) que
produce en el desarrollo de quien lo sufre, a su integridad o dignidad,
independiente de la intención con la que fueron ejercidas. 2.- El abuso
de poder sobre la persona y 3.- Realizado de un modo determinado:
física, psicológica o sexual.

La aceptación social de la violencia como método  adecuado de castigar
conductas no deseables o censurables forma parte de nuestra sociedad
(bofetada educativa, guerra justa o la pena capital). En las relaciones
interpersonales se cruza el límite de la violencia cuando se utiliza el poder
que se tiene sobre otro para obtener un beneficio propio, dañando su des-
arrollo. Una vez cruzado el limite, comienza un continuo de formas de
violencia que van desde la agresión puntual (grito, indiferencia, palabras,
amenazas, humillación, castigo físico, psicológico) hasta formas más
severas como el maltrato físico, psicológico y sexual. Cuando se quiere
prevenir la violencia hay que actuar antes de cruzar la línea  donde
empieza la violencia,  promoviendo pautas de relación  que no incluyan
la violencia. Si se cruza esa línea  cualquier intervención será ya terapéu-
tica o curativa,  para paliar el daño ya hecho (12).

En la agresión la violencia es puntual (insulto, bofetada a un compa-
ñero), en el maltrato la violencia es lo que define la relación interper-
sonal, es algo mantenido en el tiempo (todos los días, vejándole y
humillándole). Aunque son fenómenos diferentes, dañan a la víctima
y son formas de violencia  injustificables. 
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LA VIOLENCIA EN EL ADOLESCENTE
Aunque los adolescentes violentos pueden ser de muchas formas, sue-
len tener en común un perfil  de la personalidad especial (1,2,5):

- Mayor prevalencia en el sexo masculino.

- Agresivo y fuerte impulsividad (descontrol). Escasamente reflexivo,
hiperactivo.

- Incapacidad para aceptar normas. Déficit en habilidades sociales y
resolución de conflictos. No sabe afrontar un problema sino es
mediante la fuerza y la violencia.

- Ausencia de empatía. Nunca se ponen en el lugar de los demás.

- Percepción errónea de la intencionalidad de los demás (agresión
hacia el). Malinterpretan el lenguaje corporal. 

- Sin sentimiento de culpabilidad (“el otro se lo merece” o “tiene la culpa”).

- Bajo nivel de resistencia a la frustración. Acostumbrados a conse-
guir todo aquí y ahora.

- Situación de estrés emocional.

- Consumo de sustancias. La mezcla de adolescencia más drogas
genera siempre conductas violentas. El descontrol de impulsos propio
de la adolescencia, se incrementa con la acción de estas sustancias
sobre los neurotransmisores cerebrales y sobre el funcionamiento
cerebral, produciendo irritabilidad, cambios de humor, y agresividad,
características que están en la base de los comportamientos violentos.

Debe tenerse  presente que en muchos de estos jóvenes, existen tras-
tornos patológicos asociados, la mayoría de las veces no diagnostica-
dos y que están relacionados con la violencia, como son: Trastorno por
déficit de atención con hiperactividad, trastorno negativista desafian-
te (Tabla 1), trastorno disocial o del comportamiento (Tabla 2) y
depresión, entre otros.

TIPOS DE MALTRATO 
Maltrato físico: Cualquier acción no accidental por parte de una per-
sona hacia la victima que provoque daño físico  enfermedad en la vic-
tima,  o la  coloque en grave riesgo de padecerlo. 

Maltrato y abandono  emocional: hostilidad verbal crónica  en forma
de insulto, desprecio, crítica, amenaza  de abandono y constante blo-
queo de las iniciativas  de interacción (evitación, confinamiento) por
parte del agresor a la víctima, así como la falta de respuesta a las
señales comunicativas de la víctima  y expresiones emocionales.

Negligencia y abandono físico: toda  situación en la que las necesi-
dades básicas de la persona (alimentación, vestido, higiene, educación,
cuidados de salud, protección/vigilancia de situaciones potencialmen-
te peligrosas)  no son atendidas temporal o permanentemente por nin-
gún miembro del grupo con el que convive la víctima. 

Abuso sexual: cualquier comportamiento en el que una persona es
utilizada como medio para obtener estimulación o gratificación sexual
sin su consentimiento. En España en caso de niños/as  el consenti-
miento nunca puede existir si son menores de 13 años  o puede estar
viciado entre los 13 -18 años. Hay varias categorías, abuso sexual  es
cualquier forma de interacción física, con o sin acceso carnal, sin vio-
lencia o intimidación y sin  consentimiento. Agresión sexual: igual
pero con  violencia e intimidación  (violación). Exhibicionismo (abuso
sexual sin contacto físico),  Explotación sexual  (abuso sexual , cuan-
do el abusador  persigue beneficio económico)

Vandalismo: violencia dirigida a propiedades con la intención de pro-
vocar su deterioro o destrucción.

En la adolescencia, han aumentado en los últimos tiempos diversas for-
mas de maltrato como: el maltrato (o acoso) entre iguales, también lla-
mado bullying,  la violencia sexual a menores, la violencia de género en
las relaciones de pareja de adolescentes y la violencia filio parental. 

El maltrato (o acoso) entre iguales (bullying) (2,13,14): 
Conjunto de comportamientos físicos y/o verbales que un menor o
grupo de menores, de forma hostil y abusando de un poder real o fic-
ticio, dirige contra un compañero de forma repetitiva y duradera con
la intención de causarle daño. 

Se requiere asimetría de poder (victima indefensa), frecuencia mínima
de una vez/semana y duración mínima de 6 meses, intencionalidad
deseo de crear daño; la situación se mantiene debido a la ignorancia
o pasividad de las personas que rodean a los agresores y victimas, sin
intervenir directamente. Se producen agresiones directas (físicas y ver-
bales), o indirectas (encubiertas) , tales como esconder y dañar cosas,
motes, rumores falsos, y exclusión social como desprestigiar o aislar.

En general el agresor no se siente culpable,  justifica  el acoso culpa-
bilizando a la víctima y se ve a sí mismo como un héroe, o que respon-
de  ante provocaciones. La víctima  se lo merece (por su etnia, obesi-
dad, debilidad, orientación sexual…) o provoca la violencia.

La violencia de género en las relaciones de pareja de adolescentes
(15,16). 
Los adolescentes han sido socializados en un determinado contexto
sociocultural donde se reproducen ideas y valores propios de la domi-
nación masculina. Por ello sus relaciones  no son diferentes  de la vio-
lencia propia de la asimetría de poder  entre hombres y mujeres. En el
ciclo de violencia, se suceden  en círculo fases de tensión,  de agresión
(física, psicológica o sexual)  y de conciliación (arrepentimiento “Fase
de luna de miel”) En ésta última fase, la victima tiene ilusamente la
esperanza  de que el agresor pueda cambiar y no escapa.

La violencia filioparental del adolescente (17), 
Se refiere  a cualquier acto de los hijos que provoque miedo en los
padres  (o en los adultos que ocupen su lugar) y que tenga como obje-
tivo hacer daño a estos. Pueden ser de tipo físico (pegar), psicológico
(intimidar, atemorizar), emocional (engañarles haciéndoles creer que
se están volviendo locos, fugarse de casa,  chantajearles amenazándo-
les que se suicidarán o que se irán de casa…) financiero (robar, endeu-
darse, destruir cosas…)

SITUACION EPIDEMIOLOGICA
Durante el curso 2008-2009, los casos atendidos por el  Servicio
ANPE del Defensor del Profesor en el conjunto del Estado español
ascendieron a 3569. Durante el curso anterior habían sido de 3419. Se
mantiene una estabilidad en los datos. En cuanto a la tipología de los
casos atendidos, se distinguen:

Conflictos relacionados con los alumnos:

a) Problemas para dar clase (40%)

b) Agresiones de alumnos hacia profesores (8%)

c) Acoso y amenazas de alumnos (17%)

d) Grabaciones, fotos, internet (6%)

e) Daños causados a propiedades o pertenencias individuales (5%)

Problemas relacionados con los padres:

a) Agresiones de padres o familiares (3%)

b) Acoso y amenazas de padres (15%)

c) Denuncias de padres (24%)

Problemas relacionados con el rendimiento académico:

- Presiones para modificar las notas (3%)

- Falta de respaldo de la Administración (11%)

En nuestro país no existen muchos estudios de prevalencia sobre la
violencia y no siempre son comparables debido a la diferente metodo-
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logía utilizada.  En un estudio europeo realizado por la  OMS 2004
sobre acoso escolar, se detectó que el porcentaje del bullying en
España era del 24%, similar  a la cifra  del Informe Cisneros realizados
por  Piñuel y Oñate en 2005 (2)

En general, el tipo de maltrato más presente entre las víctimas es el
emocional, seguido del maltrato físico.  El 18,1% de las víctimas de vio-
lencia escolar en general mantiene la ley del silencio y no lo cuenta a
nadie. La intervención de los profesores en estos actos ronda el 50%.
Tanto agresores como víctimas están de acuerdo en que la causa de que
los profesores no intervengan en el conflicto es “porque no se enteran”. 

La prevalencia de la violencia física y sexual en las relaciones  de parejas
durante la enseñanza secundaria  varía según los estudios desde  un 9 a
un 46% de los adolescentes. Los jóvenes que muestran más agresividad,
son aquellos que han observado más violencia de sus padres hacia sus
madres y han recibido más castigo físico de sus padres (13).  En cuanto a
las relaciones sexuales no deseadas, un estudio (16) entre una muestra de
485 jóvenes con una media de edad de 20 años, el 40.9% de las chicas
afirma haber mantenido, en alguna ocasión, este tipo de relaciones.

Respecto a la violencia filio parental,  estudios americanos han obser-
vado  que entre 9-14 % de los progenitores han sufrido alguna agre-
sión por parte de  sus hijos adolescentes. En España en el año 2005 se
realizaron 8.000 denuncias de padres que habían recibido agresiones
de sus hijos, casi 3 veces más que el año anterior.  En general es rea-
lizada por los varones  (una chica /10 varones). Las madres son las víc-
timas principales y puede influir en ello, la cultura machista, la per-
cepción de que son más débiles físicamente y el hecho de que pasen
más tiempo con los hijos que los padres (17).

El 32,8% refieren problemas conductuales, emocionales o cognitivos
que tienen un inicio precoz. Hay una importante presencia de conduc-
tas violentas en el ámbito social. En el 44% de las familias la convi-
vencia tiene lugar en el núcleo familiar originario. Un 76% de las fami-
lias ha vivido experiencias que ha modificado las características del
núcleo familiar (separación de los progenitores, formación de nuevas
parejas, muerte o distanciamiento de uno de los progenitores y proble-
mas de relación con los hijos) (17). 

CONSECUENCIAS DE LA VIOLENCIA 
La violencia es una vivencia que abarca todas las áreas del desarrollo
de la persona y las consecuencias pueden afectar de múltiples formas
tanto a la víctima, como al agresor  e incluso a  testigos. Si la violen-
cia proviene de modelos afectivos, más allá del daño físico se produce
daño estructural afectivo (internalizan amor-violencia); si no tiene
referentes afectivos  puede afectar solo al desarrollo social, preservan-
do la identidad afectiva y cognitiva de la persona (12). 

Si los vínculos afectivos han proporcionado una relación afectiva esta-
ble y segura sin violencia, las consecuencias de una vivencia con vio-
lencia por parte de un tercero,  van a ser mucho menor (la persona
tendrá recursos  para defenderse y que no le afecte en su desarrollo).
Si  la victima recibe una atención adecuada por parte del entorno,
puede recuperarse y aunque no olvide la vivencia  ésta no condiciona-
rá su desarrollo futuro.

Las consecuencias de la violencia pueden ser: físicas, conductuales,
emocionales, sexuales, sociales:

Físicas: problemas del sueño, cambio en los  hábitos de comida, dolo-
res crónicos, trastornos psicosomáticos,…

Conductuales: consumo drogas y alcohol, fugas, conductas auto lesi-
vas /suicidas, hiperactividad,  disminución del rendimiento académico,
desordenes alimentarios, trastorno disociativo de la identidad…

Emocionales: miedo, agresividad, culpa, vergüenza, aislamiento, ansie-
dad, depresión, baja autoestima, y sentimientos de estigmatización,
rechazo el propio cuerpo, Síndrome de estrés postraumático, dificultad
para expresar sentimientos…

Sexuales: actividad sexual precoz, masturbación compulsiva, exhibicionis-
mo, dificultades de identidad sexual, fobias sexuales, disfunciones  y falta
de satisfacción sexual, dificultades para establecer relaciones sexuales.

Sociales: déficit de habilidades sociales, retraimiento  y aislamiento
social, conductas antisociales, dificultad de vinculación afectiva con los
hijos, mayor probabilidad de sufrir victimización por parte de la pareja.

La violencia infantojuvenil constituye un problema de salud pública. Es
preciso que los profesionales sanitarios conozcan los cambios físicos,
psicológicos, emocionales y sociales  que se producen durante esta
época de la vida, como influyen en el desarrollo y  las graves conse-
cuencias que pueden originar  si no se realizan con un apoyo adecua-
do. En muchas ocasiones será necesario  actuar en los diferentes nive-
les asistenciales: individual, familiar, escolar y comunitario según las
necesidades y problemas detectados.
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TABLA 1.- CRITERIOS DIAGNOSTICOS PARA EL TRASTORNO NEGATIVIS-
TA DESAFIANTE

American Psychiatric Association (2000), Diagnostic and statistical
manual for mental disorders (DSM IV- TR)

A. Un patrón de comportamiento negativista, hostil y desafiante que
dura por lo menos 6 meses, estando presentes cuatro (o más) de los
siguientes comportamientos:

1. A menudo se encoleriza e incurre en pataletas

2. A menudo discute con adultos

3. A menudo desafía activamente a los adultos o rehusa cumplir sus
obligaciones

4. A menudo molesta deliberadamente a otras personas

5. A menudo acusa a otros de sus errores o mal comportamiento

6. A menudo es susceptible o fácilmente molestado por otros

7. A menudo es colérico y resentido

8. A menudo es rencoroso o vengativo

Nota: considerar que se cumple un criterio sólo si el comportamiento
se presenta con más frecuencia de la observada típicamente en suje-
tos de edad y nivel de desarrollo comparables

B. El trastorno de conducta provoca deterioro clínicamente significa-
tivo en la actividad social, académica o laboral

C. Los comportamientos en cuestión no aparecen exclusivamente en el
transcurso de un trastorno psicótico o de un trastorno del estado de ánimo

D. No se cumplen los criterios de trastorno disocial, y, si el sujeto tiene
18 años o más, tampoco los de trastorno antisocial de la personalidad

TABLA 2.- CRITERIOS DSM-IV DEL TRASTORNO DEL COMPORTAMIEN-
TO O TRASTORNO DiSOCIAL.  American Psychiatric Association (2000),
Diagnostic and statistical manual for  mental disorders ( DSM IV-
TR).Washington, D.C.

A. Un patrón repetitivo y persistente del comportamiento en el que se
violan los derechos básicos de otras personas o normas sociales impor-
tantes propias de la edad, manifestándose por la presencia de tres (o
más) de los siguientes criterios durante los últimos 12 meses y por lo
menos de un criterio durante los últimos 6 meses:

Agresión a personas y animales

1. A menudo fanfarronea, amenaza o intimida a otros

2. A menudo inicia peleas físicas

3. Ha utilizado un arma que puede causar daño físico grave a otras
personas (p. ej., bate, ladrillo, botella rota, navaja, pistola)

4. Ha manifestado crueldad física con personas

5. Ha manifestado crueldad física con animales

6. Ha robado enfrentándose a la víctima (p. ej., ataque con violencia,
arrebatar bolsos, extorsión, robo a mano armada)

7. Ha forzado a alguien a una actividad sexual.

Destrucción de la propiedad

8. Ha provocado deliberadamente incendios con la intención de cau-
sar daños graves

9. Ha destruido deliberadamente propiedades de otras personas (dis-
tinto de provocar incendios).

Fraudulencia o robo

10. Ha violentado el hogar, la casa o el automóvil de otra persona

11. A menudo miente para obtener bienes o favores o para evitar obli-
gaciones (esto es, “tima” a otros)

12. Ha robado objetos de cierto valor sin enfrentamiento con la víctima (p.
ej., robos en tiendas, pero sin allanamientos o destrozos; falsificaciones)

Violaciones graves de normas

13. A menudo permanece fuera de casa de noche a pesar de las prohibicio-
nes paternas, iniciando este comportamiento antes de los 13 años de edad

14. Se ha escapado de casa durante la noche por lo menos dos veces,
viviendo en la casa de sus padres o en un hogar sustitutivo (o sólo una
vez sin regresar durante un largo período de tiempo)

15. Suele hacer novillos en la escuela, iniciando esta práctica antes de
los 13 años de edad

B. El trastorno disocial provoca deterioro clínicamente significativo de
la actividad social, académica o laboral.

C. Si el individuo tiene 18 años o más, no cumple criterios de trastor-
no antisocial de la personalidad.

Especificar el tipo en función de la edad de inicio:

Tipo de inicio infantil: se inicia por lo menos una de las características
criterio de trastorno disocial antes de los 10 años de edad

Tipo de inicio adolescente: ausencia de cualquier característica crite-
rio de trastorno disocial antes de los 10 años de edad.

Especificar la gravedad:

Leve: pocos o ningún problema de comportamiento exceden de los
requeridos para establecer el diagnóstico y los problemas de compor-
tamiento sólo causan daños mínimos a otros

Moderado: el número de problemas de comportamiento y su efecto
sobre otras personas son intermedios entre “leves” y “graves”

Grave: varios problemas de comportamiento exceden de los requeridos
para establecer el diagnóstico o los problemas de comportamiento
causan daños considerables a otros

ETIOPATOGENIA. FACTORES IMPLICADOS. CASO CLÍNICO

Nº Programa: 913
Autor: Luis Rodríguez Molinero
Centro de Salud Huerta del Rey, Valladolid

“Puesto que las guerras nacen en la mente de los hombres, es en la
mente de los hombres donde deben erigirse los argumentos de la paz”.
Postulado constitucional de la UNESCO

“Educad a los niños y no será necesario castigar a los hombres”.
Pitágoras

I.- INTRODUCCIÓN
Quien tenga la costumbre de escuchar la radio, leer el periódico, o ver
la televisión  al levantarse, todos los días se encuentra con numerosos
episodios violentos: en otros países, en el nuestro, en el barrio, en la
vecindad, incluso, aunque sin emerger en los medios de comunicación,
en la propia casa. Vivimos rodeados de violencia, y hasta podría decir-
se que ya nos hemos acostumbrado a ella. Nos estamos insensibilizan-
do. En este contexto, necesitamos hacer abstracción,  ser críticos y
analizar lo que nos pasa.

La humanidad registra una tendencia a conductas violentas desde los
primeros tiempos de la Historia. El “homo sapiens”, a medida que fue
incorporando conocimientos y tecnologías, desarrolló  también lo que
Plauto, ya en el siglo II antes de Cristo plasmó en la frase “homo homi-
ni lupus” (dice exactamente Plauto: Lobo es el hombre para el hombre,
y no hombre, cuando desconoce quien es el otro).

Nuestro análisis sobre la violencia en la infancia y la adolescencia
viene a llamar la atención sobre lo que es un problema de salud públi-
ca; y lo es debido a su magnitud, su trascendencia y la vulnerabilidad
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de los grupos sociales a los que se refiere nuestro estudio. El objetivo
que nos proponemos es elaborar unas líneas breves sobre los factores
que influyen en el empleo de la violencia, y cómo éstos pueden ser
detectados y neutralizados desde la edad pediátrica. 

Para empezar, hay que distinguir, como siempre se ha hecho, entre
agresividad y violencia, siendo aquella natural, y ésta educativa.
Necesitamos de la agresividad para defendernos, pero la violencia la
ejercitamos para imponernos.

Se dice que el hombre es el único animal que ejerce la violencia para
disfrutar. En el caso del niño y el adolescente, ellos se hacen violentos
por que han sido víctimas de la violencia, y en consecuencia, aprenden
a ser violentos. (1)

II.- FACTORES ETIOPATOGENICOS. 

1.- Factores neurobiológicos. 
El neurodesarrollo cerebral se inicia desde la concepción, y continúa
durante la infancia y la adolescencia. Cualquier acontecimiento sobre
el individuo puede provocar circuitos alterados, y éstos son susceptibles
de dar lugar a problemas psicopatológicos. Se han encontrado niveles
bajos de neurotransmisores en cerebros de ratas sometidos a una sepa-
ración precoz de sus madres, y esto,  relacionado con una estimulación
del eje hipotálamo-hipófisis, sensibilizaría algunos circuitos neuronales.
También se ha encontrado correlación entre esteroides maternos y neu-
rotoxicidad fetal, lo que a su  vez genera riesgo de psicopatología.

Se han identificado los neurotransmisores implicados en la agresividad.
Estos neurotransmisores (dopamina, noradrenalina, vasopresina y sero-
tonina) se activan indirectamente a través de la sensibilización de algu-
nos circuitos a los estímulos ambientales (2,3). Se conocen, por estu-
dios de electrofisiología, las estructuras cerebrales implicadas en la vio-
lencia: el sistema límbico, áreas ventromediales del hipotálamo, lóbu-
los frontales, temporales y orbitofrontales. Los estudios con modelos
animales sugieren que estas alteraciones tienen un papel facilitador de
la agresividad, pero los estudios clínicos son limitados y contradictorios.
Y también hay estudios que demuestran la relación entre aconteci-
mientos obstétricos-ginecológicos y la psicopatología del adulto (4)

2.- Factores  psicológicos
Unos de los factores más  trascendentes es el apego, basado en la
experiencia afectiva que el recién nacido y  el lactante tienen con sus
figuras materna o paterna. Se inicia al nacimiento y se fortalece
durante los primeros años de vida. La protección y los cuidados que se
prodigan al niño, le hacen sentirse seguro en la vida.  Esto constituye
uno de los mecanismos psíquicos protectores más importantes para la
vida adulta. Por otro lado, la interrupción temprana de la relación
afectiva entre el niño y la madre se asocia a desórdenes psiquiátricos
en el niño y el adolescente, que incluyen la depresión. (5)

3.- Impulsividad.
Este rasgo es muy común entre los niños y adolescentes con conduc-
tas violentas. La impulsividad es la actuación directa ante una situa-
ción,  sin pensar en las consecuencias de la conducta que se ha segui-
do. Esto  favorece muchas reacciones desmedidas, en la mayoría de los
casos con posterior arrepentimiento y sentimiento de culpa.  Las teo-
rías conductistas sugieren que la impulsividad puede ser moderada
(controlada) por medio de condicionantes ambientales (4).

4.- Factores genéticos y ambientales.
Existe evidencia de que la genética condiciona la mayor o menor sensi-
bilidad ante los factores ambientales. Los genes controlan de qué forma
los factores ambientales modifican un sistema nervioso en pleno des-
arrollo. Por otro lado, los genes determinan las distintas formas de res-
puesta ante la exposición a los factores de riesgo ambiental (4,6).

5.- Factores  biopsicosociales.
El término “biopsicosocial” fue creado para relacionar lo biológico, lo
psicológico y lo social. Aceptando que la vida de la persona pasa por
varios estadíos, en consecuencia hay que admitir que en cada uno de
ellos se producen influencias contextuales distintas. Por ejemplo:
durante la infancia temprana, el ambiente más importante es el fami-
liar, mientras que en la adolescencia, la influencia de la escuela, los
amigos y lo social es muy determinante. Se trata de entender que los
microsistemas familia, escuela y barrio son influyentes, tanto positiva
como negativamente. (7)

6.-  El síndrome del padre ausente.
La ausencia paterna crónica, cuando implica la pérdida de recursos,
determina varones agresivos y mujeres con actitudes autodestructivas.
La especial vulnerabilidad de las familias monoparentales, las convier-
te en víctimas de hombres frecuentemente agresivos y perversos,
motivados por el control sexual, emocional y económico a la mujer
(madre). La desprotección física y psicológica de estas familias aumen-
ta la vulnerabilidad de sus miembros. En Estados Unidos se ha demos-
trado que los hijos de familias disfuncionales presentan mayor inci-
dencia de explotación sexual, y de ataques físicos relacionados con su
condición de inferioridad. Así, son personas expuestas a sentir mayor
frustración, abusar de las drogas y recurrir a conductas criminales para
obtener éstas). Presentan una “desnutrición” afectiva, una falta de
estímulo y de protección. Estos niños y niñas son frecuentemente
dominados por adolescentes agresivos.

Una modalidad distinta, aunque funcionalmente similar, se produce
cuando la crianza se deja en manos de otras personas (empleadas de
hogar, niñeras…), originándose una influencia sobre el niño de una
persona ajena al estilo de los padres biológicos. En la mayoría de los
casos, las personas que se ocupan del cuidado de estos niños, proce-
den de un medio de cultura y educación carenciales, que tienden a
repetir, con lo que contribuyen aún más a la “desnutrición” social, y a
la pérdida de oportunidades educativas y afectivas. (1)

7.- Factores agresores sociales.
La agresión social se manifiesta en la inclusión o exclusión social del
niño o el adolescente a través de las relaciones y actividades cotidia-
nas: la desvalorización sistemática de los logros (académicos, deporti-
vos, creativos o sociales), las recriminaciones, mofas, burlas, la difusión
de bulos, rumores y sospechas, y hasta los insultos y ataques verbales . 

La pobreza y las malas expectativas de calidad de vida obligan a miles
de familias a emigrar: del campo a la ciudad; de la ciudad al exterior...
Esta situación aumenta la vulnerabilidad de algunas familias, que son
discriminadas por causas culturales, sociales, económicas y religiosas.
Sometidas a la presión de las jerarquías sociales competitivas, sucum-
ben con actitudes de sobreprotección o rechazo y con la incapacidad
de cubrir las necesidades afectivas básicas de sus hijos, aunque mejo-
ren en sus condiciones económicas. (8)

8.- Factores derivados del papel de los medios de comunicación:
la violencia mediática.
Casi en el mismo grado que familia, el elemento cultural de mayor
incidencia en el desarrollo del niño es la televisión. Si bien reconoce-
mos el lado positivo de la televisión responsable  por su aportación a
la cultura y educación, destacaremos que numerosos estudios revelan
sus efectos negativos, especialmente en niños de menos de tres años.
La televisión afecta al desarrollo neurológico tanto como al físico, y
por tanto debe considerarse como un agente nocivo en el desarrollo
temprano. El daño se produce tanto por el contenido de los programas
y la publicidad, como por las características tecnológicas y del proce-
so de imágenes, que interfiere en la  relación  cercana del niño en los
primeros años de vida (interacción directa) (9,10).

Cuando analizamos la relación entre televisión y conductas violentas,

313

                  



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

numerosos estudios confirman el efecto directo que tienen las imáge-
nes violentas de los programas televisivos. Últimamente algunos
investigadores confirman que existe relación entre las imágenes de
violencia de programas documentales e informativos y la percepción
para el niño de que el mundo es hostil y peligroso, produciéndole, por
un lado mayor temor hacia el mundo que le rodea (estrés); menor sen-
sibilidad hacia el sufrimiento y dolor de los demás (apatía), y una rela-
ción agresiva y temeraria (agresividad)

“Las imágenes de miedo, horror, peligro y violencia golpean el hemis-
ferio derecho con más violencia que el izquierdo, y las personas en
quienes domina ese hemisferio pueden sentirse tan golpeadas y ago-
biadas, que ni siquiera las historias que cuenta el hemisferio izquierdo
logran calmarlas.” (Diane Ackerman)

Se han realizado experimentos con SPECT (tomografía computerizada
por emisión de positrones) que han demostrado que la visión real de
imágenes, o su evocación,  produce la activación de las mismas áreas
cerebrales. Esto quiere decir que imaginar algo detalladamente, o
verlo, resulta la misma experiencia cerebral. Pensemos en lo que esto
implica acerca de las escenas de violencia en televisión. La evocación
mental genera niveles de estrés que son comparables al estrés pos-
traumático, mucho más en niños y niñas que asumen con normalidad
que lo que se muestra en televisión  constituye el mundo real (1).

Tampoco debemos dejar de lado el papel que tienen los medios de
comunicación en generar culto al consumo. Según un ejecutivo de
Televisión de Francia 1, la función de la televisión es “vender tiempo
del cerebro humano a los anunciantes” (11). La publicidad manda con-
sumir, y la economía lo prohíbe. Las órdenes de consumo, obligatorias
para todos, pero imposibles para la mayoría, se traducen en invitacio-
nes al delito. Esto es así en particular en los países donde la justicia
social se halla reducida a justicia penal (12)

La confusión del “tener” como esencia del “ser” genera uno de los prin-
cipales motivos de discriminación entre los adolescentes. Esta confu-
sión trae como consecuencia la invasión o la exclusión violenta del
otro,  y el estímulo a conductas de riesgo para alcanzar el objeto.

“Golpea antes de que te golpeen”, aconsejan los maestros electrónicos
de los videojuegos. Investigaciones actuales concluyen que los medios
interactivos (videojuegos, juegos en red, etc.) tienen un efecto más
intenso y duradero sobre las conductas del usuario que las formas
pasivas, como la televisión y el cine. Numerosos estudios demuestran
que después de jugar con videojuegos violentos, los niños y los adoles-
centes se vuelven insensibles a la violencia, manifiestan actitudes y
conductas agresivas y actúan con hostilidad. 

Algunas teorías postulan que la exposición a la violencia en la ficción
actúa como elemento de catarsis, reduciendo la agresividad mediante
la liberación de la hostilidad; sin embargo, para demostrar estas teo-
rías, se hicieron estudios que hallaron un ostensible incremento de la
agresividad, debida a la reducción de los niveles de inhibición. 

Los meta-análisis relativos a este tema, han llegado a la conclusión de
que existe una correlación más estrecha entre la exposición a la vio-
lencia en los medios de comunicación y el comportamiento agresivo,
que entre no usar preservativo y padecer SIDA por transmisión sexual;
o entre la exposición al plomo y el bajo cociente intelectual, o entre la
exposición pasiva al humo de tabaco y el cáncer de pulmón; o entre el
consumo de calcio y el aumento de masa ósea (13,14,15).

9.- Factores relacionados con la escuela.
La escuela tiene un importante papel modelador en la formación del niño
y de la niña. Su poder de socialización, transmisión de pautas, conoci-
mientos y valores, es fundamental y prioritario en las primeras etapas del
desarrollo humano. Sin embargo, entra tarde en la vida de los niños, pues
la mayoría ingresa al proceso escolar con cuatro o cinco años, cuando las
bases del desarrollo de la persona ya están afianzadas y, en algunos casos,
cuando las oportunidades de modificarlas ya se han perdido.

A pesar de la importancia de estas funciones asignadas a la escuela,
los expertos la consideran un ambiente carente, en el que el niño y el
adolescente sólo adquieren conocimientos, sin herramientas de pensa-
miento autónomo y sin demasiadas habilidades sociales. (16)

10.- La violencia escolar.
La mayor parte de los hechos violentos cometidos por niños, niñas y
adolescentes, y hacia ellos, se registran en el ámbito escolar, y en
horarios de clase. Sorprendentemente, a la vez que reconocen haber
participado en actos violentos, la mayoría no se ven a ellos mismos
como personas violentas (17).

La deficiencia de la formación escolar, desde el punto de vista de la
educación social y afectiva del individuo, se agrava por la interferen-
cia de elementos que afectan directa o indirectamente la comunica-
ción y el lenguaje. La televisión  desplazó a la lectura, pero no reem-
plazó el poderoso estímulo que leer representa para el desarrollo cere-
bral y la adquisición de lenguaje. La falta de tiempo de comunicación
y la carencia de elementos para expresar los sentimientos y vivencias,
modelando y reforzando la construcción del yo, son elementos  impor-
tantes en el fenómeno de la violencia, como dice claramente Michéle
Petit: “Cuando una persona no cuenta con las palabras para pensarse
a si mismo, para expresar su angustia, su coraje, sus esperanzas, no
queda más que el cuerpo para hablar: ya sea el cuerpo que grita con
todos los síntomas, ya sea el enfrentamiento violento de un cuerpo con
otro, la traducción en actos violentos”.

Los actos violentos están sujetos a un gran sistema de relaciones inter-
personales donde las emociones, los sentimientos y los aspectos cog-
nitivos están presentes y configuran parte del ámbito educativo.

Asimismo están ligados a las situaciones familiares de cada alumno o
alumna, y al ámbito social de la escuela. La violencia escolar está
conectada a la cultura envolvente y a las estructuras de la sociedad, a
la influencia del grupo, al papel de la familia, de la escuela, de las pan-
tallas, de los medios de comunicación y de la sociedad en general. (18).

Caso especial constituye la intimidación  (Bullying). El acto de moles-
tar o intimidar es todo comportamiento agresivo que sea intencional,
que implique un desequilibrio de poder o de fuerzas, y que se repite en
el tiempo. Un niño o niña que está siendo molestado o intimidado
tiene dificultades para defenderse, pues se percibe en inferioridad de
condiciones. Las formas de intimidar pueden ser directas (contacto
físico, visual o verbal directo) o indirectas (bulos, cartas anónimas o
intimidatorias, e-mail, SMS, etc.). Las modalidades incluyen conductas
tales como golpear o empujar (intimidación física), hacer burla o insul-
tar (intimidación verbal), amenazar con gestos, rumores o exclusión
del grupo (intimidación no verbal o emocional), incluso utilizando el
correo electrónico, foros de Internet y teléfono móvil, y las formas que
incorporan las tecnologías de manejo de imágenes (cámaras fotográ-
ficas en teléfonos u ocultas, edición de vídeo y retoque o modificación
fotográfica digital). Esta última se denomina “ciber-intimidación”. La
intimidación debe distinguirse de los actos violentos de otro tipo. En
la intimidación, la relación entre la víctima  y el agresor es asimétrica,
reiterada en el tiempo y muchas veces oculta y desconocida por los
adultos que conforman el sistema escolar y familiar. Los actos de vio-
lencia que se producen en estos dos contextos  responden a diferentes
causas, y no deben  confundirse, pues el abordaje y erradicación de
uno y otro tipo de violencia requieren intervenciones diferentes.

Los intimidadores manifiestan agresividad hacia los maestros, tienen
una actitud proclive a la violencia y el uso de medios violentos para
someter a otros. No sienten empatía por las víctimas de intimidación
o agresión. Les satisface mantener el control (dominación) de los
demás y tienen fuertes deseos de poder. No tienen baja autoestima y
sus niveles de ansiedad e inseguridad son bajos.

Por otro lado, las víctimas de intimidación, en general, son físicamen-
te más débiles y pequeños. Son cautelosos, sensibles y tranquilos, y
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reaccionan de forma pasiva (llorando o retrayéndose) y con mayor
angustia. Suelen estar solos y abandonados en la escuela y se sienten
fracasados, estúpidos, avergonzados y poco atractivos. Otro grupo de
víctimas, denominado “víctimas provocativas” se caracteriza por un
comportamiento instigador hacia el intimidador con una fuerte carga
de angustia, alentando la agresión. 

Debemos subrayar que la intimidación genera consecuencias que afec-
tan directamente a la salud de niños, niñas y adolescentes, además de
perturbar el proceso de aprendizaje. Las víctimas, los agresores y los
testigos se ven afectados de diferente forma, pero siempre con resul-
tados perjudiciales.

Para las víctimas de intimidación, la escuela se transforma en un espa-
cio hostil y peligroso y su vida escolar transcurre en permanente angus-
tia y temor.  Este temor genera depresión, baja autoestima y absentis-
mo crónico, que en ocasiones puede llegar al suicidio o al asesinato
(19). Las matanzas que conmocionaron a la opinión pública, como
Columbine (USA), Carmen de Patagones (Argentina) y Virginia Tech
(USA), refuerzan este último concepto: los niños y adolescentes intimi-
dados pueden reaccionar en forma violenta y descontrolada (20-21).

Por otro lado, los adolescentes agresores presentan conductas crimi-
nales en la edad adulta. Un estudio de 1991 encontró que el 60% de
los varones clasificados como agresores en etapa escolar, tenía por lo
menos una condena criminal a los 24 años; y entre el 35 y el 40 %
tenía tres o más condenas a esa edad,  contra un 10% de la población
de control que no fueron agresores ni víctimas en su edad infantil. Solo
por esta razón, estamos obligados a movilizar todos los recursos
humanos y técnicos contra la intimidación. La apatía de los adultos
transmite a los niños un mensaje erróneo: que este  comportamiento
es permitido, aceptable y premiado. Todo lo cual produce un refuerzo
positivo de la actividad criminal en la edad adulta (19).

11.- El adolescente psicopatico.
Se distinguen dos tipos de adolescentes que delinquen. Un grupo está
constituido por adolescentes normales que no presentan psicopatología,
y el otro comprende a aquellos que presentan una personalidad psicopá-
tica. Los adolescentes de este grupo no se adaptan a ninguna contención,
esquemas o represión; presentan impulsividad (respuestas inmediatas y
violentas); falta de afectividad o apatía emocional y amoralidad.

Las características personales y el entorno social carencial facilitan el
fracaso escolar, las adicciones y la relación con pares de comporta-
mientos marginales (violentos, antisociales o delincuentes). Según
actúen estos elementos en un contexto carente de normas y modelos,
el adolescente entrará en la espiral de delincuencia que se agravará a
medida que aumente la convivencia con adultos delincuentes (23).
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CASO CLÍNICO
Hace unos días vi a Elena (13 años) en la consulta del Instituto donde
todas las semanas paso consulta. La citaron desde el Departamento de
Orientación Escolar por que la encontraban triste en clase desde hacía
unas semanas. No era la primera vez que Elena acudía a verme. En efec-
to, parecía triste. Elena es una niña morena de pelo largo, guapa, con
todo el encanto de la adolescencia incipiente. No va bien este año de
notas, y repite 1º de ESO. No le gusta estudiar. Parece inteligente, se
expresa bien, a pesar de que tiene pocas ganas de hablar. Le pregunto
qué tal  en su casa; si todo va bien, si hay algo que le preocupe…y en
ese momento se echa a llorar lentamente, dejando caer sus lágrimas,
sin apenas sollozar: ayer fue a ver a su hermano José, en la cárcel.

A José yo le conocía, de la misma consulta, hace algunos años, cuan-
do  él tenía 15 y repetía segundo de ESO. Ahora tiene 20; tiene un hijo
de unos meses y cumple condena por dar una puñalada a otro chico
en una discoteca.
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José vino a la consulta enviado por el Departamento de Orientación
Escolar por las continuas ausencias y fugas del colegio,  además de por
haber suspendido la mayor parte de las asignaturas en las que se había
examinado. José había pasado la Primaria en dos colegios de barrios
distintos y empezó la Secundaria en un tercer Instituto. Se cambió por
las reiteradas llamadas de los profesores y la mala relación de José y sus
padres con toda la comunidad educativa.  Los servicios de Inspección
tuvieron que hacer frente en varias ocasiones a denuncias procedentes,
unas veces de los padres de José y otras de los profesores.

José era el primero de los dos hijos de una familia de vendedores
ambulantes. Nació de un parto a término con un peso de 2.850 gra-
mos. Lactancia artificial. Calendario de vacunas incompleto, a pesar de
los reiterados consejos a la familia para que acuda a su Centro de
Salud para ponerlo al día. Escolarización a los 3 años, en un colegio
público (la madre decía que allí era donde “empezó todo”, pues tenía
una “maestra  vieja” que no hacía más que quejarse de José sin poner
interés en enseñarle. Solamente en una ocasión en que la maestra
estuvo de baja por enfermedad y vino una “maestra más joven” José
ponía interés en aprender). Nunca tuvo enfermedades importantes. En
varias ocasiones fue atendido en urgencias por lesiones accidentales,
la más importante una fractura de cúbito y radio al caer de una bici.

Los padres decían que era muy listo, pero José apenas sabía leer y
escribir. Su carácter era muy impulsivo y con rechazo total a las nor-
mas sociales básicas desde muy pequeño.

José apenas tenía amigos en el Instituto. En los recreos estaba siem-
pre merodeando por las verjas del patio hablando con chicos mayores
que él que estaban fuera del colegio y  que   le iban a esperar a la sali-
da. En alguna ocasión le habían pillado trapicheando con marihuana.

Los padres de José apenas acudían al centro cuando se solicitaba su
presencia, alegando que tenían que trabajar. Esto obligó a la institu-
ción a poner una demanda en los Servicios de Inspección. Los padres
siempre defendían a José y culpaban a los profesores del poco caso
que hacían a José, por lo que éste no  tenía ganas de ir al Instituto.

José a los 15 años vendía teléfonos móviles que decía “venían en barco
desde China cada tres meses hasta Santander, donde los mayoristas los
compraban, y  yo y otros chicos los vendíamos muy baratos”. En aque-
lla ocasión me enseñó un fajo de billetes de veinte euros que llevaba
en el bolsillo. Durante las entrevistas que mantuve con José,  siempre
me llamó la atención la frialdad, seguridad y tranquilidad con que res-
pondía. No tenía interés en estudiar porque sabía conseguir el dinero
mejor que los chicos que estudiaban. 

Muchos datos de la vida de José  no han podido ser conocidos, por las
dificultades de relación de los padres con los profesores y los sanitarios.

Cuando José cumplió dieciséis años, un día de enero, en pleno curso,
dejó el Instituto, y no se volvió a saber  nada más de  él.

El caso era conocido por los trabajadores sociales del barrio donde
vivía y por el equipo de modificación de conducta de la Consejería de
Educación.

Hemos tenido conocimiento de otras andanzas de José por la prensa,
en una ciudad mediana, donde las noticias locales son muy comenta-
das. Una de ellas fue el robo de un copón en la capilla de un Hospital
local, y la dispersión de las Formas por los aledaños. En otra ocasión,
fue detenido por la policía por haberse metido en un piso usando las
tuberías del gas.

El caso José es el final de un fracaso personal, familiar, educativo y
sanitario, y cuyas posibilidades de recuperación son escasas.

Este caso contiene casi todos los factores que se han comentado que
favorecen la violencia.

CÓMO PERCIBEN LA VIOLENCIA LOS ADOLESCENTES Y LA 
SOCIEDAD EN GENERAL. ESTRATEGIAS DE INTERVENCIÓN. EL 
MODELO DE LA OMS

Nº Programa: 914
Autor: Patricio José Ruiz Lázaro
Consulta Joven “Espacio 12-20”. Proyecto de participación comuni-
taria de adolescentes (http://adolescentes.blogia.com). Centro Salud
Manuel Merino, Alcalá de Henares (Madrid).

La percepción de los adolescentes: la mayoría creen que la violencia es
algo normal e inevitable.

En Alcalá de Henares, se está realizando en el marco del Programa
J.A.M.P.A. del proyecto de participación comunitaria de adolescentes del
centro de salud Manuel Merino1,2 (http://adolescentes.blogia.com) una
investigación cualitativa sobre la percepción de la violencia por las y los
adolescentes, que incluye entre otras técnicas, observación participante.

Aunque la investigación está en curso, el análisis de los resultados pre-
liminares perfila una conclusión clara: se están detectando en los ado-
lescentes creencias erróneas y actitudes que no ayudan a prevenir la
violencia y dificultan la convivencia. 

El discurso preponderante de las y los adolescentes objeto de la inves-
tigación incluye frases como:

- “La violencia en la calle ha sucedido siempre y no puede cambiarse”

- “Todos lo hacen”

- “Juntarse chavales de distintas tribus urbanas (raperos, pokeros,
bakalas, heavys, ...) es mal rollo seguro”

- “Las cosas de la calle se resuelven en la calle: a ostias”

- “Si te provocan y no entras al trapo y no pegas, no te respetan, y si
no te respetan no eres nadie”

- “A veces estoy nervioso, necesito descargar la tensión y pegar a alguien”

- “Los padres no se enteran de que va la calle, no me pueden ayudar”

- “Lo que pasa en la calle es problema nuestro, no se cuenta a nadie...
no somos chivatos”

- “El que provoca se merece un escarmiento”

- “La quiero tanto por eso soy tan celoso”

- “Los hombres que pegan a las mujeres son los que beben”

- “La coca te pone violento, los porros te relajan”

- “Hay chavales que se lo buscan, merecen que se les pegue, por pipas”

- “A mi nadie me toca, sólo me toca mi padre” (tocar = sacudir)

Ven la violencia como burlas, amenazas, insultos, agresión, maltrato
por el género, conductas delictivas,... 

Creen que la violencia puede dañar a la victima (miedo, deterioro psi-
cológico, problemas de rendimiento escolar, laboral o social), al agresor
(al potenciar sus conductas, disminuye la empatía y se refuerza la falta
de tolerancia) y a los observadores (“nos parece normal la violencia”).

Afortunadamente, no todos se sienten impotentes: “Podemos hacer
más de lo que hacemos”

La percepción de la sociedad: creencias sobre el comportamiento
violento
La mayoría de las creencias erróneas sobre la violencia presentes en las
y los adolescentes tienen su antecedente en mitos presentes en la
sociedad en general. En la tabla I, se describen tres de los mitos más
frecuentes y su realidad correspondiente.
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¿Qué podemos hacer? (bases para la prevención del comporta-
miento violento)
Un adolescente que se ha visto involucrado en conductas violentas no
es necesariamente una persona mala.

Se trata de analizar lo ocurrido y de hacer frente a sus limitaciones
biopsicosociales para que esto no vuelva a ocurrir. Se trata de cuestio-
narse las creencias erróneas que favorecen la violencia y aprender a
resolver las tensiones de forma no violenta. Si se poseen habilidades
para luchar contra el estrés es más difícil que se reproduzca el com-
portamiento agresivo. 

El miedo a ser excluido puede hacer no resistir a la presión grupal. La resis-
tencia a la autoridad que ordena la violencia se da más fácilmente si otros
también resisten y si la víctima está muy próxima y se capta su dolor.

Los paradigmas que en el Programa J.A.M.P.A. del proyecto de partici-
pación comunitaria de adolescentes del centro de salud Manuel
Merino1,2 (http://adolescentes.blogia.com)  utilizamos para la preven-
ción de la violencia son cuatro: modelo ecológico, empoderamiento
para la salud, construcción de la resiliencia y contextos sociales soste-
nibles frente a la violencia.

Con intervenir sólo sobre el menor no basta: el modelo ecológico
de prevención de la violencia
La Organización Mundial de la Salud (OMS), en su 49 Asamblea
Mundial de la Salud adoptó la resolución WHA49.25, en la que se
declara que la violencia es un problema de salud pública fundamental
y creciente en todo el mundo. El informe mundial sobre la violencia y
la salud es una parte importante de la respuesta de la OMS a dicha
resolución3. En dicho informe, se deja claro que:

1) “Es posible prevenir la violencia y disminuir sus efectos, de la
misma manera en que las medidas de salud pública han logrado pre-
venir y disminuir las complicaciones relacionadas con el embarazo,
las lesiones en el lugar de trabajo, las enfermedades infecciosas y las
afecciones resultantes del consumo de alimentos y agua contamina-
dos en muchas partes del mundo. Es posible cambiar los factores que
contribuyen a producir respuestas violentas, ya sea los dependientes
de la actitud y el comportamiento o los relacionados con situaciones
sociales, económicas, políticas y culturales más amplias. La violencia
se puede prevenir. Este no es un artículo de fe, sino una afirmación
fundamentada en datos fidedignos. Los ejemplos de resultados exito-
sos en este sentido pueden encontrarse en todo el mundo, desde las
acciones individuales y comunitarias en pequeña escala hasta las ini-
ciativas nacionales de política y legislativas”.

2) “La comprensión de los factores que incrementan el riesgo de que
los jóvenes se conviertan en víctimas o perpetradores de actos violen-
tos es esencial para formular políticas y programas eficaces de preven-
ción de la violencia”. Los factores individuales (biológicos, psicológicos
y comportamentales) de riesgo “no existen aislados de otros factores
de riesgo. Los factores asociados con las relaciones interpersonales de
los jóvenes —con sus familias, amigos y compañeros— también pueden
influir mucho en el comportamiento agresivo y violento y configurar
rasgos de la personalidad que a su vez pueden contribuir al comporta-
miento violento”. “Las comunidades en las cuales viven los jóvenes ejer-
cen una influencia importante en su familia, en la índole de su grupo
de compañeros y en la forma en que pueden estar expuestos a situa-
ciones que conducen a la violencia”. “Varios factores sociales pueden
crear condiciones conducentes a la violencia entre los jóvenes”.

3) El modelo ecológico en cuatro niveles (individual, relacional,
comunitario y social) “se utiliza para un doble fin en este sentido:
cada categoría del modelo representa un grado de riesgo y también
puede concebirse como un punto clave para la intervención”.

El diseño de la intervención partirá de la valoración de todo el espec-
tro de puntos fuertes y vulnerabilidades del menor en cada uno de los
niveles del modelo ecológico4:

1) individual (factores biológicos y de la historia personal que influyen en el
comportamiento de una persona; características del individuo que aumen-
tan la probabilidad de ser perpetrador o víctima de actos de violencia)

2) relacional (factores asociados con las relaciones interpersonales de
los niños y adolescentes – con sus familias, amigos, compañeros,
pareja-; los compañeros, los miembros de la familia y la pareja -en la
adolescencia- tienen el potencial de configurar el comportamiento
del individuo y la gama de experiencias de éste), 

3) comunitario (factores relacionados con las características de los
contextos de la comunidad en los que se inscriben las relaciones
sociales como la escuela y el barrio)

4) social (factores sociales más generales, valores y creencias de la
cultura donde se desarrolla el individuo)

Empoderando para la salud a los adolescentes
Prevenir la violencia y disminuir sus efectos es difícil si los individuos se
sienten impotentes e incapaces de enfrentarse a ella: es necesario capa-
citar o empoderar a las y los adolescentes frente a la violencia. En el pro-
yecto de participación comunitaria de adolescentes del centro de salud
Manuel Merino de Alcalá de Henares1,2, entendemos el empoderamien-
to para la salud de los adolescentes como el proceso mediante el cual
los propios adolescentes adquieren un mayor control sobre las decisio-
nes y acciones que afectan a su bienestar físico, psíquico y social. 

Los adolescentes pueden participar en el diseño, prestación y evalua-
ción de los programas de promoción de la salud y de prevención de la
violencia para que estos satisfagan sus necesidades. La capacitación y
participación de los adolescentes como educadores de otros adoles-
centes facilita que los programas, las actividades, la información y los
servicios respondan a las preocupaciones de los adolescentes. Ello sólo
es posible si confiamos en ellos y les pedimos ayuda para mejorar
nuestros programas y servicios.

Dar la palabra a los adolescentes no significa hacerles encuestas, que van
a recoger estereotipos y discursos esperables, sino crear una situación
propicia para que se expresen sobre cosas que conocen directamente, que
forman parte de su vida y sobre las que todos tienen algo que decir.

Para que los adolescentes puedan y deseen expresarse, hace falta que
los adultos sepamos escucharles, esto es, no sólo ponerse en disposi-
ción de escucha, sino también intentar comprender, dar valor a sus
palabras, a sus verdaderas intenciones, recoger el mensaje. Los adoles-
centes que hablan poco y se expresan mal tienen también cosas
importantes que decir y sólo esperan adultos capaces de escucharlos y
de comprenderlos. Escuchar significa colocarse de su lado, estar dis-
puestos a defender sus posiciones y sus requerimientos. Es así como se
estimula la participación, la prosocialidad y se integran las personas,
se fortalecen las redes solidarias, y los adolescentes adquieren elemen-
tos de protección frente a la violencia como la resiliencia.

Construyendo resiliencia individual y grupal: tarea de todos
La resiliencia es la capacidad de resistir, demostrar fuerza y no defor-
marse a pesar de las adversidades. La construcción individual y grupal
de la resiliencia es un instrumento básico para hacer frente a las situa-
ciones de riesgo y es para nosotros un objetivo prioritario en la promo-
ción de la salud de la adolescencia y la prevención de la violencia.

El perfil de las o los jóvenes resilientes se caracteriza por:

1. Competencia social: responden más al contacto con otros seres
humanos y generan más respuestas positivas en las otras personas;
están listos para responder a cualquier estímulo, comunicarse con
facilidad, demostrar empatía y afecto, y tener comportamientos pro-
sociales; tienen la habilidad de lograr alivio al reírse de las propias
desventuras y mirar las cosas buscando el lado cómico.
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2. Resolución de conflictos: habilidad para pensar en abstracto refle-
xiva y flexiblemente, intentar soluciones nuevas para problemas cog-
nitivos y sociales, jugar con ideas y sistemas filosóficos.

3. Autonomía: fuerte sentido de independencia y de identidad personal,
control interno y de impulsos, poder interno, autodisciplina, habilidad
para separarse psicológicamente de un entorno disfuncional. 

4. Sentido de propósito y de futuro: expectativas saludables, direc-
ción hacia objetivos, orientación hacia la consecución de los mismos
(éxito en lo que emprenda), motivación para los logros, fe en un futu-
ro mejor y sentido de la anticipación y de la coherencia.

5. Confianza en si mismo y en el entorno.

La resiliencia tiene asociación positiva con:

1. Atributos de la persona: competencia social, capacidad de resolver
problemas, control de las emociones y los impulsos, autonomía, sentido
del humor, alta autoestima, empatía, capacidad de comprensión y aná-
lisis, competencia cognitiva, capacidad de atención y concentración2.
Condiciones del entorno (familia, escuela, comunidad, grupo de pares):
recibe afecto, aceptación incondicional de un adulto significativo.

La estrategia que utilizamos en la Consulta Joven “Espacio 12-20” del
centro de salud “Manuel Merino” de Alcalá de Henares es evaluar al
adolescente en cada uno de dichos atributos personales y condiciones
del entorno, y plantear propuestas de mejora, teniendo en cuenta los
seis pasos para ayudar a fortalecer la resiliencia recomendados por
Henderson y Milstein (2003)5:

1. Enriquecer los vínculos prosociales.

2. Fijar límites claros y firmes.

3. Enseñar “habilidades para la vida”.

4. Brindar afecto y apoyo. 

5. Establecer y transmitir expectativas elevadas.

6. Proporcionar oportunidades de participación significativa.

Son necesarios contextos sociales sostenibles frente a la violencia
La vida cotidiana del adolescente no está cargada de planificación de
lo que se quiere hacer, sí de inmediatez, novedad, acción, experiencia
en relación con lo hay a su alrededor. El adolescente en este contexto
es inestable, anclado en lo provisional, flexible, abierto a lo que surge.
De ahí, la dificultad de la aceptación por el adolescente de los mensa-
jes preventivos si tratan de inocular valores inamovibles, mensajes uní-
vocos referidos estrictamente a la salud y a la “no violencia” como
valores. Los adolescentes están sometidos a los contextos y entornos
en que se mueven. La sociedad de consumo y la estructura social exis-
tente, que se concreta en contextos, servicios y mercados generadores
de “carencias” (imposible conseguir todo lo que se oferta) y niveles de
frustración bajos (siempre queremos más), ejerce una influencia sobre
los adolescentes que los obliga a una manejo permanente de poten-
ciales situaciones conflictivas. Por esto, es fundamental ofrecer esce-
narios distintos a los existentes para generar en los adolescentes nue-
vas actitudes y comportamientos frente a la violencia.

Espacios sociales estables que:

- integren unas condiciones sociales que permitan una convivencia
generadora de vínculos saludables;

- fortalezcan y favorezcan el uso de respuestas no violentas frente a
los conflictos y, a la vez, disminuyan los efectos de la violencia;

- protejan a las víctimas (entornos seguros) y sancionen a los agre-
sores con eficacia y coherencia educativa;

- desarrollen alternativas eficaces a la violencia, enseñen a rechazar-
la y a anticipar sus desventajas.

Nuestras propuestas para la construcción de contextos sociales
sostenibles
1) Solicitar la ampliación generalizada del horario de la utilización de
infraestructuras sociales, educativas, culturales y deportivas para la reali-
zación de actividades que favorezcan la creación de vínculos saludables

2) Ofertar alternativas saludables de ocio y tiempo libre a los adoles-
centes, que amplíen la experiencia de relacionarse con otras personas
de forma saludable (amistad e integración como prevención)

Iniciación en la comunidad de un proceso de elaboración de estrate-
gias que: 

a. eviten el aislamiento y favorezcan la integración y cohesión social

b. permitan superar situaciones de alto contenido de agresividad y
violencia presentes en el ámbito comunitario (incluida la vida políti-
ca española)

4) Generar espacios de reflexión e intercambio entre los distintos
agentes sociales para:

a. Favorecer el análisis de situaciones en donde predominen conduc-
tas violentas.

b. Encontrar propuestas de cambios actitudinales en la vida pública
(favorecer la capacidad de ponerse en el lugar del otro)

c. Instalar el diálogo para reestablecer valores como la igualdad y el res-
peto mutuo, así como rechazar sus obstáculos (el racismo, el sexismo)

5) Que las actividades de prevención de la violencia se realicen nece-
sariamente con participación de jóvenes como sucede en el proyecto
de participación comunitaria de adolescentes del centro de salud
Manuel Merino (http://adolescentes.blogia.com)

Nuestro programa J.A.M.P.A.
El Proyecto de empoderamiento para la salud y creación de una red
comunitaria de Jóvenes Agentes en Mediación y Prevención de la
Agresión “Jóvenes en red por su desarrollo saludable y contra la vio-
lencia: Programa J.A.M.P.A.” tiene dos objetivos2:

A. Aumentar el empoderamiento para la salud de las y los jóvenes par-
ticipantes en el proyecto y de aquellas/os con los que conviven (capa-
citarlos para que sean responsables y promotores de su desarrollo
biopsicosocial y el de su entorno).

B. Promover su participación en la prevención de la violencia entre jóvenes.

Y las estrategias (y principales actividades) para conseguirlos están siendo:

- Mantener un órgano estable de coordinación (Comisión Permanente
de Coordinación).

- Sensibilizar a una “masa crítica” de población (Fiesta J.A.M.P.A.,
Campaña “Espacios juveniles libres de violencia”, obra de teatro
“Decisiones”).

- Desarrollo de espacios de investigación acción participativa (Grupo
IAP sobre la violencia que afecta a adolescentes).

- Desarrollo de espacios de reflexión (Encuentros de Trabajo).

- Desarrollo de espacios formativos (Taller básico para adolescentes
de promoción de la salud y construcción de la resiliencia, Taller
“Aprendiendo a solucionar conflictos con imaginación”, Taller avan-
zado de capacitación de Jóvenes Agentes en Mediación y Prevención
de la Agresión –J.A.M.P.A.-, Taller sobre violencia y salud para padres
y educadores).

- Desarrollo de espacios de expresión y producción (Periódico joven
“Rebeldes con causa”, Exposición-instalación “¡Arrea, Benilda
Cuevas!”, Taller-programa de radio “Claro que sí”, Certámenes creati-
vos presenciales, “Libro Blanco” sobre la violencia interpersonal, la
salud y la juventud)
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- Impulsar una red comunitaria juvenil (Red centinela de J.A.M.P.A.).
En distintos centros educativos y asociativos juveniles de la localidad
existirá un o una Joven Agente en Mediación y Prevención de la
Agresión que se encargue de detectar situaciones de riesgo y propo-
ner medidas correctoras. Cada joven centinela rellenará una ficha de
declaración de situaciones de riesgo una vez al mes que remitirá a la
Comisión Permanente de Coordinación. Si es urgente contactará por
teléfono o correo electrónico. Una vez al trimestre habrá un encuen-
tro de todas y todos con técnicos para compartir dificultades, apren-
der a superarlas y mejorar el funcionamiento de la red.

Talleres formativos para adolescentes
En los talleres, las y los adolescentes, aprenden:

- A autocontrolarse, no confundir las emociones con la realidad, no
sobregeneralizar, no interpretar sesgadamente la realidad, no inhibir
la autocrítica, tener una buena anticipación de las consecuencias de
las elecciones elegidas6,7.

- A romper la escalada de la ira (ver tabla II).

- A establecer vínculos afectivos adecuados (en la tabla III se expo-
nen las 4 dimensiones necesarias para ello según Horno8,9).

- A aceptar la propia responsabilidad de su conducta en relación con
los demás, a sentir y comportarse empáticamente, a ser tolerantes, a
adoptar un estilo de vida positivo (incluida alimentación –evitar
exceso de ingesta de proteínas y de hidratos de carbono de absorción
rápida- y psicoecoafectividad10 -cuyos principios se enumeran en la
tabla IV-) para prevenir recaídas.

Además, se favorecen experiencias de responsabilidad y solidaridad
(ayudar a compañeros a conseguir sus objetivos) haciendo que los
jóvenes sean expertos (defiendan y enseñen a otros)
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Mito Realidad

El comportamiento violento está
genéticamente programado en la
naturaleza humana.

Si es cierto que el hombre puede mos-
trarse violento, también lo es que es
capaz de actuar de modo no-violento
y cooperar con sus semejantes.

A lo largo de la evolución humana se
ha operado una selección a favor del
comportamiento agresivo sobre otros
tipos.

El fenómeno de dominación, que se
observa en los animales que viven en
el seno de grupos sociales, se caracte-
riza tanto por la aptitud a cooperar
como por la agresividad. La introduc-
ción de animales hiperagresivos en el
grupo tiende a desmantelar la estruc-
tura del grupo.

Los hombres tienen un cerebro violen-
to.

Aunque nuestro sistema nervioso nos
permite actuar con violencia, no se
activa de manera automática por estí-
mulos internos o externos. Las funcio-
nes superiores neurológicas filtran
estos estímulos antes de responder en
función del contexto social.
La agresividad suscitada en un mono
por estimulación eléctrica del cerebro
puede ejercerse contra un rival subal-
terno, pero no contra un rival domi-
nante.
Teoría de Schore (UCLA): Las relacio-
nes interpersonales van remodelando
nuestro cerebro (neuroplasticidad): las
experiencias repetidas van esculpien-
do la forma, el tamaño y el nº de nues-
tras neuronas. Las relaciones positivas
de la vida adulta pueden reconfigurar
hasta cierto punto los circuitos neuro-
nales que se hayan grabado en el
cerebro durante la infancia.

A: Suceso negativo Mirada rara de un desconocido

B: Pensamiento erróneo “Este imbécil me está vacilando”

C: Ira excesiva Furioso

D: Conductas violentas Insultarle y empujarle

ELEMENTOS AFECTIVOS
Demostraciones afectivas
Detalles

SENTIMIENTO DE PERTENENCIA
Hacerte sentir elegido y especial
Aceptación incondicional

CONOCIMIENTO DEL OTRO Y TIEMPO
COMPARTIDO

Comunicación y tiempo compartido
Peleas y reconciliaciones

COMPROMISO Y CUIDADO DEL OTRO
Compromiso, protección y cuidado
Permanencia

         



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

Tabla IV. Psicoecoafectividad: principios para establecer relaciones
saludables (Soler y Conangla, 2007)
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1. AUTONOMÍA PERSONAL
Ayúdate a ti mismo y todos te ayuda-
rán

2. PREVENCIÓN DE DEPENDENCIAS
No hagas por los demás aquello que
ellos pueden hacer por sí mismos

3. CORRESPONDENCIA
Todo lo que haces a los demás, tam-
bién te lo haces a ti mismo.

4. RECONOCIMIENTO DE LA INDIVI-
DUALIDAD Y LA DIFERENCIA

No hagas a los demás aquello que
quieres para ti, pueden tener gustos
diferentes.

5. MORALIDAD NATURAL
No hagas a los demás aquello que no
quieres que te hagan a ti.

6. AUTOAPLICACIÓN PREVIA
No podrás hacer ni dar a los demás
aquello que no eres capaz de hacer ni
darte a ti mismo.

7. LIMPIEZA RELACIONAL
Hagamos limpieza de las relaciones
que son ficticias, insanas y que no nos
dejan crecer como personas.

   



SEGURIDAD E INSEGURIDAD EN ATENCIÓN PRIMARIA

Nº Programa: 926
Autor: Carlos Aibar Remón
Medicina Preventiva y Salud Pública. Universidad de Zaragoza y
Hospital Clínico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza

La seguridad del paciente, aún sin haberlo explicitado, ha sido uno de los
cimientos en los que se ha apoyado la práctica clínica en todos  sus esce-
narios de aplicación (hospitales, centro de salud,...). Desde siempre, y
antes desde una perspectiva ética que desde la mejora de la calidad de la
asistencia, no hay buen profesional de la salud al que, implícitamente, no
le haya preocupado el hecho de poder producir daños a los pacientes.

Calificada como una dimensión crítica de la calidad asistencial, la seguri-
dad del paciente se define como la ausencia de daño innecesario o poten-
cial asociado a la atención sanitaria. El daño relacionado con la atención
sanitaria es el que se deriva de los planes o acciones de un profesional
sanitario durante la prestación de asistencia sanitaria o que se asocia a
ellos, y no el que se debe a una enfermedad o lesión subyacente1.

En tanto que la calidad supone acciones de mejora orientadas a elevar
el “techo” de la atención que se presta, la seguridad incluye las accio-
nes encaminadas a garantizar un “suelo” o la base de la actividad asis-
tencial.2

Una asistencia sanitaria “perfecta” supondría, cuando menos: una orga-
nización asistencial bien gestionada, dotada de tecnología “a prueba de
errores”, con profesionales bien formados y entrenados en todas las téc-
nicas y procedimientos, cohesionados y capaces de trabajar en equipo,
una excelente coordinación asistencial entre servicios y niveles asisten-
ciales, una buena comunicación entre profesionales y pacientes,...

El mundo asistencial real es diferente: todas las personas -los profe-
sionales sanitarios, también- cometen errores, la organización del sis-
tema sanitario es mejorable, la disponibilidad de recursos es siempre
limitada y factores como las expectativas de los pacientes en relación
con la salud individual y la atención a recibir, condicionan una situa-
ción cada vez más compleja.

Sin embargo, la ética profesional nos obliga a trabajar a todos los
involucrados en el sistema sanitario en la línea de la mejora y el per-
feccionamiento.

Los factores que determinan la seguridad del paciente pueden agrupar-
se en tres categorías: factores individuales de los profesionales sanita-
rios, relacionados con el sistema sanitario y referidos a los pacientes.

Con respecto a los primeros, en relación con la seguridad del paciente
un error es un acto de equivocación u omisión en la práctica de los
profesionales sanitarios que puede contribuir a que ocurra un evento
adverso (EA). Asumir que nos equivocamos porque somos despistados,
olvidadizos, poco inteligentes o que los errores los cometen únicamen-
te los malos profesionales es fácil pero en poco contribuye a cambiar
la situación, ya que ante tal supuesto, la culpabilización y el castigo
por las previsibles de los errores serían las únicas posibilidades de
actuación para disminuir la probabilidad de repetición futura.

Los errores los cometemos todos los profesionales. Sin embargo los
errores no son aleatorios y sabemos que circunstancias como la urgen-
cia para tomar decisiones, el estrés, el cansancio, la mala comunica-
ción con el equipo de trabajo o los pacientes y factores ambientales
como el ruido y las interrupciones, favorecen su aparición.

Como se ha destacado, las personas cometen errores, pero el sistema
en el que trabajan también tiene fallos (dispositivos médicos, organi-
zación de actividades, insuficiente supervisión,...)

A diferencia de los errores activos, generalmente fácilmente visibles
cuando ocurren y, en una parte importante, poco predecibles, los fallos
del sistema permanecen latentes y pueden pasar inadvertidos.

Seguridad e inseguridad 
Seguridad e inseguridad no son conceptos distintos y alejados sino situa-
ciones de un “continuo” de mayor o menor grado de riesgo para el
paciente, o dicho de un modo coloquial: son las dos caras de una misma
moneda: la de los resultados de la atención sanitaria en el paciente.

Conseguir que la moneda caiga del lado de la seguridad, precisa
esfuerzos y actuaciones a varios niveles. 

Por un lado, saber que está ocurriendo: cuáles son los incidentes, even-
tos adversos, errores y fallos más comunes y establecer sistemas que
nos permitan conocerlos y monitorizarlos. Por otra parte, un cambio
cultural encaminado a reconocerlos, analizarlos y aprovecharlos como
oportunidades de mejora.

A otro nivel, es preciso involucrar tanto a directivos y profesionales
como a pacientes y sus familiares en  aquellas actividades que contri-
buyen a mejorar la seguridad del paciente, en este caso pediátrico.

La seguridad den atención primaria: magnitud y trascendencia de
los eventos adversos en atención primaria.
Como se ha señalado, los EA no aparecen por azar, sino que su frecuen-
cia y distribución están relacionadas con una serie de factores contribu-
yentes. En el primer nivel asistencial confluyen, cada vez más, varios
aspectos de particular interés en relación con la seguridad del paciente:

- Aunque la complejidad puede ser menor que en atención especiali-
zada y, por tanto, los riesgos asistenciales menos frecuentes; la ele-
vada frecuentación que se produce en  este nivel multiplica las pro-
babilidades de aparición de EA.

- El incremento de la actividad asistencial en atención primaria y la
incorporación en este nivel de nuevas pruebas diagnósticas y de acti-
vidad quirúrgica de baja complejidad acrecientan, previsiblemente, el
riesgo del paciente.

- La deficiente continuidad asistencial y escasa comunicación entre
atención primaria y especializada, presente en gran número de siste-
mas sanitarios, facilita la aparición de EA con origen y repercusiones
en ambos niveles asistenciales.

Los trabajos encaminados a conocer la magnitud de los EA son escasos
y centrados más en aspectos cualitativos y análisis de causas y factores
contribuyentes, que en la estimación de su frecuencia y distribución3.

Los pocos estudios realizados en atención primaria se han basado princi-
palmente en sistemas de notificación voluntaria por parte de profesiona-
les sanitarios o pacientes; revisiones de reclamaciones y litigios, observa-
ción directa en la consulta, entrevistas con profesionales y/o pacientes y
registros de bases de datos siendo escasos los estudios de incidencia.

Entre los factores contribuyentes, se han encontrado múltiples causas,
siendo la falta de comunicación entre los profesionales sanitarios y la
descoordinación entre los niveles asistenciales una de las más comu-
nes. Así mismo, el cansancio y el estrés también han sido considerados
como factores contribuyentes en más de un estudio.
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El estudio APEAS (Efectos adversos en atención primaria de salud en
España) realizado sobre una muestra de 96.047 pacientes atendidos en
centros de salud de toda al geografía española por 452 profesionales de
Atención Primaria (251 médicos de familia, 49 pediatras y 152 enferme-
ros). Mostró una prevalencia de EA de 18,63 por cada mil pacientes aten-
didos, siendo la de incidentes de 7,45‰ y la de EA de un 11,18‰.4

Un 10% de los 96.047 consultas registradas (9.563) fueron atendidas
por pediatras, siendo la prevalencia de EA en pacientes pediátricos del
4,81‰ (IC: 3,42-6,20).

Los EA relacionados con la medicación son los más comunes en
Pediatría del primer nivel asistencial, tal como se refleja en la TABLA 1

TABLA 1. Estudio APEAS: Naturaleza de EA por categoría profesional

Puede afirmarse, igualmente, que la aparición de EA tiene una etiología
multicausal, estando la medicación prescrita como factor causal esencial
en casi la mitad de los EA pediátricos, contribuyendo además, aspectos
relacionados con la comunicación, la gestión y los cuidados (FIGURA 1)

El estudio ha demostrado, así mismo, que los EA en pacientes pediá-
tricos de atención primaria son un problema de gravedad leve o mode-
rada, estimándose la posibilidad de prevención, en función de la apli-
cación del conocimiento disponible en un 67,9%.

FIGURA 1. Estudio APEAS: Factores contribuyentes en la aparición de
EA pediátricos

Reducir la inseguridad y mejorar la seguridad
El desarrollo de una hoja de ruta de mejora  de la seguridad clínica en
el primer nivel asistencial se debe desarrollar a varios niveles: 

- A nivel político y organizativo se deben incentivar iniciativas que
promuevan la seguridad del paciente al mismo tiempo que dotar de
recursos a las zonas en donde sea necesario.

- A nivel de los equipos profesionales es necesario realizar análisis de
aquellos aspectos susceptibles de error y llevar a cabo programas de
prevención. 

- Por último, a nivel individual los profesionales sanitarios deben
entender la necesidad de reconocer los errores y los fallos como opor-

tunidades de aprendizaje y mejora, así como  la importancia de esta-
blecer sistemas de control y análisis de los mismos que permitan
valorar los avances hacia la seguridad.

El hecho de que se trate de un problema frecuente y, en gran parte evi-
table, según criterio de los propios profesionales, sitúa la mejora de la
seguridad en el primer nivel asistencial como una estrategia priorita-
ria. Por otra parte, la multicausalidad exi
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DIAGNOSTICO Y MANEJO DEL RETRASO  PSICOMOTOR

Nº Programa: 993
Autora: Pilar Póo Argüelles
Hospital Infantil Sant Joan de Déu, Barcelona

INTRODUCCIÓN
Desarrollo psicomotor es el término utilizado para referirse a la  progre-
siva adquisición de habilidades que presenta el niño durante los  prime-
ros años de vida. El desarrollo es un proceso de cambio que está influen-
ciado por la dotación genética y por el ambiente. Corresponde tanto a la
maduración de las estructuras nerviosas  como al aprendizaje que el
niño hace descubriéndose a sí mismo y al mundo que le rodea (1,2) 

El concepto de retraso psicomotor implica que los logros del desarro-
llo aparecen más tardíamente y/o son de una cualidad alterada (2). 

El diagnóstico de retraso psicomotor es provisional, para referirse a los
hitos adquiridos en los primeros años, con una evolución hacia la norma-
lización en los casos de los  trastornos leves o transitorios o hacia un tras-
torno  permanente, cognitivo, motor, sensorial y/o de la comunicación.

El niño puede presentar  retraso en a una sola área, por ejemplo en la
motricidad amplia o el lenguaje o presentar un retraso global.

La AAMR, define el retraso global como un retraso que se presenta en niños
menores de 5 años y que afecta a dos o más áreas: motora (gruesa o fina),
habla y lenguaje, cognitiva, personal social y actividades de la vida diaria. (3) 

El retraso psicomotor  global no es sinónimo de retraso mental o dis-
capacidad intelectual, pero la mayoría de los niños de edad escolar con
discapacidad intelectual tiene antecedente de  retraso psicomotor en
la edad preescolar. 

El retraso psicomotor es un problema frecuente en pediatría pero no
existen estudios epidemiológicos que den una cifra exacta de prevalen-
cia. Las encontradas en la literatura varían en función de la terminolo-
gía utilizada: se estima que entre el 1-3% de los niños menores de 5
años presentan retraso psicomotor global (4). El retraso psicomotor
considerado en un sentido más amplio, que incluye a los niños con tras-
tornos transitorios o leves, que no van a derivar en una discapacidad, el
porcentaje se eleva entorno al 16%. (5) En un estudio de población
infantil realizado en Navarra, encontraron que el 8,68% de la población
general de 0-6 años presentaron retrasos/trastornos del desarrollo. Más
de la mitad de éstos evolucionaron hacia algún tipo de patología, lo que
supondría el 4,4% de la población general entre 0 y años (6) 

La  detección del retraso permitirá realizar una investigación de las
posibles causas, iniciar tratamiento, determinar un pronóstico y ofre-
cer asesoramiento genético. La detección temprana de este trastorno
permitirá al mismo tiempo instaurar un programa de Atención Precoz,
que pueda mejorar la sintomatología y en ocasiones evitar que una
patología se instaure como definitiva.

MANEJO DEL NIÑO CON RETRASO PSICOMOTOR
Cuando un niño presenta un desarrollo psicomotor retrasado o atípico
plantea diversos interrogantes:

- ¿Qué tipo de trastorno presenta: es un retraso global, presenta un retraso
aislado, en un área del desarrollo, es una variante del desarrollo normal? 

- ¿Cual es la causa de la desviación? ¿Existen factores de riesgo?

- ¿Qué exploraciones hacer?

- ¿Cuál es la perspectiva evolutiva?

- ¿Existe algún tratamiento que sea curativo o que pueda mejorar la
evolución? 

Para contestar a estos interrogantes  es fundamental para el pediatra adqui-
rir habilidades necesarias para detectar si el niño se desvía de la normalidad.
Posteriormente se puede considerar la derivación a un centro especializado
en patología del desarrollo psicomotor para completar el diagnóstico.

La evaluación del desarrollo psicomotor se considera parte fundamen-
tal en los protocolos de medicina preventiva, ya que la detección de
los trastornos del desarrollo ha pasado, en los últimos años, a ser un
aspecto principal  de la atención pediátrica primaria.

La actitud observadora del pediatra sobre la evolución del desarrollo psico-
motor del niño debe estar siempre presente, desde la primera consulta, para
descubrir si presenta retraso o si está en situación de riesgo de presentarlo.

Se deben tener en cuenta diferentes procedimientos y fuentes de
información,  respecto a la evolución del niño: la valoración cuidado-
sa de las preocupaciones de los padres, la observación reiterada del
niño, en el marco de los protocolos de salud y la aplicación sistemáti-
ca de algún instrumento de cribado.

La Academia Americana de Pediatría recomienda la utilización de pruebas
estandarizadas  para detectar problemas de desarrollo, como parte siste-
mática de las visitas preventivas de salud. La identificación de los trastor-
nos del desarrollo basándose solamente en la impresión subjetiva del
médico es insuficiente. Se ha demostrado que, utilizando solo el juicio  clí-
nico se  detectarían, antes de la edad escolar, menos del 50% de los niños
con retraso mental, retraso de lenguaje u otros problemas de desarrollo.

Un instrumento útil para la detección de los trastornos del desarrollo son
las denominadas pruebas de cribado o de “screening”. Son instrumentos
de examen destinados a la población general infantil con el fin de iden-
tificar, de una manera rápida y sencilla, una gran parte de aquellos que
presentan desviaciones importantes de la normalidad. No son instru-
mentos de medida del desarrollo, si no instrumentos de detección (1).

La prueba de cribado de desarrollo más difundida y adaptada a muchos
países es el DDST (Denver Developmental Screenig Test).  En nuestro
medio la Tabla de Desarrollo Llevant y la Haizea–Llevant se están utili-
zando cada vez más, en los Protocolos de Medicina Preventiva en la
Edad Pediátrica. Determinados  niños con retraso psicomotor  deberán
someterse a una valoración del desarrollo más específica,  utilizando
escalas de desarrollo y una exploración médica especializada. En todos
los casos se debe  iniciar  una intervención terapéutica en función de la
sintomatología, aunque no se tenga el diagnóstico etiológico. Tabla I.

TABLA I. Test de screening y escalas para valorar el desarrollo psicomo-
tor de lactantes y niños 
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Prueba Rango de edad
Tabla de desarrollo psicomotor Haizea –Llevant
Denver Developmental Screening Test (DDST)
Inventario de  Desarrollo de Gesell
Escala de Brunet Lezine
Escala  Bayley de Desarrollo Infantil (BSID)
Inventario de desarrollo Battelle
Escala de Mc Carthy (MSCA)
Escala de Uzgyris y Hunt
Escala de inteligencia para prescolares WPPSI
Batería de valoración infantil K-ABC

1- 60 meses
0-6 años
1-72meses
1-30 meses
2-36 meses
0-8 años
2,5- 8,5 años
4-6 años
3-6,5 años
2,5-12,5 años
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¿CUAL ES LA CAUSA DEL RETRASO PSICOMOTOR?  INSTRUMEN-
TOS PARA EL DIAGNÓSTICO 
Historia clínica: es el instrumento fundamental para el diagnóstico. La
anamnesis dirigida sobre el desarrollo nos va a dar información sobre
los aspectos evolutivos: edad de adquisición de determinados hitos, la
existencia de regresión o estancamiento. 

El interrogatorio médico y social es importante para identificar posi-
bles factores de riesgo. 

AF: deficiencias mentales u otras enfermedades neurológicas

Abuso de sustancias adictivas 

AP: controles durante la gestación, características del parto y periodo
neonatal.

Diagnóstico precoz

Visitas reiteradas al hospital, enfermedad crónica, enfermedades óti-
cas o visuales 

Factores de riesgo biológico o social.

El niño “de riesgo neurológico” es aquel que por sus antecedentes,
tiene mayor probabilidad estadística de presentar déficit neurológico:
motriz, sensorial o cognitivo o conductual.

Se consideran en situación de  riesgo biológico aquellos niños que
durante el periodo prenatal, perinatal o postnatal, han estado someti-
dos a condiciones que pueden alterar el proceso de maduración del SN.

Son niños en situación de riesgo ambiental,  los que viven en situacio-
nes poco favorables, circunstancias adversas del entorno (negligencias,
abusos, malos tratos), que pueden alterar el proceso de maduración
(Tabla II).

TABLA II. Factores de riesgo biológico o ambiental (7)

Evidentemente, los problemas biológicos precoces hacen al niño más
vulnerable al ambiente adverso (7). 

Exploración: tras la anamnesis se debe realizar una exploración gene-
ral y neurológica. La exploración neurológica del lactante está basada
fundamentalmente en la observación. Una observación detallada y
mentalmente estructurada, que tenga en cuenta todos los aspectos del
desarrollo: Sociabilidad, Lenguaje, Motricidad, Sensorial. 

Para finalizar la valoración debe realizarse una exploración física com-
pleta: Perímetro craneal. Fenotipo: anomalías congénitas mayores o
menores. Examen cutáneo. Anomalías oculares o de audición.
Movimientos anormales, asimetrías (es necesario observar la postura y
la actividad espontánea y provocada del niño, en distintas posicio-
nes).ROT, tono, fuerza. Organomegalias,  ACR.

Exámenes complementarios: En ocasiones, tras la historia clínica y la
exploración se puede llegar a un diagnóstico y la realización de exá-
menes complementarios es opcional y sirve para la confirmación de la
sospecha diagnóstica. Otras veces el retraso es evidente pero no exis-
te una hipótesis diagnóstica. En estos casos hemos de tener en cuen-
ta la opinión de los comités de expertos y seguir una secuencia en la
realización de pruebas complementarias (8, 9).

Estudios genéticos: existe unanimidad en la indicación de realizar un
cariotipo por técnicas de citogenética, incluso en ausencia de signos dis-
mórficos. Igualmente se recomienda la realización de estudio genético
molecular para descartar síndrome X frágil, especialmente si existe his-
toria familiar de retraso mental. Si se sospecha un síndrome determina-
do por el fenotipo morfológico o conductual, se realizará el estudio
genético específico. Las técnicas de hibridación in situ fluorescente
(FISH) son particularmente útiles en el diagnóstico de los síndromes de
microdeleción. El estudio de los reordenamientos subteloméricos está
siendo de especial interés. Se estima que un 5-10% de los casos de
retraso psicomotor o retraso mental podrían llegar a ser diagnosticados
con esta técnica, que se indicará siguiendo unos determinados criterios
(10). El diagnóstico de síndrome de Rett podría considerarse en niñas
con retraso grave o moderado de etiología no determinada (11).

El empleo de neuroimagen contribuye al diagnóstico en un tercio de los
casos, la proporción aumenta si hay datos físicos en la exploración, como
signos motores centrales, dismorfias, microcefalia. La técnica de elección
inicial en un lactante con la fontanela abierta es la ecografía transfontane-
lar. En el niño mayor la técnica preferente es la resonancia magnética (8).

Estudio metabólico: muchos errores congénitos del metabolismo pue-
den presentarse inicialmente como un retraso psicomotor. El screening
de fenilcetonuria e hipotiroidismo se realiza sistemáticamente al naci-
miento, no obstante ante un cuadro de retraso psicomotor de origen
no aclarado se recomienda realizar una determinación de aminoácidos
en plasma, una función tiroidea y unas CK.  La realización de otras
pruebas metabólicas está indicada si hay historia con antecedentes
familiares o personales sospechosos.

No está indicado realizar un EEG de rutina, sólo si existe historia
sugestiva de crisis comiciales.

Muchos niños con trastorno del desarrollo psicomotor tienen el riesgo
de presentar problemas sensoriales. Se recomienda realizar una valo-
ración oftalmológica y de audición pues el hecho de detectar si exis-
ten déficits sensoriales puede ser de ayuda en el tratamiento.

SIGNOS DE ALERTA
A pesar del extraordinario avance de las exploraciones complementa-
rias con fines diagnósticos, la detección de los trastornos del desarro-
llo depende fundamentalmente de la evaluación clínica: la anamnesis,
el examen del desarrollo, la observación y la exploración física-neuro-
lógica que permite detectar los llamado “signos de alerta”.

Un signo de alerta es la expresión clínica de una desviación del patrón
normal del desarrollo. No suponen necesariamente la presencia de pato-
logía neurológica, pero su detección obliga a realizar un seguimiento
riguroso del niño y si persisten, iniciar una intervención terapéutica.

Una agresión cerebral, un trastorno de la maduración del SN o una
falta de los estímulos adecuados, pueden alterar su funcionamiento y
manifestar sintomatología difusa o en cualquier aspecto del desarrollo:

- retraso significativo en las adquisiciones esperadas para una edad
determinada.
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Factores de riesgo biológico

Prematuridad

Retraso de crecimiento intrauterino

Pérdida de bienestar fetal (encefalopatía hipoxico-isquémica)

Convulsiones neonatales

Microcefalia

Infección sistema nervioso central

Infecciones congénitas

Neuroimagen patológica

Anomalías metabólicas (hipoglucemia mantenida, hiperbilirrubinemia)

Anomalías congénitas

Postoperados de cirugía cardiaca (CEC)

Pacientes sometidos a ECMO

Factores de riesgo ambiental

Drogadicción de padres o cuidadores

Bajo nivel socioeconómico

Enfermedad mental de padres o cuidadores

Malos tratos

Disfunción o disrupción familiar

Madre adolescente
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- persistencia de patrones de conducta que deberían haber   desapareci-
do, por ejemplo el reflejo de la marcha automática o el reflejo de Moro.

- estancamiento o perdida de habilidades adquiridas

- presencia de signos anormales a cualquier edad: alteraciones en el
tono  muscular o del movimiento, asimetrías, movimientos oculares
anómalos, alteración del perímetro craneal.

- alteraciones de conducta: irritabilidad excesiva, patrones de conducta
repetitivos, fenotipos conductuales característicos, etc., pueden ser dife-
rentes manifestaciones de una alteración del  funcionamiento del SN. 

En otras ocasiones los signos de alerta pueden ser morfológicos, como un
fenotipo peculiar, alteraciones cutáneas o malformaciones que se aso-
cian con frecuencia a alteraciones del desarrollo psicomotor (12, 13).

MANEJO TERAPÉUTICO
El primer paso es la información a los padres. Debe informarse de la
sospecha clínica o el diagnóstico de certeza si el niño presenta retra-
so psicomotor, objetivándolo si es posible con la utilización de instru-
mentos de screening o escalas de desarrollo. La calidad de esta infor-
mación puede condicionar que mantengan la vinculación con este
profesional o que inicien un peregrinaje por diferentes centros y orien-
taciones terapéuticas. La tentación de evitarla o retrasar la informa-
ción puede demorar el inicio de un tratamiento adecuado. 

Informar al mismo tiempo de la finalidad de las exploraciones comple-
mentarias y de la conveniencia de iniciar una Atención Temprana (AT).  

Se entiende por AT el conjunto de intervenciones, dirigidas a la pobla-
ción infantil de 0-6 años, a la familia y al entorno, que tienen por obje-
tivo dar respuesta lo más pronto posible a las necesidades transitorias o
permanentes que presentan los niños con trastornos en su desarrollo o
que tienen el riesgo de padecerlos. Estas intervenciones, que deben con-
siderar la globalidad del niño, han de ser planificadas por un equipo de
profesionales de orientación interdisciplinar o transdisciplinar  (14). 

La función es asistencial y preventiva y se realiza en los Centros de
Desarrollo Infantil y Atención Temprana (15).

El equipo está integrado por profesionales de diferentes disciplinas,
especializados en el desarrollo psicomotor infantil y comprende, como
mínimo las siguientes especialidades: Neuropediatría, Fisioterapia,
Psicología, Logopedia, Trabajo Social.

La evolución del niño con retraso psicomotor depende en gran medida
del momento de la detección y del inicio temprano del tratamiento:
cuanto más breve sea el tiempo de privación de estímulos, mejor será
el rendimiento de la atención temprana

Los objetivos de la atención temprana  podemos resumirlos: 

- Reducir los efectos del déficit (motor, del habla, sensorial de con-
ducta o de relación) sobre el desarrollo global del niño.

- Optimizar en lo posible el curso de su desarrollo

- Evitar o reducir la aparición de defectos secundarios.

CONCLUSIÓN
La prevalencia del retraso psicomotor  muy elevada y corresponde al
pediatra su detección y orientación terapéutica.

Los instrumentos necesarios para el diagnóstico del retraso psicomo-
tor son la combinación de la historia clínica, el conocimiento del des-
arrollo normal y sus variaciones, la aplicación sistemática de instru-
mentos estandarizados y en determinados casos la utilización razona-
ble de exámenes complementarios.

La valoración sistemática del desarrollo psicomotor debe formar parte
de los controles de salud del niño sano y la utilización de instrumen-
tos estandarizados “screenig” de desarrollo, a unas edades estableci-
das, facilita  la detección temprana de los trastornos del desarrollo y
la intervención precoz

El tratamiento temprano ha demostrado su eficacia para favorecer el
desarrollo del niño,  y disminuir el impacto del trastorno en su  funcio-
namiento y en el de su familia.
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CONCEPTOS GENERALES: 
Los trastornos paroxísticos que se originan en el sistema nervioso cen-
tral (SNC) son un grupo frecuente y heterogéneo de procesos que pue-
den obedecer a muy diversos mecanismos fisiopatológicos. En la prác-
tica clínica cotidiana resulta fundamental diferenciar si un evento
paroxístico es de naturaleza epiléptica o no epiléptica. De esta diferen-
ciación, en virtud de la fenomenología clínica, se deriva un distinto
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abordaje diagnóstico y terapéutico. Es importante recalcar aquí que
existe una mayor frecuencia de trastornos paroxísticos no epilépticos
(TPNE) que de epilepsia en la edad infantil y que esta situación es sobre
todo más evidente entre los lactantes. Por otra parte, es básico conocer
que hasta un 20-30% de los pacientes que se valoran en las unidades
de monitorización de vídeo-EEG por supuestas epilepsias refractarias
no son tales sino TPNE, y que muy frecuentemente se trata de pseudo-
crisis, sobre todo entre los pacientes adolescentes. Por todo ello, quere-
mos destacar aquí la importancia que tiene para el pediatra en forma-
ción el hecho de conocer bien el tipo, la variada semiología y la evolu-
ción natural de los distintos tipos de trastornos paroxísticos del niño. 

DEFINICIONES BÁSICAS:
Es muy importante conocer una serie de terminologías básicas para
categorizar bien la fenomenología paroxística del niño, incluyendo en
este apartado los conceptos de episodio paroxístico, crisis, convulsión,
crisis cerebral, crisis cerebral epiléptica, crisis cerebral no epiléptica,
epilepsia y síndrome epiléptico.

Fenómeno paroxístico (crisis): presentación brusca de una modifica-
ción en el estado de normalidad o anormalidad aparente del individuo
(actividad motora, nivel de conciencia, funciones superiores, control
postural, sueño, etc.).

Convulsión: contracción involuntaria continua (tónica) o discontinua
(clónica) que afecta a la musculatura corporal. Por extensión, se apli-
ca la definición de “convulsión” a todo fenómeno de aparición brusca,
de origen cerebral, que se manifiesta por alteración del nivel de con-
ciencia o de la reactividad o de la conducta, aunque no se acompañe
de semiología motora pura o primaria. 

Crisis cerebral: fenómeno anormal, súbito y transitorio, de tipo motor,
sensitivo-sensorial, autonómico o psíquico, que se origina como resul-
tado de una disfunción cerebral transitoria, parcial o generalizada.

Crisis cerebral epiléptica: crisis cerebral que resulta de una descarga
neuronal excesiva hipersincrónica. Puede ser ocasional, habitualmente
con semiología convulsiva, en una persona no epiléptica, por efecto de
una causa accidental; o bien se trata de formas iterativas, que se repi-
ten a intervalos regulares (en el contexto de una epilepsia). 

Crisis cerebral no epiléptica: crisis cerebral que no está desencadenada
por una descarga anormal y excesiva de una población neuronal, sino que
reconoce en su origen mecanismos de producción diferentes al epiléptico.

Epilepsia: afección crónica, de etiología diversa, caracterizada por cri-
sis epilépticas recurrentes, asociadas eventualmente con diversas
manifestaciones clínicas o paraclínicas. La epilepsia no es una enfer-
medad por sí misma, sino un proceso de etiología múltiple, expresivi-
dad clínica variable y distintos grados de evolución clínico-electroen-
cefalográfica y gravedad.

Síndrome epiléptico: trastorno epiléptico caracterizado por un conjunto
de síntomas y signos que, habitualmente, ocurren en conjunción; inclu-
yendo tipo de crisis, etiología, localización de la actividad epiléptica, fac-
tores precipitantes, edad de comienzo, gravedad, cronicidad, relación con
el ciclo vigilia-sueño y pronóstico. No todas las epilepsias pueden encua-
drarse en síndromes epilépticos concretos. Es importante recordar que
existen “pacientes epilépticos” más que verdaderas “epilepsias”.

TRASTORNOS PAROXÍSTICOS NO EPILÉPTICOS / CRISIS CEREBRA-
LES NO EPILÉPTICAS:
Conceptos generales sobre TPNE: los trastornos paroxísticos no epi-
lépticos (TPNE) son la expresión de síntomas episódicos de aparición
brusca y breve duración que reconocen mecanismos distintos al fenó-
meno epiléptico. Afectan hasta a un 10% de la población pediátrica en
algún momento de su maduración neurológica. Habitualmente, una
buena historia clínica con una delimitación rigurosa de su semiología,
es suficiente para poder llegar al diagnóstico de estos pacientes.

Grupos sindrómicos de TPNE: los TPNE son trastornos de muy diversa
semiología y variada repercusión clínica evolutiva. Según su mecanis-
mo fisiopatológico y su semiología clínica los podemos clasificar en
diversas categorías (ver tabla I) incluyendo: crisis anóxicas, crisis psí-
quicas, trastornos paroxísticos en sueño, trastornos motores  paroxís-
ticos y miscelánea.

CRISIS EPILÉPTICAS / EPILEPSIAS / SÍNDROMES EPILÉPTICOS:
Consideraremos una serie de conceptos generales sobre etiologías de
las crisis en el niño, tipo de crisis, tipo de epilepsias y tipo de síndro-
mes epilépticos.

Etiologías: distinguimos 3 grupos de epilepsias, en virtud de la etiología. 

1/ Epilepsias idiopáticas: la predisposición genética es, probablemen-
te, de origen multifactorial. Se han identificado varios genes que se
relacionan con epilepsias con debut en muy distintas edades pediátri-
cas, destacando en este grupo las denominadas “canalopatías” y las
alteraciones de receptores de neurotransmisores. En este grupo de epi-
lepsias, los factores ambientales o procedentes del medio externo jue-
gan un papel mínimo (que no obstante justifica que algunos miembros
de una familia tengan crisis y otros no).

2/ Epilepsias sintomáticas: producidas por agresiones cerebrales sufri-
das en cualquier época de la vida, originando una lesión cerebral que
será responsable de la génesis de las crisis epilépticas. La predisposición
genética queda en un segundo plano (no obstante condiciona que en
sujetos sometidos a una misma agresión cerebral, unos tengan crisis y
otros no las tengan). Es importante recordar que muchas de estas pato-
logías tienen un condicionante genético claro (metabolopatías, síndro-
mes neurocutáneos...). Entre los agentes etiológicos implicados en la
génesis de las crisis epilépticas, distinguimos: 1/ Factores prenatales:
cromosomopatías (síndrome de Down, cromosoma X frágil, trisomías,
duplicaciones, cromosomas en anillo), síndromes neurocutáneos (neu-
rofibromatosis, esclerosis tuberosa, hipomelanosis de Ito, Sturge-
Weber, nevus de Jadasshon), errores congénitos del metabolismo
(enfermedades mitocondriales, aminoacidopatías, acidurias orgánicas,
defectos del ciclo de la urea, síndromes CDG, oligosacaridosis, lipidosis,
mucolipidosis), enfermedades degenerativas del SNC (ceroidolipofusci-
nosis, grupo epilepsias mioclónicas progresivas, distrofia neuroaxonal
infantil, poliodistrofias), malformaciones del SNC (agenesias de cuerpo
calloso, holoprosencefalias, anomalías de migración neuronal, hidra-
nencefalias), infecciones congénitas (toxoplasma, citomegalovirus, her-
pesvirus, rubéola, HIV, sífilis), enfermedades maternas durante la gesta-
ción (diabetes materna, hipertensión arterial materna, fármacos y tóxi-
cos, alcohol y drogas, traumatismos, enfermedades sistémicas cróni-
cas). 2/ Factores perinatales: encefalopatía hipóxico-isquémica; patolo-
gía de la prematuridad y bajo peso; kernicterus; hemorragias intracra-
neales. 3/ Factores postnatales: trauma craneal, procesos expansivos
intracraneales, infecciones del SNC, desequilibrios metabólicos e hidro-
electrolíticos, isquemia, enfermedades desmielinizantes, patología pos-
tinfecciosa, intoxicaciones, radioterapia y quimioterapia.

3/ Epilepsias criptogénicas o probablemente sintomáticas: son epilep-
sias de causa no conocida, con normalidad de los exámenes comple-
mentarios realizados, en las que se sospecha, no obstante, la existen-
cia de una causa oculta.

Clasificaciones: el interés de las clasificaciones en epilepsia se dirige
a definir los tipos de crisis y los tipos de síndromes epilépticos.

Clasificación internacional de crisis epilépticas (Liga Internacional
contra la Epilepsia: ILAE; 1981):

1/ Crisis parciales (focales o locales): originadas por la activación ini-
cial de un grupo de neuronas limitado a una parte de un hemisferio
cerebral. La semiología crítica está en virtud del área cerebral activa-
da: motora, sensitiva, sensorial, psíquica o autonómica.

1.1. Crisis parciales simples: cursan sin alteración de conciencia. 
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1.2. Crisis parciales complejas: cursan con alteración parcial del nivel
de conciencia y se acompañan con frecuencia de actividad motora
involuntaria (automatismos). 

1.3. Crisis parciales secundariamente generalizadas: la descarga neu-
ronal se extiende a los 2 hemisferios cerebrales, resultando en una
pérdida de conciencia. 

2/ Crisis generalizadas (convulsivas o no convulsivas): existe desde el
principio un compromiso de ambos hemisferios cerebrales. La concien-
cia está alterada. Puede presentarse como alteración pura de concien-
cia (ausencias) o como fenomenología motora con afectación bilateral
(tónicas, clónicas, tónico-clónicas, atónicas y mioclónicas). 

2.1. Ausencias típicas: desconexión del medio de inicio y final brus-
cos y duración breve.

2.2. Ausencias atípicas: desconexión de inicio y final más graduales y
duración más prolongada.  

2.3. Crisis mioclónicas: sacudidas musculares, rápidas, bruscas, rítmi-
cas, de predominio axo-rizomélico (tronco y raíz de miembros).
Pueden producir caídas bruscas.

2.4. Crisis clónicas: sacudidas musculares rítmicas. Son las más fre-
cuentes en el niño.

2.5. Crisis tónicas: rigidez muscular brusca y mantenida. Producen
caídas bruscas.

2.6 Crisis tónico-clónicas: a una fase inicial de contractura tónica le
sigue después una fase de sacudidas musculares clónicas. No suelen
verse en lactantes ni menores de 2 años.

2.7. Crisis atónicas: pérdida brusca del tono muscular. Producen caí-
das e impactos faciales.

3/ Crisis epilépticas inclasificables: se incluyen aquí todas las crisis que
no se pueden clasificar por ser los datos semiológicos incompletos o
inadecuados. 

Clasificación internacional de las epilepsias y síndromes epilépticos
(ILAE; 1989): se establece en virtud de 2 criterios de definición: el ori-
gen y la extensión. Por su origen, se distinguen: formas idiopáticas,
formas criptogénicas y formas sintomáticas. Por su extensión, se dis-
tinguen formas focales y formas generalizadas. En la tabla II se agru-
pan los diversos síndromes epilépticos.

1/ Epilepsias y síndromes epilépticos relacionados con la localización
(focales o parciales): se incluyen formas idiopáticas, criptogénicas y
sintomáticas. 

2/ Epilepsias y síndromes epilépticos generalizados: se incluyen tam-
bién aquí formas idiopáticas, criptogénicas y sintomáticas. 

3/ Epilepsias y síndromes de carácter indeterminado (focal o generali-
zado): con crisis generalizadas y focales simultáneamente. Sin carac-
terísticas inequívocas de carácter focal o generalizado. Por ejemplo,
epilepsia polimorfa del lactante o síndrome de Dravet.

4/ Síndromes especiales: Crisis epilépticas ocasionales (por ejemplo,
convulsiones febriles).

Crisis febriles (CF):
Conceptos: trastorno relacionado con la edad, caracterizado por la
presencia de convulsiones que ocurren en asociación con fiebre, pero
sin evidencia de infección intracraneal ni otra causa definida. Existe
una predisposición genética para padecerlas. Las CF afectan a un 1-
5% de la población. Suelen presentarse entre los 6 meses y los 5 años
de edad. Un 55% de los casos debutan durante el segundo año de vida. 

Clínica: las crisis son generalizadas en un 80-90% de los casos y parcia-
les en el resto. Suelen ser crisis clónicas. Suelen ser breves (<15 minutos).
Habitualmente, sólo se presenta una crisis en el mismo proceso febril.

Clasificación: 

1/ Crisis febriles simples (80%): generalizadas, no prolongadas ni múl-
tiples. 

2/ Crisis febriles complejas (20%): prolongadas, focales y/o múltiples.

Riesgo de recurrencia: un 64% de los pacientes tiene una única CF. El
riesgo de recurrencia tras una primera CF tiene un promedio del 34%.
En los casos que recurren, el 50% de las segundas CF se presentan en
los 6 meses que siguen a la primera CF. El riesgo de una tercera CF tras
presentar 2 CF previas sube hasta el 50%. 

Factores de recurrencia: se implican 5 factores de riesgo principales
que incluyen: edad precoz de comienzo (<15 meses), antecedente de
epilepsia en familiares de primer grado, antecedente de CF en familia-
res de primer grado, muchos episodios febriles recurrentes y primera
CF que se presenta como CF compleja. Algunos autores incluyen tam-
bién como factores de riesgo el hecho de que la CF se presente con
elevaciones térmicas escasas en el momento de la crisis (en torno a
38ºC) y la duración corta de la enfermedad antes de la crisis. No está
claro que factor de riesgo tiene más peso específico de recurrencia y
así, para algunos autores, es la edad menor de 12-15 meses, para otros
es la presencia de AF de CF, para otros el grado de elevación de la tem-
peratura en el momento de la crisis o bien el número de episodios
febriles que tiene el niño tras una primera CF. Lo que si se sabe es que
cuantos más factores de riesgo tiene un niño, existe un mayor riesgo
de recurrencia y viceversa. Así, analizando a los 18 meses de la prime-
ra CF, la recurrencia en los que no tenían factores de riesgo era de un
10%; en los que tenían 1-2 factores era del 25-50%; y en los que tení-
an 3 o más factores era del 50-100%. 

Factores de riesgo de status febril: se incluyen aquí: edad precoz de
debut de CF, AF de epilepsia en familiares de primer grado y debut de
las CF como crisis focal. Existe un riesgo potencial de que, en estos
pacientes, las CF evolutivas se presenten también como status febril,
independientemente de la tasa de recurrencias global que exista.

Riesgo de epilepsia ulterior: el riesgo global es del 2% a los 7 años y
del 7% a los 25 años. Entre los factores de riesgo de desarrollar epi-
lepsia, se describen: presencia de anomalía neurológica previa, prime-
ra CF como CF compleja, e historia de convulsiones afebriles en fami-
liares de primer grado. Los niños que tienen dos o más de los referidos
como factores de riesgo de desarrollar epilepsia presentan hasta un
15% de riesgo acumulado. Cuando se acumulan los 3 factores que
definen a la CF como compleja, este riesgo se dispara hasta incluso un
49%. No parece existir diferencia significativa en la frecuencia de epi-
lepsia ulterior entre el grupo que se trató con diazepam profiláctico
con respecto al grupo que sólo tuvo tratamiento agudo de la crisis.

Crisis epilépticas ocasionales:
Conceptos: crisis originada por cualquier tipo de agresión cerebral dis-
tinto de la fiebre. La mayoría de ellas tienen lugar durante los 4 pri-
meros años de vida. Pueden ser generalizadas o focales.

Etiologías: son muy variadas y con pronóstico muy heterogéneo. Se
incluyen aquí: 1/ Infecciones intracraneales (meningitis, encefalitis,
meningoencefalitis, absceso cerebral, empiema, ventriculitis); 2/
Trastornos metabólicos (hipoglucemia, hipocalcemia, hipomagnese-
mia, hiponatremia, hipernatremia, errores congénitos del metabolis-
mo); 3/ Patología postinfecciosa y desmielinizante (síndrome de Reye,
post-exantemáticas, post-inmunización, esclerosis múltiple...); 4/
Patología por agentes traumáticos (tras trauma craneal, tras quema-
duras, tras radioterapia); 5/ Por anoxia–isquemia cerebral (parada car-
diaca, ahogamiento, shock, deshidratación grave); 6/ Por accidentes
cerebro-vasculares (trombosis arterial, trombosis venosa, trombosis de
senos venosos, hemorragia intracraneal); 7/ Por intoxicaciones (fárma-
cos, tóxicos, uremia, encefalopatía dialítica); 8/ Por enfermedades sis-
témicas (hipertensión arterial, patología renal, neumopatías crónicas
con hipoxia, cardiopatías con riesgo de anoxia y/o tromboembolismo);
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9/ Por déficit nutricional (malnutrición, déficit de oligoelementos, défi-
cit de piridoxina, hijos de madres vegetarianas estrictas con déficit de
vitamina B12); y 10/ Crisis parainfecciosas (casi siempre por gastroen-
teritis aguda, principalmente por rotavirus).

VALORACIÓN DEL NIÑO CON EPISODIOS PAROXÍSTICOS:
Anamnesis: la historia clínica minuciosa y detallada es la clave para el
correcto diagnóstico del fenómeno paroxístico. Se interrogará a las
personas que presenciaron las crisis y al propio niño (si éste es capaz
de contar sus vivencias y/o de recordarlas). 

1. Descripción del evento paroxístico: se tendrán en cuenta diversos fac-
tores antes de la crisis, durante la misma y después de ésta; incluyendo:

1.1. Posibles precipitantes o agravantes: privación de sueño, fiebre,
stress, factores emocionales, cansancio físico, estímulos sensoriales...

1.2. Relación con el ritmo vigilia-sueño: al adormecerse, al desper-
tar, en sueño.

1.3. Fenomenología previa a la crisis: vivencia de que va a ocurrir algo,
malestar indefinido, pródromos de un posible síncope, auras de una crisis...

1.4. Inicio de la crisis: ¿brusco o gradual?

1.5. Valoración del nivel de conciencia y reactividad durante la crisis:
descrito por el niño y por quienes presenciaron el evento. ¿Pérdida de
conciencia? ¿Alteración parcial de contacto?

1.6. Descripción con palabras sencillas y cotidianas de la fenomeno-
logía crítica: síntomas motores, sensitivos, sensoriales, psíquicos,
fonatorios, autonómicos, automatismos...

1.7. Descripción de las anomalías asociadas al fenómeno crítico:
coloración, sialorrea, incontinencia de esfínteres, pupilas, movimien-
tos oculares, frecuencia cardiaca, respiración, síntomas digestivos...

1.8. Duración del episodio crítico: suele ser difícil de precisar y exis-
te una tendencia generalizada a la exageración. Intentar que los
padres describan las actividades que les dio tiempo a realizar duran-
te la crisis y la secuencia temporal de éstas.

1.9. Datos de la postcrisis: recuperación espontánea o bien cambios postcrí-
ticos (somnolencia, desorientación, confusión, amnesia, cefalea, vómitos...).

2. Valorar los antecedentes personales (AP) del paciente: investigar
factores prenatales, perinatales y postnatales desfavorables. Realizar
descripción detallada del desarrollo psicomotor (DPM). Valorar episo-
dios paroxísticos previos. Investigar factores asociados a las crisis:
traumatismo previo, ingesta de fármacos o tóxicos, proceso infeccioso
previo, antecedente de enfermedad sistémica...

3. Valorar los antecedentes familiares (AF) del niño: epilepsia, CF,
enfermedades degenerativas del SNC, metabolopatías congénitas...

Exploración física: 
1. Exploración pediátrica general: somatometría, temperatura, cons-
tantes vitales, estado general, nivel de nutrición y desarrollo, lesiones
cutáneas (discromías), soplos, visceromegalias, dismorfias, signos mal-
formativos menores, deformidades esqueléticas, signos de trauma
externo, signos meníngeos..

2. Exploración neurológica: debe ser completa y sistematizada. Nivel
de conciencia y reactividad, psiquismo y lenguaje, nivel de alerta y
atención, interacción social recíproca, pares craneales, pupilas, neuro-
sensorial, fondo de ojo, sistema motor, sistema sensitivo, marcha y sus
variantes, pruebas cerebelosas y pruebas de coordinación, exploración
de movimientos anormales y descripción de posible psicopatología.

Pruebas complementarias: se orientarán en virtud de la anamnesis y
la exploración física. La gran mayoría de los episodios paroxísticos no
epilépticos y las convulsiones febriles simples pueden valorarse correc-
tamente con una historia clínica detallada y no suele ser necesario
realizar exploraciones complementarias.

1. Electroencefalograma (EEG): es la prueba fundamental para el estudio
de los episodios paroxísticos. Aporta información básica sobre el tipo de
crisis, tipo de epilepsia e incluso sobre el tipo de síndrome epiléptico. Sin
embargo, un EEG intercrítico no es sinónimo de epilepsia y por otra parte,
existen pacientes epilépticos que pueden tener EEG normales en las fases
iniciales del proceso. El EEG intercrítico se utiliza para apoyar, ratificar y
matizar el posible diagnóstico realizado en virtud de la descripción clínica
del fenómeno paroxístico. El EEG ictal ratifica el origen epiléptico de la cri-
sis observada. Muchas veces, ante la sospecha de que se trate de crisis epi-
lépticas en niños con EEG normales, se deben realizar EEG con maniobras
de provocación: hiperventilación para las ausencias, estimulación lumino-
sa intermitente para las crisis mioclónicas y fotosensibles, privación de
sueño para las crisis parciales, trazados de sueño para los fenómenos
paroxísticos relacionados con el ciclo vigilia-sueño y estudios de monito-
rización video-EEG-poligráficos para casos de difícil diagnóstico diferen-
cial con fenómenos paroxísticos no epilépticos y/o posibles pseudocrisis.

2. Estudios de neuroimagen: están indicados, habitualmente, en casos de
crisis neonatales, encefalopatías epilépticas, presencia de anomalías en
la exploración neurológica, coexistencia de retraso mental, crisis parcia-
les, déficit neurológico en la postcrisis, status epiléptico convulsivo,
focalidad evidente en el EEG y casos con crisis febriles complejas. No
están indicados, tras una primera valoración, en casos con clínica com-
patible con fenómenos paroxísticos no epilépticos, epilepsia generaliza-
da primaria con normalidad en el examen neurológico y EEG caracterís-
tico, epilepsias parciales benignas y crisis febriles simples. La prueba más
rentable es la resonancia magnética cerebral (RMC). La tomografía axial
computarizada (TAC) craneal se reserva generalmente para estudios de
neuroimagen urgentes. La ecografía cerebral puede ser una prueba útil
de cribado en niños con fontanela anterior permeable.

3. Otras pruebas complementarias: dirigidas en virtud de la fenomenolo-
gía crítica, los hallazgos del examen neurológico, la coexistencia de otras
alteraciones generales y/o neurológicas, las anomalías EEG y los posibles
hallazgos de neuroimagen. Se valorará la realización de punción lumbar
con estudio citoquímico de LCR, estudios metabólicos, despistaje de enfer-
medades infecciosas, estudios genéticos, registros neurometabólicos
(SPECT o PET cerebrales), valoración neuropsicológica, pruebas neurofisio-
lógicas (EMG, ENG, VCN) y realización de biopsias tisulares (músculo, piel).

Valoración inicial del niño que ha sufrido un episodio paroxístico:
1) Lo primero es valorar la repercusión general del evento sobre las
constantes vitales y medio interno. Debemos, ante todo, asegurar la
normalidad de dichas constantes.

2) Hay que descartar la presencia de una enfermedad neurológica aguda
potencialmente grave (infección del SNC, patología traumática...). Se
debe investigar y excluir trastornos potencialmente tratables tras una
primera valoración (hipoglucemia, desequilibrio hidroelectrolítico...).

3) Tenemos que diferenciar entre un posible episodio paroxístico no
epiléptico y una posible crisis epiléptica. Por otra parte, es importante
valorar si existen criterios de convulsión febril.

4) Hay que diferenciar entre crisis epiléptica ocasional (sintomática o
no) y una verdadera epilepsia. Se deben excluir las convulsiones agu-
das sintomáticas (principalmente, en niños menores de 1 año). 

5) Debemos orientar el estudio neurológico inicial en virtud de la sos-
pecha de categoría diagnóstica (episodio paroxístico no epiléptico, cri-
sis epiléptica, epilepsia).

TRATAMIENTO DE LAS CRISIS EPILÉPTICAS, EPILEPSIAS Y
SÍNDROMES EPILÉPTICOS:
Es necesario hacer un cuidadoso balance entre el beneficio y los posi-
bles efectos adversos derivados del tratamiento con fármacos antiepi-
lépticos (FAE). No se trata pues de controlar las crisis a cualquier pre-
cio. En la actualidad, el objetivo primordial del tratamiento de la epi-
lepsia es mejorar, de forma global, la calidad de vida de los pacientes.
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Consideraciones generales del tratamiento antiepiléptico: se deben
considerar factores ligados al episodio paroxístico, factores relaciona-
dos con el paciente, factores psicosociales, factores derivados del pro-
pio médico y factores relacionados con el fármaco a elegir. 

Factores propios de la epilepsia: analizaremos factores importantes
que condicionan iniciar o no un tratamiento con FAE y qué tipo de FAE
vamos a usar en cada caso. Se incluyen aquí datos variados de la epi-
lepsia como son el tipo de episodio paroxístico (confirmación del diag-
nóstico de crisis epiléptica), tipo de crisis epiléptica, tipo de síndrome
epiléptico, etiología de la epilepsia, frecuencia de las crisis, patocronía
de las crisis, riesgo de recurrencia evolutiva de las crisis tras un primer
episodio, posibles factores precipitantes de las crisis y despistaje pre-
coz de un potencial curso refractario. 

Factores propios del paciente: analizaremos diversos factores como
son la edad del niño, sexo del niño (sobre todo en la edad adolescen-
te), factores genéticos (diversas etiologías como canalopatías) datos
ligados a la farmacogenómica (según AF, edad y etiología), aspectos
neuropsicológicos, patología comórbida psiquiátrica, condiciones
médicas asociadas, otros fármacos administrados (interacciones),
capacidad del niño para  tragar pastillas o cápsulas, posible estigma
por ser epiléptico y posible estigma por tomar medicación a diario.

Factores psicosociales: consideraremos una serie de datos que no
siempre se tienen en cuenta y que incluyen aspectos como duración
prevista del tratamiento, posible estigma social por el tratamiento,
repercusión familiar, repercusión escolar, actitud del niño y de los
padres ante la terapia, cumplimiento futuro del tratamiento, coste del
tratamiento, disponibilidad de FAE según países y disponibilidad de
FAE según Seguros Médicos.

Factores propios del médico que prescribe: son muy importantes pero
poco conocidos y valorados. Se incluyen aquí prescripciones según la
experiencia propia personal (“a mí me va bien”), opinión de expertos de
cada país, guías de tratamiento de distintas sociedades científicas
internacionales y nacionales (NICE, AAN, AAE, EFNS, SADE), protocolos
de tratamiento de cada hospital, y datos de epilepsia basada en la evi-
dencia (guías de la ILAE).

Factores relacionados con los propios fármacos: la prescripción médi-
ca se relaciona con datos de farmacodinámica, farmacocinética,
modalidades de presentación del fármaco, número de tomas diarias,
opción de monoterapia versus politerapia, interacciones con fármacos
distintos de los FAE, perfil previsible de efectos adversos (EA), posibili-
dad de reacciones idiosincrásicas EA crónicos del FAE (efectos neuro-
cognitivos), teratogenicidad y consideración precoz de otras opciones
de tratamiento distintas de los FAE (cirugía, dieta cetogénica, estimu-
lador del nervio vago, etc.).

Plan secuencial de tratamiento antiepiléptico:
1. Consideraciones generales: debemos intentar un tratamiento global
de la epilepsia, incluyendo medidas preventivas, información sobre el
tratamiento y uso racional de los FAE. Sólo consideraremos que una
epilepsia es refractaria cuando hayamos apurado el plan de etapas de
tratamiento de forma racional y secuencial.

2. Actuación farmacológica ordenada: en la tabla III se reflejan las distin-
tas opciones de FAE según tipo de crisis y tipo de síndrome epiléptico. 

2.1. Comenzaremos con monoterapia con un FAE de primera elección
(primer nivel de FAE).

2.2. Si persisten las crisis: debemos reconsiderar el diagnóstico, compro-
bar dosis y alcanzar, si es posible, la “dosis máxima tolerable”. Se debe
valorar el cumplimiento del tratamiento (ante la duda, haced niveles de
medicación en sangre). Por otra parte, hay que considerar una posible
lesión estructural y realizar una RMC, si no se hizo previamente. 

2.3. Consideraremos añadir un segundo FAE de primer nivel y después
retirar gradualmente el primero. Realizaremos estos cambios siempre

que comprobemos que la medicación es claramente ineficaz tras llegar
a la dosis máxima tolerable del FAE en monoterapia y/o cuando existe
un mal balance entre eficacia y tolerabilidad para un determinado FAE.

2.4. Si a pesar de eso persisten las crisis: se puede añadir un tercer FAE e
iniciar la retirada del segundo para intentar mantener en monoterapia. Sin
embargo, es frecuente llegar desde aquí a biterapia o politerapia.

2.5. Si todavía persistieran las crisis: combinaremos inicialmente 2 FAE
de primer nivel y posteriormente valoraremos mantener el FAE más efi-
caz de los usados de primer nivel y añadir un FAE de segundo nivel.

Uso clínico de los FAE: 
Concepto de FAE ideal: sería aquel capaz de eliminar las crisis sin pro-
ducir EA. Se trataría de un fármaco con un perfil farmacológico que
incluiría: administración por vía oral y parenteral, formulación cómo-
da, absorción completa y no modificable por la toma de alimentos o
medicinas, vida media prolongada (administración en una única dosis
diaria), cinética lineal, mínima unión a proteínas plasmáticas, ausen-
cia de interacciones con otros fármacos, rango terapéutico amplio,
existencia de un posible antídoto, que no cree tolerancia ni adición,
que no genere EA, que tenga un amplio espectro antiepiléptico y que
posea un adecuado balance entre eficacia y tolerabilidad.
Desgraciadamente, estamos aún lejos de obtener este tipo de FAE.

FAE clásicos o FAE de primera generación: comercializados antes de
1.990. Tienen unas características comunes que incluyen: mecanismos
de acción no siempre bien definidos o conocidos, eficacia antiepiléptica
bien definida, dosis bien establecida en mg/Kg/día, eficacia contrastada
en monoterapia, perfil de seguridad conocido, posibilidad de reacciones
idiosincrásicas potencialmente graves, presentan problemas de cinética,
tienen muchas interacciones con FAE y otros fármacos, necesitan
muchas veces ajustar dosis mediante niveles séricos, necesitan en algu-
nos casos de controles analíticos seriados, pero son globalmente muy
baratos. En este grupo, se incluyen fenobarbital (PB), primidona (PRM),
fenitoína (PHT), ácido valproico (VPA), carbamazepina (CBZ), etosuximi-
da (ESM), sultiamo (STM), clonazepam (CNZ) y clobazam (CLB). 

Nuevos FAE o FAE de segunda generación: comercializados entre 1.990
y 2.005. Tienen unos rasgos farmacológicos comunes que incluyen:
mecanismos de acción específicos (sobre canales, receptores, proteínas
de la vesícula sináptica..), eficacia bien definida para crisis parciales, la
dosis en mg/Kg/día no está bien definida para todos ellos, existe aún
poca experiencia global en monoterapia, se desconocen aún algunos
datos de su perfil de seguridad, algunos de ellos pueden producir reac-
ciones idiosincrásicas, tienen una cinética predecible, generan pocas
interacciones, no es necesario realizar niveles séricos ni controles de
analítica sanguínea, pero son globalmente caros. En este grupo, se
incluyen vigabatrina (VGB), lamotrigina (LTG), felbamato (FBM), gaba-
pentina (GBP), tiagabina (TGB), pregabalina (PRG), oxcarbazepina
(OXC), topiramato (TPM), levetiracetam (LEV) y zonisamida (ZNS).

FAE de tercera generación: comercializados a partir de 2.005. Muchos
de ellos son FAE de diseño para síndromes epilépticos específicos y con
mecanismos de acción novedosos. En este grupo, se incluyen: rufina-
mida (RFM), estiripentol (STP) y lacosamida (LCM). Algunos FAE están
aún en fase experimental, incluyendo: retigabina, estilcarbazepina,
brivaracetam, carisbamato, talampanel  y ganaxolona. 

Monitorización del tratamiento: 
Control de niveles de medicación antiepiléptica: para la mayoría de los
FAE existe una correlación clara entre el nivel sanguíneo y el efecto
terapéutico, y entre el nivel sanguíneo y la toxicidad. Esto no es así en
fármacos que no siguen una cinética lineal (por ejemplo, PHT).
Consideramos rango terapéutico de un FAE a aquella concentración
plasmática con la cual el 80% de los sujetos se encuentran libres de
crisis y no presentan efectos tóxicos. Algunos fármacos desarrollan
fenómeno de tolerancia farmacodinámica. En estos casos, la adapta-
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ción, la respuesta terapéutica y/o la toxicidad pueden decrecer con el
tiempo. Esto es bastante evidente con CNZ, CLB, PB y VGB, y debe ser
conocido para realizar los pertinentes ajustes de tratamiento. La gran
mayoría de los FAE clásicos (PB, PHT, PRM, VPA, CBZ, ESM) son suscep-
tibles de monitorizar con medición de niveles plasmáticos. La extrac-
ción de la analítica se realizará siempre antes de la primera dosis de la
mañana (esto implica unas 12 horas después de la última dosis). 

Utilidad de la monitorización de niveles: se mide la correlación entre
los niveles y los efectos terapéuticos y/o tóxicos. De acuerdo con este
correlato podemos clasificar los FAE en 6 grupos:

1. Muy útil (PHT). Pequeñas modificaciones de dosis pueden crear
grandes cambios de niveles.

2. Conveniente (CBZ, ESM). Buena correlación entre niveles y efecto
terapéutico y entre niveles y efecto tóxico.

3. Conveniente, en ocasiones (PB, PRM). Por el riesgo de desarrollo de
tolerancia.

4. Poco útil (VPA). Existe poca correlación entre niveles y efectos
terapéuticos y tóxicos.

5. No parece útil en CLB y CNZ (no hay correlaciones evidentes), VGB
(no hay relación con el efecto terapéutico), y LTG (no hay correlacio-
nes evidentes).

6. Correlato no bien establecido: en FAE como FBM, GBP, TGB, PRG,
TPM, LEV, ZNS, RFM.

Indicación de la monitorización de niveles de FAE: la mayoría de las
epilepsias se pueden controlar mediante valoraciones clínicas periódi-
cas del tratamiento con FAE, analizando la respuesta terapéutica y la
presencia de efectos tóxicos. Sin embargo, es muy importante consi-
derar realizar niveles en las siguientes situaciones: niños menores de 2
años, al inicio del tratamiento con FAE, ante la aparición o sospecha
de efectos tóxicos, ante la aparición de crisis en un paciente previa-
mente bien controlado, ante la sospecha de incumplimiento del trata-
miento, ante la modificación de dosis de un FAE o sustitución de un
FAE por otro, ante un posible cambio del metabolismo del fármaco, en
los tratamientos de politerapia, en sujetos que no pueden expresar la
vivencia de EA (encefalopatías profundas) y previo a la retirada del tra-
tamiento antiepiléptico.

Controles a realizar durante el seguimiento de un paciente epiléptico: 
En cada visita se controlará: aparición o no de nuevas crisis, posibili-
dad de EA, calidad de vida, repercusión psicosocial de la epilepsia,
escolaridad. Se debe realizar control periódico de peso para realizar los
ajustes de dosis. En casos con crisis frecuentes, es muy útil que los
padres lleven un diario de crisis (“Crisisgrama”) reflejando tipo de cri-
sis, duración y precipitantes. 

Controles EEG: se discute sobre la conveniencia o no de realizar con-
troles periódicos de EEG. Esto puede ser de utilidad sobre todo en
pacientes mal controlados, en aquellos en los que recidivan las crisis,
cuando cambia el patrón de crisis o cuando existe un deterioro neuro-
cognitivo y/o conductual inexplicable. 

Controles analíticos: la mayoría de los autores recomiendan realizar
controles analíticos sólo cuando aparecen signos de toxicidad o se sos-
pecha la presencia de éstos. Se recomienda realizar controles exhaus-
tivos de hemograma y bioquímica durante el tratamiento con FBM. Es
importante realizar controles periódicos de hemograma en los trata-
dos con CBZ y de hemograma y función hepática en los tratados con
VPA, principalmente en niños menores de 2 años de edad.

Escalas de calidad de vida: es muy recomendable realizar escalas de
calidad de vida al diagnóstico, en cada visita de revisión y, sobre todo,
antes y después de cada cambio de medicación. La escala más usada
en nuestro medio es la CAVE (“calidad de vida en epilepsia”) de Herranz
et al. En esta escala, cada ítem tiene 5 respuestas que se identifican

con un número (1 el más desfavorable y 5 el más favorable). Se valo-
ran una serie de ítems subjetivos como son conducta, aprendizaje,
autonomía personal, relación social, intensidad de las crisis y opinión
general de los padres; y una serie de ítems objetivos, que incluyen: fre-
cuencia de crisis y asistencia escolar.

Escalas de efectos adversos (EA): lo habitual es que los padres o el pro-
pio niño refieran en cada visita los EA del tratamiento y que el neurope-
diatra pueda realizar un interrogatorio dirigido sobre éstos. Sin embar-
go, esta pauta tiene un alto riesgo de sesgo, da una menor prevalencia
que la real, no se recogen bien la intensidad ni la gravedad de los EA, se
influencia mucho por las posibles diferencias interculturales e interra-
ciales y es difícil realizar así una adecuada comparación entre los diver-
sos FAE. Por ello, es importante realizar encuestas dirigidas de EA para
intentar minimizar estos defectos e intentar comparar estas escalas con
la CAVE. Una escala que parece útil es la AEP (“adverse events profile”)
de Gilliam et al que es sencilla de adaptar al paciente pediátrico.

Retirada del tratamiento antiepiléptico:
El 85% de las recaídas ocurren en el primer año tras el inicio de la reti-
rada y sobre todo en los 6 primeros meses, donde se agrupan hasta un
50% de los casos. Hasta un 33% de los pacientes que presentan una
recaída tras el inicio de la supresión del FAE, permanecen después
libres de crisis.

Factores de riesgo de recaída tras la retirada del FAE: no todas las
epilepsias ni síndromes epilépticos tienen la misma probabilidad de
recaída tras la retirada del fármaco. Se deben considerar una serie de
factores individuales, como son:

1/ Tipo de crisis y tipo de síndrome epiléptico: mayor riesgo en las
formas sintomáticas y en los casos que presentan más de un tipo de
crisis. Existe bajo riesgo de recaída para ausencias típicas y epilepsias
parciales benignas infantiles. Tienen un alto riesgo las crisis parciales
secundariamente generalizadas (60%) y la epilepsia mioclónica juve-
nil (80%). Presentan un riesgo intermedio las epilepsias parciales con
crisis elementales (16%), y las crisis tipo Gran Mal (20%).

2/ Déficit neurológico y/o retraso mental concomitantes: claro factor
de riesgo en el primer caso y con riesgo variable en el segundo.

3/ Edad: mayor riesgo si la epilepsia debutó en los 2 primeros años de vida.

4/ Gravedad de la epilepsia: mayor riesgo en niños que tuvieron un
gran número de crisis y en aquellos en los que se necesitaron al
menos 2 años para controlar la epilepsia.

5/ Historia familiar de epilepsia: mayor índice de recaídas en epilep-
sias idiopáticas con alta tasa de AF de epilepsia.

6/ Antecedente de CF atípicas: factor de riesgo de recurrencia global

7/ Datos del EEG: presencia de anomalías en el EEG previo al inicio de
la retirada (significado dudoso según los distintos autores y según el
tipo de anomalías).

Tiempo libre de crisis antes de iniciar la retirada del FAE: no parece
haber diferencia global entre pautas de 5 años libre de crisis con res-
pecto a pautas de 2 años. En general, se especula con un periodo de 1
año libre de crisis para las CF, 2 años para las epilepsias idiopáticas, 3
años para las criptogénicas y al menos 5 años para las sintomáticas.

Velocidad de retirada del FAE: se deben evitar las crisis por privación de
fármacos por una retirada excesivamente rápida en FAE como PB, PRM,
CLB, CNZ y VGB. Se recomiendan, en general, pautas de retirada de unos
6 meses. La gran mayoría de los autores recomienda disminuir un 25%
de la dosis cada 2 meses. Algunos autores, recomiendan pautas rápidas
de retirada en 6-8 semanas, sobre todo si se trata de politerapia.
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Tabla I. Clasificación de los trastornos paroxísticos no epilépticos (TPNE) 

TPNE tipo crisis anóxicas: mediados por isquemia-anoxia cerebral
brusca y transitoria.

Espasmos del sollozo:

- Cianóticos: por apnea.

- Pálidos: por asistolia refleja.

- Mixtos.

Síncopes:

Por reacción vagotónica:

- Por inhibición cardiaca directa: síndrome del seno carotídeo, sín-
cope miccional y síncopes tras maniobra de Valsalva.

- Por caída del tono vascular periférico: hipervagotonía refleja, ori-
gen emocional, cambios posturales, medicaciones, cambios térmi-
cos bruscos, neuropatías periféricas, alteraciones del metabolismo
de los neurotransmisores y enfermedad vascular periférica). 

De origen cardiaco: 

- Por arritmias: síndromes con intervalo QT largo, asistolia y  blo-
queos cardiacos.

- Por obstrucción al flujo de salida ventricular: valvulopatías, y
miocardiopatía hipertrófica. 

TPNE tipo crisis psíquicas y pseudocrisis: ligados a alteraciones com-
portamentales.

- Rabietas.

- Ataques de pánico.

- Crisis de rabia psicopática.

- Crisis histéricas.

- Crisis de hiperventilación.

- Pseudocrisis o crisis psicogénicas o crisis funcionales.

TPNE tipo trastornos paroxísticos del sueño: por parasomnias, por pro-
blemas para conciliar y/o mantener el sueño, por alteración de las
fases del sueño, etc. 

- Terrores nocturnos.

- Pesadillas.

- Sonambulismo.

- Movimientos anormales durante el sueño: mioclonías fisiológicas del
sueño, “jactatio capitis nocturna”, movimientos autoestimulatorios,
movimientos periódicos del sueño, síndrome de “piernas inquietas”.

- Síndrome de narcolepsia-cataplejía.

- Alucinaciones hipnagógicas.

- Síndrome de apnea-hipopnea del sueño: obstructiva, central, mixta.

TPNE tipo trastornos motores paroxísticos:  

- Fenómenos motores normales exagerados: exageración de una
pauta motriz habitual. Se incluyen aquí: mioclonías fisiológicas,
temblores posturales, bruxismo. 

- Alteraciones benignas y transitorias del movimiento: trastorno
motor paroxístico edad-dependiente y de curso autolimitado. Se des-
criben aquí: mioclonías neonatales benignas del sueño; mioclonías
benignas de la infancia temprana; desviación tónica paroxística
benigna de los ojos hacia arriba; distonía paroxística transitoria
infantil; tortícolis paroxístico benigno de la infancia; y reacciones
adversas a fármacos (antiepilépticos, neurolépticos, y ortopramidas). 

- Movimientos tipo hábitos y episodios de autoestimulación: presen-
tes en niños normales menores de 2 años de dad y, principalmente,
en retrasos mentales y trastornos autistas. Se describen como: movi-

mientos laterales de cabeza, movimientos de afirmación o de nega-
ción, estereotipias motoras, y cuadros de masturbación-onanismo. 

- Movimientos anormales sintomáticos: como expresión sintomática
de encefalopatías estáticas o progresivas. Se incluyen aquí: síndrome
opsoclonus-mioclonus (postinfeccioso o por  neuroblastoma oculto);
síndrome de la “muñeca con cabeza oscilante” o “Bobble-Head Doll
Syndrome” (hidrocefalias y quistes del III ventrículo); y las encefalo-
patías progresivas con mioclonías no epilépticas (polimioclonías de
las enfermedades degenerativas y de depósito). 

- Otros trastornos neurológicos con síntomas paroxísticos o episódi-
cos: apneas no epilépticas (centrales u obstructivas); hiperecplexia
(enfermedad del sobresalto); vértigo paroxístico benigno;  “spasmus
nutans”;  síndrome de Sandifer (reflujo gastroesofágico y/o hernia de
hiato);  coreoatetosis paroxística familiar (cinesiógena o no-cinesió-
gena);  tics (simples o complejos); y el síndrome de hemiplejía alterna. 

Otros fenómenos paroxísticos: 

- Ensoñación o ensimismamiento. 

- Migrañas: migraña basilar, migraña confusional y migraña hemipléjica. 

- Síndromes periódicos: cefaleas asociadas a dolor abdominal, vómi-
tos, cambios térmicos, signos vegetativos y trastornos autonómicos;

y los cuadros episódicos conocidos como “vómitos cíclicos”.

Tabla II: Clasificación de los síndromes epilépticos infantiles: modifi-
cado de la ILAE.

1/ Epilepsias y síndromes epilépticos relacionados con la localiza-
ción (focal o parcial): 
1.1. Idiopáticas: se incluye aquí el amplio grupo de las epilepsias par-
ciales benignas de la infancia.

Se inician entre los 2-12 años de edad, no se relacionan con lesión
cerebral secuelar o evolutiva, existen frecuentes antecedentes perso-
nales de convulsiones febriles, suelen existir antecedentes familiares
de crisis febriles o de epilepsia, evolucionan espontáneamente hacia
la curación (habitualmente, en la pubertad), y el EEG tiene unas
características bien tipificadas en la morfología y localización de las
anomalías. Las anomalías EEG se activan durante el sueño.

1.1.1. Epilepsia parcial benigna de la infancia con paroxismos rolán-
dicos o centrotemporales: es la forma más frecuente

1.1.2. Epilepsia parcial benigna de la infancia con paroxismos occipi-
tales tipo Gastaut o forma tardía infantil.

1.1.3. Epilepsia parcial benigna de la infancia con paroxismos occipi-
tales tipo Panayiotopoulos o forma precoz infantil. 

1.1.4. Epilepsia primaria de la lectura.

1.1.5. Convulsiones infantiles benignas (formas familiares y no fami-
liares).

1.2. Sintomáticas y criptogénicas: evolución variable, un 30-50% de
los casos son refractarios.

1.2.1. Epilepsia temporal mesial.

1.2.2 Epilepsia temporal lateral. 

1.2.3. Epilepsia frontal polar.

1.2.4. Epilepsia frontal dorsolateral.

1.2.5. Epilepsia frontal premotora. 

1.2.6. Epilepsia frontal opercular.

1.2.7. Epilepsia frontal del área motora suplementaria.

1.2.8. Epilepsia frontal cingular.

1.2.9. Epilepsia frontal orbital.

1.2.10. Epilepsia parietal. 
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1.2.11. Epilepsia occipital.

1.2.12. Epilepsias parciales estímulosensibles: crisis sensibles a estí-
mulos auditivos y/o tactiles. 

1.2.13. Síndrome de Kojewnikow: epilepsia parcial continua no pro-
gresiva.

1.2.14. Síndrome de Rasmussen: epilepsia parcial continua progresiva.

1.2.15. Síndrome hemiconvulsión-hemiplejia: síndromes HH y HHE.

2/ Epilepsias y síndromes generalizados: 

2.1. Idiopáticas: inicio relacionado con la edad. 

2.1.1. Convulsiones neonatales familiares benignas: crisis del tercer día.

2.1.2. Convulsiones neonatales benignas idiopáticas: convulsiones del 5º día.

2.1.3. Epilepsia mioclónica benigna del lactante.

2.1.4. Mioclonías palpebrales con ausencias: síndrome de Jeavons.

2.1.5. Epilepsia ausencia infantil.

2.1.6. Epilepsia ausencia juvenil.

2.1.7. Epilepsia mioclónica juvenil.

2.1.8. Epilepsia tipo Gran Mal con crisis tónico-clónicas generaliza-
das sin relación con el ciclo vigilia-sueño. 

2.1.9. Epilepsia tipo Gran Mal del despertar.

2.1.10. Epilepsias generalizadas fotosensibles: desencadenadas por
estímulos visuales diversos.

2.1.11. Epilepsias generalizadas sensibles a estímulos no fóticos.

2.2. Sintomáticas y criptogénicas: hasta un  50-80% de los casos son
refractarios. Son auténticas encefalopatías epilépticas.

2.2.1. Encefalopatía mioclónica temprana (variante de Aicardi).

2.2.2. Encefalopatía epiléptica infantil precoz (variante de Ohtahara).

2.2.3. Síndrome de West: espasmos infantiles con hipsarritmia y
detención del desarrollo psicomotor.

2.2.4. Síndrome de Lennox-Gastaut: epilepsia con crisis polimorfas y
punta-onda lenta difusa.

2.2.5. Epilepsia mioclónico-astática (variante de Doose).

2.2.6. Epilepsia con ausencias mioclónicas.

3/ Epilepsias y síndromes de carácter indeterminado (focal o genera-
lizado): con crisis generalizadas y focales simultáneamente. Sin carac-
terísticas inequívocas de carácter focal o generalizado. Son sintomáticas
o criptogénicas en su origen. Suponen un grupo muy heterogéneo.

3.1. Convulsiones neonatales: crisis clónicas, crisis tónicas, crisis focales,
crisis multifocales, crisis saltatorias, crisis sutiles (apneas, chupeteo...). La
mayoría de las crisis neonatales son sintomáticas (encefalopatía hipóxi-
co-isquémica, malformaciones, desequilibrio metabólico e hidroelectro-
lítico, metabolopatías congénitas, infecciones del SNC, etc.). 

3.2. Epilepsia mioclónica severa del lactante o epilepsia polimorfa del
lactante (síndrome de Dravet): mutaciones gen SCN1A.

3.3. Epilepsia con punta-onda continúa durante el sueño lento: esta-
do de mal eléctrico durante el sueño lento.

3.4. Afasia-epilepsia adquirida (Síndrome de Landau-Kleffner).

3.5. Gran Mal del sueño. 

4/ Síndromes especiales: con crisis epilépticas ocasionales.

4.1. Crisis febriles: crisis febriles simples y crisis febriles complejas.

4.2. Otros tipos de crisis ocasionales.

5/ Síndromes epilépticos que se destacan por una particular asociación
entre etiología, clínica, EEG y evolución: grupo muy heterogéneo de
patologías. Se incluyen cuadros como: síndrome de Aicardi (agenesia de

cuerpo calloso, lesiones oculares, espasmos infantiles), síndrome PEHO
(encefalopatía progresiva, hipsarritmia, atrofia óptica), epilepsia con hemi-
paresia congénita y polimicrogiria unilateral, síndrome de Gobbi (epilepsia
con calcificaciones occipitales y enfermedad celiaca), epilepsia gelástica
con hamartoma hipotalámico y las epilepsias mioclónicas progresivas.

Tabla III: Elección de fármacos según tipo de crisis y tipo de síndrome
epiléptico.

(+/-): Usar con precaución.
EGI: Epilepsias generalizadas idiopáticas.
POCS: punta-onda continua en sueño.
ACTH: hormona adrenocorticotropa. AZM: Acetazolamida. CBZ:
Carbamazepina. CLB: Clobazam. CNZ: Clonazepam. DZP: Diazepam. ESM:
Etosuximida. FBM: Felbamato. GBP: Gabapentina. IGIV: inmunoglobulinas
intravenosas. LCM: Lacosamida. LEV: Levetiracetam. LTG: Lamotrigina. OXC:
Oxcarbazepina. PB: Fenobarbital. PHT: Fenitoína. PRG: Pregabalina. PRM
Primidona. RFM: Rufinamida. STM: Sultiamo. STP: Estiripentol. TGB: Tiagabina.
TPM: Topiramato. VPA: Ácido valproico. VGB: Vigabatrina. ZNS: Zonisamida.
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Primera
elección

Segunda
elección Opcionales Se debe evitar

Crisis generali-
zadas tónico-
clónicas

VPA

LTG, TPM,
LEV, CBZ
(+/-), OXC
(+/-)

CLB, CNZ, PHT,
PB, PRM, ZNS

ESM
CBZ y OXC en el
grupo de LAS EGI

Crisis generali-
zadas de ausen-
cias típicas

VPA, ESM LTG
ZNS, TPM, CLB,
CNZ, LEV, AZM

VGB, GBP, TGB,
PRG, CBZ, OXC,
PHT, PB

Crisis generali-
zadas atónicas
y de  ausencias
típicas

VPA TPM, LTG
CLB, CNZ, ZNS,
RFM, ESM, LEV,
AZM, FBM

VGB, GBP, TGB,
PRG, CBZ, OXC,
PHT, PB

Crisis generali-
zadas tónicas

VPA TPM, LTG

RFM, ZNS, CLB,
CNZ, LEV, PHT,
PB, CBZ (+/-),
FBM

VGB, GBP, TGB,
PRG, OXC
DZP a dosis altas

Crisis generali-
zadas mioclóni-
cas

VPA
LEV, TPM,
CNZ

LTG (+/-), ESM,
PRM, ZNS, CLB,
AZM

VGB, GBP, TGB,
PRG, CBZ, OXC,
PHT, PB

Crisis parciales
OXC, CBZ,
VPA

LEV, TPM,
LTG

ZNS, CLB, VGB,
TGB, GBP, PRG,
PHT, PRM, PB,
LCM, STM, STP,
RFM, FBM

ESM

Síndrome de
West y otros
tipos de espas-
mos epilépticos

ACTH,
Corticoide
s, VGB,
piridoxina

TPM, VPA,
ZNS

LEV, CNZ, CLB,
LTG, TGB, FBM

PB, PHT, CBZ, OXC

Síndrome de
Lennox-Gastaut

VPA
TPM, LTG,
CLB, CNZ

RFM, ZNS, ESM,
LEV, FBM, PB,
PHT, VGB, CBZ.,
ACTH, pridoxina,
corticoides, IGIV

GBP, TGB, PRG,
OXC
Dosis altas DZP

Epilepsias foto-
sensibles

Evitar
estímulos
VPA

LEV, CLB,
CNZ

LTG, ESM, PRM
VGB, TGB, GBP,
PRG, PHT, CBZ,
OXC

Epilepsia rolán-
dica benigna

No tratar
VPA, LEV,
CLB, GBP

LTG, TPM, STM
VGB, PB, PHT,
CBZ, OXC

Síndrome de
Dravet

VPA
TPM, CLB,
CNZ, STP

LEV, ESM, ZNS,
Corticoides,
ACTH, IGIV

LTG, VGB, GBP,
TGB, PRG, PB,
PHT, CBZ, OXC

Síndromes
POCS

VPA
LEV, CLB,
CNZ, ESM

Corticoides, STM,
LTG, TPM, ZNS,
ACTH, IGIV

VGB, GBP, TGB,
PRG, PB, PHT,
CBZ, OXC

Crisis febriles

Antitérmi
cos
DZP en
f a s e
aguda

Profilaxis
con DZP
i n t e r m i -
tente

VPA, PB, CBZ,
OXC, LEV

VGB, GBP, TGB,
PRG, LTG
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CEFALEA Y TRASTORNOS ASOCIADOS

Nº Programa: 995
Autor: Francisco Carratalá Marco
Hospital Universitario. San Juan, Alicante

RESUMEN:
La cefalea en la infancia es uno de los cuadros más prevalentes que
requieren de asistencia pediátrica. Las causas más frecuentes son las
migrañas y las cefaleas tensionales, que pueden ser manifestaciones de
un mismo continuo sindrómico, y cuya base sea una canalopatía. Se sue-
len acompañar de sintomatología en otros órganos y sistemas que pue-
den preceder en el tiempo a la aparición de la cefalea. Si se identifica
como migraña (MI) o cefalea tensional (CT), el examen del fondo de ojo
y la exploración neurológica  es normal, junto a una anamnesis consis-
tente, se hace innecesaria la realización de exploraciones complementa-
rias. El inicio del seguimiento y la documentación de las recurrencias ya
tienen un efecto favorable sobre el paciente. La mayoría de la asistencia
a estos pacientes se puede prestar desde la atención primaria, recurrien-
do a la especializada en caso de inconsistencia de la anamnesis y explo-
ración, o ante la refractaridad a los fármacos de primera línea. Siempre

se ha de considerar el apoyo psicológico del paciente por el estrés que
al niño y a la familia produce la recurrencia de  una cefalea que puede
disminuir significativamente la calidad de vida.

INTRODUCCIÓN:
La cefalea es la sensación subjetiva de dolor en la cabeza, que puede
afectar a toda o a una parte de la misma,  de forma aguda o crónica,
con intensidades variables y, frecuentemente, acompañada de otra
sintomatología en diferentes regiones del organismo. 

Las cefaleas son el motivo de asistencia más frecuente en las consul-
tas externas de neuropediatría, representando según nuestros datos
casi un 45% del total de las primeras visitas en un año. Son más fre-
cuentes en el niño mayor y adolescente, si bien en el niño pequeño,  su
presentación puede pasar desapercibida, ya que se manifiesta como
trastorno paroxístico inespecífico dominado por cuadros vegetativos,
trastornos de postura y trastornos del movimiento.

En cualquier caso, es una de las circunstancias que más número de horas
asistenciales consume y perdida de asistencia escolar representa1. Por
otra parte sus recurrencias se convierten en el segundo motivo de ingre-
so de corta estancia por detrás de los cuadros respiratorios agudos.

Sin embargo, no se debe separar la cefalea de otras manifestaciones
paroxísticas periódicas acompañantes que constituyen un continuo
sindrómico  en el que los síntomas que definen a la migraña son el
motivo principal de preocupación de pacientes y familiares. No obs-
tante, en ese espectro sindrómico, la forma de presentación sigue sien-
do fuente de confusión entre los padres que son frecuentemente remi-
tidos a especialistas de digestivo (dolor abdominal y vómito cíclico)
otorrino (vértigo) oftalmólogo (trastornos visuales) psiquiatra (por
trastornos de conducta) y que finalmente atendemos en neurología
infantil por el dolor de cabeza y los trastornos del movimiento1, 2.

ETIOLOGÍA:
A modo de orientación, la cefalea que se presenta en la consulta de
pediatría, se puede dividir en dos grandes grupos: Las cefaleas recu-
rrentes y las formas agudas aisladas.

CEFALEAS RECURRENTES: Pueden ser debidas a su vez a tres cuadros
principales siguiendo los criterios de la International Headache Society,
que ha diseñado un sistema de clasificación de la cefalea recurrente que
agrupa los episodios en tres tipos fundamentales: Cefalea Tensional (CT),
Migraña (jaqueca) (MI), y elevación de la presión intracraneal o lesiones
ocupantes de espacio, también llamadas cefaleas orgánicas (CO).

- Cefalea tensional: Se trata de una cefalea simétrica de comienzo
gradual que se describe como una sensación de que aprieta la cabeza.

- Migraña: Caracterizada clásicamente como hemicraneal, según el
cuadro el cuadro clínico que la acompaña  se diagnostican como sin
aura, con aura o con sintomatología complicada.

- Cefaleas orgánicas: Fundamentalmente las derivadas de un aumen-
to de presión intracraneal, y de otras circunstancias tales como las
sinusitis, dolor temporomandibular por maloclusión dental,  fárma-
cos, trastornos de refracción no corregidos, TCE, sustancias de abuso,
hipertensión arterial e hipertensión intracraneal benigna.

CEFALEA AGUDA: Son las cefaleas que acompañan a la enfermedad
febril, el estrés, las sinusitis agudas, meningitis o encefalitis, TCE, hemo-
rragia subaracnoidea o intracerebral, hipertensión intracraneal benigna,
sustancias de abuso, o desencadenantes especiales como la neuralgia
refleja de los helados, y a los episodios iniciales o aislados de migraña.

Existen innumerables listados de agentes disparadores de las cefaleas
en los que se ha venido produciendo un arrastre de factores clásicos
estudiados, y siempre considerados en los cuestionarios pasados a los
pacientes, y que han prevalecido sin un contraste epidemiológico
real3-5. Tal es el caso de algunos alimentos como el cacao y condi-
mentos como especias como la canela. 
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FISIOPATOLOGÍA:
Es frecuente que los síntomas de cefalea tensional y migraña se super-
pongan y que en ocasiones sea difícil discernir si nos enfrentamos a un
tipo u otro de trastorno. Probablemente formen parte del mismo con-
tinuum fisiopatológico, ya que cada vez existen más pruebas de que
los síntomas están causados por canalopatías y que en realidad los
fenómenos vasculares que se producen son secundarios6. Estos tras-
tornos se caracterizan por la presencia de un fuerte componente fami-
liar que demuestra la presencia de un trastorno genético, como así
ocurre en los cuadros de migraña, en los que la prevalencia es espe-
cialmente alta entre familiares de segundo grado1, 4, 6.

Por otra parte, el dolor de cabeza agudo secundario a otros trastornos
comparte con estos algunos mecanismos fisiopatológicos que inducen
la estimulación de terminales nerviosos de la cabeza, o bien actúan
como disparadores de los fenómenos que median los trastornos por
canalopatías.

CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS Y DIAGNÓSTICO:
En general, el motivo de consulta de niño con cefalea se produce, cuan-
do los padres no encuentran una explicación razonable para la recu-
rrencia del dolor, y básicamente les mueve a solicitar la evaluación del
especialista, el miedo a la presencia de un proceso maligno intracrane-
al como causante de la afectación del niño, salvo en los casos de padres
migrañosos que ya sospechan que sus hijos padecen la misma dolencia
que ellos. Si bien, éstos ya han sido advertidos erróneamente, que la
cefalea de sus hijos ha sido desencadenada por la tensión escolar de los
exámenes, y que ellos en concreto, se toman muy a pecho.

En cualquier caso, cuando atendemos al paciente, en primer lugar des-
cartamos por él y por su familia la presencia de una causa orgánica,
fundamentalmente maligna y nosotros por nuestra parte debemos
analizar claramente el origen tensional o migrañoso de la misma, para
proponer la adecuada intervención en el paciente para mejorar los sín-
tomas que le pueden estar induciendo una pésima calidad de vida por
benigna que sea su etiología.

Siguiendo el cuestionario modificado para el diagnóstico de las cefa-
leas de la IHS7 distinguiremos entre los  tres tipos principales según las
respuestas obtenidas en los siguientes 13 puntos:

1) ¿Cuántos tipos de cefalea presenta?

Normalmente, las cefaleas debidas a una causa orgánica presentan
manifestaciones poco variables, mostrando características que reve-
lan su existencia orgánica con un patrón topográfico reconocible (ej.
pérdida de visión en una etmoiditis). Por el contrario, tanto la CT
como la MI, suelen presentar patrones muy variables en intensidad,
localización, periodicidad, etc.

2) ¿Desde cuándo las presenta?

Las CO suelen tener un debut agudo, en un período comprendido
entre los seis y tres meses previos a la consulta. En ocasiones se tie-
nen que valorar como exacerbaciones de cefaleas preexistentes, bien
tensionales, bien de otra causa orgánica como las sinusitis  que en
pacientes atópicos presentan episodios de recrudescencia. Las CT y
las MI, suelen aparecer mucho tiempo atrás, excediendo el periodo de
años, con mayor periodicidad ajustada al calendario escolar entre las
CT y más indefinida entre las migrañosas. 

3) ¿Existe algún desencadenante desconocido?

Las CO no presentan un desencadenante específico si nos referimos
al caso de los procesos que aumentan la presión intracraneal. No obs-
tante, situaciones infecciosas del macizo facial pueden verse prece-
didas de los síntomas propios del desencadenante, como sería el caso
de los Herpes Zoster en niños mayores, o dolor malar en el paciente
alérgico y que ha teenido una reciente infección de las vías respira-
torias altas, como es el caso de las sinusitis.

A las CT se les atribuye invariablemente un antecedente de  desencade-
nante de fuerte carga emocional. Esta atribución puede resultar enga-
ñosa, y debe ser tratada cuidadosamente, ya que es frecuente encontrar
un antecedente con carga emocional que justifique este extremo, pero
que pueda dejar una causa orgánica sin ser adecuadamente valorada (Ej.
La separación de las parejas se invoca frecuentemente como factor des-
encadenante, aunque en encuestas recientes del INE afecta a la mitad
de las nuevas parejas españolas, sin que por ello consulten por cefalea
el 50% de los hijos de matrimonios en esa condición.

Por último las MI, no parecen presentar un factor desencadenante
claro. Si que es cierto que en algunos pacientes con fuerte carga
familiar de migrañas, se observa la aparición  de la cefalea justo des-
pués de un TCE o una infección de SNC.

4) ¿Con qué frecuencia se presentan?

Las CO se describen como diarias y evolucionando hacia el aumento.
No obstante, la mayoría de los dolores de cabeza secundarios a un
aumento de la presión intracraneal secundarios a tumores, se produ-
cen por oclusión del drenaje habitual del LCR. Esta situación se puede
producir al cabo del tiempo y estar precedida de episodios de dolor
intermitente, debido a obstrucciones parciales de los conductos de
drenaje natural. La MI tiene una frecuencia variable, y de su agrupa-
ción en el tiempo se infiere ante qué forma sindrómica nos encontra-
mos (Ej. Cefaleas en racimos). Por  último la CT se puede presentar
diariamente y mantenida en el tiempo, siendo difícil de distinguir de
la cefalea en racimos antes citada, o de las primeras fases de una CO. 

5) ¿Qué ritmo horario presenta?

La CO de origen tumoral, se presenta diariamente y con un predominio
matutino que no se alivia hasta que se produce el vómito en la maña-
na. Ocasionalmente estos episodios se pueden producir de madrugada
despertando al paciente.  La MI se producirá a cualquier hora, si bien
es frecuente que el niño pequeño lo experimente predominantemente
por la tarde. La CT clásicamente presenta un predominio vespertino y
se atribuye al cansancio de la actividad escolar, si bien es frecuente ver
como el cuadro se puede seguir de dolor hemicraneal.

6) ¿Existen factores precipitantes de la crisis?

La CO no tiene factores precipitantes descritos, al contrario de lo que ocu-
rre con la MI en la que existen grandes listas de factores predisponentes
y precipitantes, que en la clínica es raro ver actuando de forma aislada.
Con las CT se insiste en la presencia de factores emocionales desencade-
nantes, pero es bien conocido, como los niños mayores indican que un dis-
gusto grave ha sido el  desencadenante de un dolor hemicraneal agudo.

6) ¿Existen síntomas previos inmediatos a la cefalea?

Los pacientes con CO no refieren la presencia de síntomas previos a la
aparición del dolor. Las CT tampoco suelen presentarlo, si bien refie-
ren trastornos vegetativos frecuentemente interpretados como psico-
somáticos y reacciones de conversión. Las MI en niños mayores pue-
den producir un aura en la que aparecen trastornos visuales simples
(fosfenos) o más complejos (ceguera parcial, macropsia y micropsia,
dando lugar al síndrome de Alicia en el País de las Maravillas).

7) ¿Dónde se localiza la cefalea?

En el paciente con CO, el dolor se distribuye específicamente en rela-
ción con la zona topográfica que invade, si bien, en caso de obstruc-
ción del drenaje del LCR la cefalea es holocraneal. Igualmente, las CT
tienen habitualmente una representación similar, aunque no presen-
tan los signos de focalidad de los que se suele acompañar la CO.  El
dolor hemicraneal del que se suele acompañar la MI va apareciendo
en edades que rondan el final de la primera década de la vida. Antes
de ese momento los suelen referir como frontales y oculares.

8) ¿Qué características presenta el dolor de cabeza?

El dolor de ocupación del espacio intracraneal de las CO se suele des-
cribir como la presencia de un peso que acompaña al cuadro general
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del deterioro del paciente. La sensación descrita por el paciente con
CT puede ser similar, sin embargo, ocurre en un contexto en el que el
paciente se encuentra bien entre los episodios de cefalea, además, en
estas últimas, la cefalea suele acompañarse de fenómenos dolorosos
agudos de características punzantes de distribución frecuentemente
bitemporal, sin base neuroanatómica identificable. El paciente con
MI, puede referir el dolor como pulsátil, aunque esto requiere que el
paciente ya tenga una edad en la que pueda expresar adecuadamen-
te sus experiencias nociceptivas.

10) ¿Existen síntomas asociados?

Los síntomas que deben ponernos en alerta ante una CO, han prece-
dido la aparición de las cefaleas, tales como la presencia de cambios
de humor, tristeza, depresión, descenso del rendimiento escolar y pre-
sencia de vómitos matutinos. La CT también comparte alguno de los
síntomas descritos, pero aquí no suelen aparecer en el mismo contex-
to de deterioro cognitivo que vienen a tener las CO, además de pre-
sentar síntomas neuroconductuales muy prevalentes como la irrita-
bilidad, trastornos del sueño, rechazo escolar y mareos. Las MI suelen
mostrar acufobia y fotofobia, con predominio de la primera, especial-
mente en niños más pequeños. La nausea está muy presente, pero el
vómito es ocasional.

11) ¿Interrumpe la actividad habitual?

En las CO, la actividad habitual del paciente ha empezado a ser inte-
rrumpida con la persistencia de los síntomas. La cefalea se va volvien-
do más invalidante conforme pasa el tiempo. La MI resulta invalidante
mientras está presente, si bien su recurrencia puede hacer que el
paciente pequeño en especial, comience a adoptar conductas de evita-
ción para no tener dolores de cabeza (Ej. Evitar el ir a fiesta o cumple-
años por que el ruido le da dolor de cabeza). La CT, muestra un patrón
parecido al de la MI, sólo que en este caso, la incapacidad funcional
precede a la cefalea, y es el estado de ánimo decaído, o los problemas
neuroconductuales los que desencadenan la situación de cefalea.

12) ¿Cuánto tiempo dura el episodio?

Las CO van pasando progresivamente de ser matutinas a ser sosteni-
das con escasa respuesta a los tratamientos. Las MI por el contrario
tienen una duración de unas horas a un par de días, salvo en la
migraña en racimos. La duración de las CT es más prolongada, llegan-
do a las semanas, lo que hace que parte de la sintomatología se
pueda solapar con la de la migraña en racimos, dificultando su diag-
nóstico diferencial.

13) ¿Qué circunstancias mejoran la cefalea?

La CO no mejora bajo ningún tipo de circunstancia y tratamiento, si
bien es raro que el paciente llegue a esa situación sin un diagnóstico
previo.  La MI mejorará con el sueño y con los analgésicos y antiin-
flamatorios, mientras que se postula que la CT tiene una mala res-
puesta a analgésicos y a los tratamientos preventivos.

La cuidadosa anamnesis8 considerando las respuestas obtenidas en el
contexto sociocultural adecuado de la familia, permite identificar la
situación de riesgo del paciente. Se debe tener en cuenta la tempori-
zación de los síntomas, y que la identificación de los mismos no sea
inducida en el niño por las experiencias propias de los padres que tie-
nen frecuentes antecedentes de cefaleas migrañosas.

Una vez cumplimentado el cuestionario, junto con un examen de
fondo de ojo normal y una exploración neurológica que no ponga en
evidencia focalidad, se puede vaticinar con bastante certeza que, por
el momento, el paciente no requiere de la realización de nuevos exá-
menes complementarios9.

A estas alturas de la evaluación del paciente, si la recurrencia no
supera los dos episodios mensuales, se le indica al paciente o a su
madre que rellene un diario de cefaleas del que se desprenderá una
frecuencia más exacta y que circunstancias rodean la aparición del
episodio de cefalea3, 9.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL Y EXÁMES COMPLEMENTARIOS: Se deben
practicar exámenes de sangre de rutina, ya que circunstancias como la
ferropenia sin anemia, y la misma anemia pueden manifestarse como
cefalea aislada sostenida en un contexto de trastorno del desarrollo y
del rendimiento académico que pueden llevar a confusión8.

Como se ha dicho con anterioridad, los exámenes complementarios no
están indicados si las características clínicas del paciente excluyen la
presencia de una cefalea orgánica. El rendimiento de los estudios neu-
rorradiológicos en estos casos es muy bajo, y sólo se deben tener en
cuenta si la historia realizada a la familia es inconsistente o se perci-
be una pauta de ocultamiento de síntomas tanto por parte del pacien-
te como por la familia. En ese caso, la prueba de elección, especial-
mente en niñas es la RM, ya que aunque con un previsible bajo rendi-
miento en cuanto a la etiología neurológica de la cefalea, nos permi-
te valorar la presencia de trastornos malformativos o infecciosos
extraaxiales que pueden justificar la inconsistencia del diagnóstico clí-
nico de MI o CT10. 

Ocasionalmente, algunos episodios paroxísticos de tipo epiléptico, se
pueden ver asociados a la presencia de cefalea, por lo que cuando el
paciente muestra signos acompañantes de trastornos del sueño, segui-
dos de movimientos anormales, trastornos de conducta de tipo paro-
xístico como tics, y episodios de desconexión ambiental ocasional, la
cefalea puede ser valorada como síntoma de un episodio paroxístico
epiléptico, por lo que sería adecuado obtener un estudio de EEG11, aun-
que de ningún modo se propondrá en términos regulares en la evalua-
ción del paciente con cefalea7.

Si bien se acepta un origen común orgánico para las CT y las MI, en
muchos trastornos neuroconductuales, el motivo de consulta es con
frecuencia una cefalea que se atiene a los parámetros clásicos de cefa-
lea tensional. Muchos niños cuyo Trastorno por Déficit de Atención
subtipo Inatento, es decir sin hiperactividad, les ha llevado a una
situación de fracaso escolar y de ahí, de baja estima, muestran duran-
te mucho tiempo como único síntoma la presencia de una cefalea sos-
tenida que les lleva al final, a la evitación de la asistencia a clase, y de
ahí a la obtención de un beneficio ansiolítico que le llevará a poten-
ciar el síntoma de conversión de forma recurrente12. 

La MI como trastorno comórbido en pacientes con déficit conductual
está bien establecida13, no obstante, de forma clásica, se describe la
presencia de una personalidad migrañosa originalmente atribuida a las
conductas de evitación social que acababan desarrollando la mayoría
de los pacientes, y que se suponía que era la causa de una personali-
dad enequética  asociada a un alto rendimiento académico y cierta
dificultad en la inteligencia social. Datos propios, nos han permitido
evaluar en estudios estratificados, que el rasgo común que mejor defi-
ne a nuestros pacientes con migraña es el de tener un alto rendimien-
to académico en un contexto de una alta tendencia a la introspección
y autocontención, como se viene describiendo en la literatura14. Esta
situación sin embargo se asocia a la presencia de tiempos de respues-
ta inmediata a estímulos por debajo de lo normal, lo que lleva a infe-
rir una limitación derivada de la recurrencia de las cefaleas. Esto impli-
ca que ante un aumento de la frecuencia de las mismas, sea conve-
niente evaluar al paciente desde el punto de vista neuropsicológico.

TRATAMIENTO E INTERVENCIONES:
Existen infinidad de algoritmos para el abordaje de la cefalea en el niño,
pero son muy dependientes de las situaciones en las que se diseñan. Un
abordaje adecuado requeriría  tener en cuenta las siguientes situaciones:

1) Asistencia primaria: Cefalea aguda sin causa identificable. Realizar
anamnesis dirigida, y según resultados y examen neurológico básico
proponer seguimiento con diario o remisión al centro especializado
de referencia y reafirmar psicológicamente a la familia sobre lo fre-
cuente de la situación, informándola de los pasos a dar si no se cum-
plen las expectativas descritas. 

337

    



Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

2) Asistencia primaria: Cefalea recurrente documentada sin signos de
aumento de la PIC y perfil de MI: Valorar tratamiento farmacológico
de  primer nivel (flunarizina) durante al menos tres meses.

3) Asistencia primaria: Cefalea recurrente documentada sin signos de
aumento de la PIC y perfil de CT: Remisión a unidad de Salud Mental
Infantil, y/o valorar tratamiento farmacológico de  primer nivel (flu-
narizina) durante al menos tres meses como terapia diagnóstica.

4) Asistencia primaria: Cefalea recurrente con buena respuesta a fár-
macos. Mantener seguimiento.

5) Asistencia primaria: Cefalea recurrente con mala respuesta a fár-
macos de primera línea: Remisión a centro especializado de neurolo-
gía infantil de referencia.

6) Asistencia especializada: revisión de la consistencia de la historia
familiar, valorar la necesidad de exámenes complementarios y valo-
rar la utilización de fármacos e segunda línea (Ac. Valpróico, topira-
mato, propanolol).

7) Asistencia primaria y especializada: Fase aguda de la cefalea.
Iniciar tratamiento lo antes posible con analgésicos o AINEs. Si apa-
rece un importante componente vegetativo, y se hace imposible la
administración de tratamientos por vía oral se instaurará fluidotera-
pia IV y se administrarán los analgésicos por dicha vía. En mayores de
12 años, se ha indicado la utilización de triptanos en nebulizador
nasal, con resultados controvertidos hasta la fecha.

8) Asistencia primaria y especializada: Recurrencia natural de los
procesos de MI y CT. Se solicitará apoyo de la Unidad de Salud Mental
Infantil para reducción del estrés psicológico que representa el
impacto social y familiar de la recurrencia de las cefaleas15.

Generalmente, el seguimiento del paciente, especialmente cuando se
le invita a mantener el diario de cefaleas, hace que en una buena pro-
porción de los casos se produzca una clara mejoría de forma que entre
el primer y tercer mes de seguimiento casi el 90% han mejorado sig-
nificativamente, sobre todo aquellas que tienen un componente ten-
sional principal, aunque también es aplicable a las MI16.

El pronóstico de la CT y de la MI es altamente dependiente de facto-
res ambientales que induzcan estrés, y condiciones que favorezcan el
disparo de los procesos dolorosos17. Valga como ejemplo el insomnio.
Éste induce un descenso del umbral doloroso en el niño que, además,
tiene que afrontar su día escolar con dificultades en la concentración
derivadas del proceso de falta de sueño, lo que a su vez genera un
marco emocional poco favorable a la estabilización de otros desenca-
denantes de la cefalea.

En cualquier caso, el adecuado manejo de la cefalea en el niño, produce,
sea cual sea la etiología no orgánica, periodos amplios de remisión, que
favorecerá significativamente la recurrencia en la edad adulta, por lo que
es obligación del pediatra promover la salud de sus pacientes en este
aspecto que tanto impacto tiene en la vida personal y laboral del sujeto.
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Introducción
En la práctica clínica diaria usamos los ventiladores para proporcionar
asistencia respiratoria en un amplio espectro de situaciones, desde
niños con ausencia de patología pulmonar, hasta casos de daño pul-
monar agudo (ALI/SDRA). El mercado nos ofrece actualmente una
variada gama de modalidades de ventilación. Sin embargo, no existen
datos que determinen cuál es el mejor modo. Hasta la fecha, ningún
estudio ha demostrado la superioridad de uno sobre los otros en cuan-
to a la mejoría de los índices de supervivencia1. 

Se deduce, por tanto, que buscaremos para nuestros pacientes aquel
modo ventilatorio que proporcione el mayor beneficio posible con el
menor riesgo. El principal objetivo del soporte ventilatorio es el man-
tenimiento de un adecuado, aunque no necesariamente normal, inter-
cambio gaseoso, el cuál debe ser alcanzado con el mínimo daño pul-
monar y el menor grado posible de alteración hemodinámica. Para ello,
el adecuado conocimiento de las características y fundamentos de las
diferentes modalidades nos permitirá programar en cada momento el
tipo de ventilación más adecuado para cada paciente.

El objetivo de este capítulo es conocer y comprender las modalidades
convencionales de Ventilación Mecánica, lo que a su vez nos servirá
como base para adentrarnos en el desarrollo de las llamadas “nuevas
modalidades” en capítulos posteriores. 

Todas las modalidades de Ventilación Mecánica a las que nos referire-
mos se basan en la introducción de gas dentro el pulmón de acuerdo
con el principio de Presión Positiva Intermitente (PPI).2 

En términos generales vamos a diferenciar dos modos básicos de ventilación: 

a. Por Presión: garantiza que el flujo de gas introducido en la vía
aérea alcance un nivel de presión determinado

b. Por Volumen: aporta un volumen de gas determinado.

Como veremos en capítulos posteriores, en la actualidad utilizamos
con frecuencia modos mixtos de ventilación.

MODALIDADES VENTILATORIAS POR VOLUMEN3

1. Modalidad controlada (VC).
El respirador controla toda la respiración, inicia y termina el ciclo, a una
frecuencia programada y a un volumen tidal fijo. El volumen tidal se pro-
grama y no depende del esfuerzo del paciente. Todas las respiraciones son
programadas y controladas por el respirador (Figura 1). La Presión alcan-
zada será variable y dependerá de la distensibilidad y resistencia del sis-
tema respiratorio. Al ser ésta un valor que cambia es necesaria su cuida-
dosa monitorización, ya que si cambian las condiciones del pulmón, al
mantenerse el volumen constante, se podrá incrementar la presión y
como consecuencia provocar una lesión por barotrauma.

El paciente recibe el flujo de forma constante, la onda de flujo será
cuadrada, aunque algunos respiradores también permiten cambiar la
forma del flujo a sinusoidal y/o en rampa (ascendente/descendente). 

Al no haber respiraciones espontáneas la presión intratorácica será
siempre positiva, alcanzándose los niveles de máxima interferencia
con el retorno venoso cardíaco.

Ventajas: Volumen minuto constante. Menor riesgo de hipo-hiper-
ventilación.

Inconvenientes: Presión variable. Riesgo de barotrauma.

Indicaciones:

- períodos iniciales de instauración de la ventilación mecánica

- pacientes en coma

- inestabilidad hemodinámica severa

- sedoanalgesia profunda y/o relajación musculares

- situaciones de insuficiencia respiratoria grave en la que se precise
un elevado nivel de asistencia respiratoria. Riesgo de barotrauma.

Contraindicaciones:

- Lucha con el respirador

- Tos

- Sedación superficial

Programaremos: Volumen corriente o Volumen minuto, frecuencia res-
piratoria, tiempo inspiratorio, pausa, relación I:E, flujo, sensibilidad
(ajustada por si quiere respirar) y alarma de pico de presión. PEEP y
FiO2. El límite de presión pico será una alarma fundamental. 

2. Modalidad asistida/controlada (VAC)
En esta modalidad el respirador actúa de forma programada, pero el
niño puede además disparar nuevas respiraciones. Todas las respiracio-
nes las hace el ventilador, el esfuerzo del niño sólo sirve para activar
el respirador. Si el niño realiza un esfuerzo respiratorio recibe una res-
piración programada; en el caso de que no realice un esfuerzo respi-
ratorio, el respirador toma el mando, administrando la ventilación con-
trolada que previamente se ha programado. Por tanto, el ciclo respira-
torio es iniciado por el respirador ó por el paciente, pero lo termina el
respirador, con un volumen tidal predeterminado. (Figura 2)

Para que esta modalidad funcione adecuadamente en el respirador se debe
programar una sensibilidad (ó trigger) que puede ser por flujo ó por presión. 

Ventajas: 

- Sincroniza el esfuerzo respiratorio del paciente (trigger)

- Soporte ventilatorio asegurado

- Reduce la necesidad de sedación

- Previene la atrofia muscular

Inconvenientes:

- Puede aumentar el trabajo respiratorio si el trigger es inadecuado

- Riesgo de hiperventilación

- Riesgo de atrapamiento

Indicaciones: Al ser una modalidad en que la se requiere un mínimo
esfuerzo para disparar el trigger respiratorio, va a ser ampliamente
usada en la fase aguda de un fallo respiratorio severo ó en cualquier
paciente críticamente enfermo. 
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En esta modalidad el paciente no debe estar relajado ni bajo los efec-
tos de sedación profunda para que pueda iniciar las respiraciones que
su estado le permitan. 

La Presión intratorácica sigue siendo igualmente positiva, por lo que
esta modalidad también genera interferencia hemodinámica. 

Programaremos: Igual que en controlada. La sensibilidad ideal debe ser
la mínima para evitar el trabajo excesivo del paciente, sin que se pro-
duzca autociclado (presión: -0,5 y -2 cm de H2O, Flujo: 0,5 y 3 lpm).
Nunca aumentaremos el trigger para hacer que el paciente realice mas
esfuerzo respiratorio. 

3. Ventilación mandatoria intermitente (SIMV)
En este tipo de ventilación el respirador combina respiraciones espon-
táneas y programadas, asegura unas ventilaciones controladas y entre
ellas permite respirar espontáneamente.

Hay 2 tipos:

- IMV (no sincronizada) que permite realizar respiraciones espontá-
neas además de las controladas

- SIMV (sincronizada) que realiza respiraciones controladas, asistidas
al esfuerzo del niño y espontáneas. Actualmente  todos los respirado-
res convencionales poseen un trigger que se sincroniza con el esfuer-
zo del paciente por lo que el termino IMV es sinónimo de SIMV. 

La SIMV es similar a la VAC en cuanto a que las respiraciones mandatorias
son disparadas por el paciente. A una frecuencia elevada de IMV si llega-
mos a suprimir los esfuerzos del paciente el soporte será total, por el con-
trario a cero de frecuencia IMV esta no aporta ningún soporte y todas las
respiraciones serán espontáneas. Entre estos extremos la IMV proporciona
un soporte parcial el cuál facilitará la retirada de la ventilación mecánica. 

En cada minuto el respirador proporciona un número específico de res-
piraciones con un volumen previamente programado. Se considera
ciclo respiratorio al tiempo transcurrido entre dos respiraciones man-
datorias y se calcula dividiendo 60 entre el número de respiraciones
controladas. Previo al inicio de una respiración mandatoria existe un
período ventana en el que si el paciente realiza un esfuerzo, el respi-
rador es sensible a ello y le envía la respiración mandatoria asistida a
su esfuerzo, si el paciente no respira le envía una respiración manda-
toria programada. Fuera de este período, el paciente podrá realizar res-
piraciones espontáneas  sin la asistencia del respirador (Fig 3).

Con esta modalidad se disminuye el riesgo de barotrauma, al supedi-
tar el ciclado del respirador a la demanda del paciente y. por lo tanto,
hacer coincidir siempre la respiración del aparato con la del niño. El
consumo de oxígeno y energía por el paciente es por tanto mayor
cuanto más baja sea la frecuencia del respirador. Durante la respira-
ción espontánea se produce una activación de la musculatura respira-
toria que aumenta el gasto energético, permite la disminución de la
Presión intratorácica (aumenta el retorno de sangre venosa al corazón)
y a su vez entrena la musculatura respiratoria evitando la atrofia de
los músculos respiratorios.  

Ventajas:

- Asegura un soporte ventilatorio mínimo

- Reduce la necesidad de sedación

- Previene la atrofia muscular

- Facilita el destete

- Inconvenientes:

- Hiperventilación

- Hipoventilación

- Durante la desincronización en IMV hay mayor riesgo de barotrau-
ma., al juntarse la respiración espontánea con la mandatoria. 

Programaremos: Igual que en asistida controlada

En la tabla 1 se comentan las diferencias entre los modos controlados
y la SIMV.

MODALIDADES VENTILATORIAS POR PRESIÓN4-6

1. Modalidad controlada.
El respirador inicia y termina el ciclo, introduciendo aire hasta una
presión determinada un número de veces por minuto. Se programa el
pico de presión que debe alcanzar el gas insuflado por el respirador en
cada inspiración. Durante la fase inspiratoria, el gas fluye rápidamen-
te dentro del circuito del ventilador para presurizar el sistema hasta un
objetivo específico. El volumen tidal resultante de la aplicación de una
presión determinada está predominantemente influenciado por la
Resistencia y Complianza del sistema respiratorio. Figura 4.

Las respiraciones se proporcionan a una presión constante con un flujo
decelerante. Inicialmente con el pulmón vacío el flujo es elevado y
conforme se va llenando este flujo va disminuyendo hasta cero. Con
ello se consigue mantener la presión constante durante todo el ciclo. 

Ventajas: 

- La presión es constante por lo que no se producirán cambios signi-
ficativos durante la ventilación 

- La distribución del gas debido al flujo decelerante es más uniforme
dentro del pulmón, disminuyendo el riesgo de volu-barotrauma.

Inconvenientes: 

- Volumen minuto variable

- Riesgo de hipo ó hiperventilación en situaciones de cambio de resis-
tencia de la vía aérea ó de la complianza pulmonar.

- Mayor riesgo de volutrauma.

Las indicaciones y contraindicaciones son las mismas que en volumen.

Programaremos: nivel de presión al que queremos ventilar, flujo dece-
lerante y al ser la presión constante durante el ciclo no hay que pau-
tar pausa inspiratoria. El resto es igual que en volumen. La alarma fun-
damental será la de volumen minuto. 

2. Modalidad asistida/controlada.
El ciclo respiratorio es iniciado por el respirador ó por el paciente, pero
realizado siempre por el respirador, con una presión (PPI) predetermi-
nada y con la programación de la sensibilidad ó trigger. Los sistemas
de trigger (por presión ó flujo) que ofrecen los respiradores actuales
son de alta calidad y ofrecen pequeñas diferencias en términos de tra-
bajo respiratorio añadido. En las modalidades de presión se considera
que el trigger de flujo es superior al trigger de presión.

Programaremos: igual que en controlada 

3. Ventilación mandatoria intermitente 
Al igual que hemos explicado en volumen, se programa un número
mínimo de respiraciones, permitiendo las respiraciones espontánea del
paciente entre ellas. En cada minuto el respirador proporciona un
número específico de respiraciones con una presión previamente pro-
gramada. Si el soporte respiratorio en esta modalidad es parcial puede
utilizarse como método de destete de la ventilación mecánica, como
veremos en capítulos posteriores, asociado habitualmente a Presión
de soporte. Es una de las modalidades más utilizadas en Pediatría10.
En la tabla 2 vemos las diferencias entre volumen y presión.

PROGRAMACIÓN INICIAL DEL RESPIRADOR9:
Volumen tidal: 7-10 ml/kg. Solo se programa en las modalidades volu-
métricas. 

Pico de presión (PPI): con el objetivo de conseguir un volumen
corriente entre 7-10 ml/kg y una adecuada expansión del tórax. La PPI
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no depende de la edad, depende más de las características del pulmón
y de la vía aérea. Por tanto estos valores son orientativos y siempre
deben ajustarse en función del Volumen corriente conseguido. 

- RNPT: 12-15 cm H2O

- RNT y lactante: 15-20 cm H2O

- Niño: 20-25 cm H2O 

Sólo se programa en la modalidad de presión.

Frecuencia respiratoria: en función de la edad: 

- 0 – 6 meses: 30 – 40 rpm

- 6 – 24 meses: 25 – 30 rpm

- 2 – 5 años: 20 – 25 rpm

- 5 – 10 años: 15 – 20 rpm

- > 10 años: 15 rpm

Se programa en ambas modalidades: presión y volumen.

Tiempo inspiratorio: 33% del ciclo respiratorio. Pausa inspiratoria:
10% del ciclo respiratorio. El tiempo inspiratorio se programa en
ambas modalidades: presión y volumen. Sin embargo, la pausa inspi-
ratoria sólo se programa en las modalidades de volumen. 

Orientativamente el tiempo inspiratorio será:

- RN : 0,3 - 0,4 sg

- Lactante: 0,5 – 0,8 sg

- Preescolar: 0,8 – 1 sg

- Escolar: 1 – 1,5 sg

Relación I/E: 1:2 

Flujo: el aparato la calcula de forma automática según la frecuencia
respiratoria y la relación I/E programada. Flujo: Vt x 60 seg. / Ti – T
pausa. En otros respiradores es posible programar la velocidad de flujo. 

Aunque en las modalidades volumétrica la onda de flujo típica es la
onda cuadrada (flujo constante), también pueden utilizarse ondas de
flujo decelerante, sinusoidal ó acelerado.

En las modalidades de presión la onda de flujo es decelerante. 

Sensibilidad de disparo (trigger): su activación es fundamental en las
modalidades Asistida/Controlada y en SIMV. Se programará una sensibi-
lidad que permita que el paciente active las respiraciones sin demasiado
esfuerzo, pero evitando el autociclado (trigger muy sensible). El trigger se
puede programar por presión (-0,5 a -2 cm H20) ó de flujo (0,5-4 lpm)

PEEP: 3 – 5 cm H20. 

Fi02: se recomienda empezar con Fi02 inicial de 1 y disminuirla pro-
gresivamente hasta dejarla en el valor más bajo posible que consiga
una oxigenación adecuada (≤ a 0,6 siempre que sea posible).

ALARMAS:Presión: 35-40 cm H20 ó 10 cm H20 por encima del pico
de presión inspiratoria. La alarma más importante cuando usamos
modalidades volumétricas.  

Volumen corriente/volumen minuto: la alarma más importante cuan-
do ventilamos por presión. Se programa un 10-20% por encima y por
debajo del volumen corriente/minuto programado. 

Resto de alarmas (en función de los respiradores): frecuencia respira-
toria elevada, apnea, Fi02, etc. 

En la tabla 3 se resume la programación inicial de un respirador en las
modalidades convencionales.

¿QUÉ MODALIDAD USAR?
Durante muchos años, debido a las dificultades para medir volúmenes
tidales pequeños en respiradores diseñados principalmente para adul-
tos, se ha recomendado ventilar a los lactantes sólo por presión, espe-

cialmente a los más pequeños. Un segundo argumento en contra de la
modalidad por volumen fue que el uso de flujos inspiratorios constan-
tes (onda cuadrada) podía causar una distribución desigual del gas
dentro del pulmón. Finalmente, las fugas del tubo endotraqueal, al no
usar tubos con balón, podía alterar el suministro efectivo de los volú-
menes de una forma sustancial. Todas ellas resultan ser meras suposi-
ciones y no estar avaladas por la evidencia científica. Debido a los
avances tecnológicos en diseño de los respiradores y a la recomenda-
ción del uso de pequeños volúmenes tidales para la protección pulmo-
nar, la ventilación por volumen está ganando interés, inclusive en el
campo de la neonatología7. 

Salvo raras excepciones, las modalidades de presión no parecen ofrecer
ventajas sustanciales sobre las modalidades de volumen en término de
intercambio gaseoso ó mecánica pulmonar.4 A continuación se descri-
ben modalidades frecuentemente  empleadas en diversas patologías: 

- Fallo hipoxémico inducido por infección vírica: el modo ventilatorio
más comúnmente utilizado es PCV (presión control) ya que con el
flujo decelerante la presión media alcanzada es más baja que con
volumen control.7

- Síndrome de Distrés Respiratorio Agudo (SDRA): aunque ningún
modo ventilatorio se ha mostrado superior, el modo más comúnmen-
te usado es la ventilación por presión.7

- Estado asmático: no se ha descrito un modo ventilatorio óptimo. La
mayoría de los clínicos prefieren modos ventilatorios por volumen,
manteniendo PPI por debajo de 50-60 cm de H20 y permitiendo una
hipercapnia que garantice un pH mayor de 7,20. Sin embargo, Sarniak8
ha publicado la mayor serie pediátrica de estatus asmático ventilada
por presión. Para este autor la modalidad por presión control resultó ser
segura y asociada a una mejoría del intercambio gaseoso.8

Las modalidades controladas puras deben utilizarse en casos realmente
necesarios, utilizando preferentemente la asistida/controlada y pasando
lo más rápidamente posible a modalidades de soporte parcial  como la
ventilación mandatoria intermitente sincronizada (con/sin presión sopor-
te asociada, modalidad que estudiaremos en un capítulo posterior).10

SOLUCIONANDO PROBLEMAS
Se debe evaluar la respuesta del paciente a la ventilación mecánica
mediante la valoración clínica (excursión torácica, auscultación), pul-
sioximetría, capnografía y gasometría. Estas medidas proporcionan
una forma objetiva de titular el tratamiento. 

Algunas de las situaciones más comunes que podemos encontrar tras la
instauración de la ventilación mecánica y sus posibles soluciones son

Hipoventilación: aumentar el volumen minuto:

- Aumentando la frecuencia respiratoria

- Aumentando el volumen tidal (modalidades volumétricas) ó PPI 
(ventilación por presión).

- Valorar aumentar la sensibilidad si el paciente realiza 
respiraciones pero no es capaz de disparar el respirador. 

Hiperventilación: disminuir el volumen minuto: 

- Disminuyendo la frecuencia respiratoria

- Disminuyendo el volumen tidal (modalidad volumétrica) ó PPI 
(ventilación por presión).

Hipoxemia: En la oxigenación influyen más los dos primeros parámetros 

Aumentar :

FiO2

PEEP

Tiempo inspiratorio.

Volumen tidal/PPI
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Hiperoxia: Disminuir: 

- Fi02

- PEEP

- Tiempo inspiratorio

- Volumen tidal/PPI

Riesgo de barotrauma/volutrauma: usar las mínimas presiones

- (PPI, P meseta, PEEP)/volumen tidal. 

Autociclado: disminuir la sensibilidad del respirador.

Aumento del trabajo respiratorio: 

En A/C: valorar aumentar la sedación si el niño no esta bien acoplado.

En SIMV: aumentar el número de respiraciones mandatorias (frecuen-
cia respiratoria programada) ó asociar presión de soporte a las respi-
raciones espontáneas. 

RESUMEN5,6

Las modalidades A/C (asistida/controlada) y SIMV son las modalidades
ventilatorias más utilizadas en la práctica clínica. La primera ofrece un
soporte ventilatorio completo que permite disminuir el trabajo respirato-
rio realizado por el paciente. La SIMV puede usarse también en el pacien-
te críticamente enfermo además de ser un método de destete habitual en
pediatría. Como veremos en capítulos posteriores, la presión de soporte
será una modalidad complementaria en la fase previa a la extubación.

Con respecto al uso de Presión/Volumen, no existen actualmente datos
que determinen cuál es el mejor modo ventilatorio. Será la situación
clínica individualizada de cada paciente, nuestros conocimientos fisio-
patológicos y el entrenamiento diario en ventilación mecánica los que
puedan dar respuesta a esta pregunta.     
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MODALIDADES CONTROLADAS
( C/A-C ) SIMV

Asegura el soporte ventilatorio
en cada respiración. 

Combina respiraciones espontáneas y pro-
gramadas

Posible asincronía entre paciente
y respirador. Puede ser necesario
sedación y/o relajación.

El respirador se adapta al paciente respe-
tando su respiración espontánea

Riesgo de hiperventilación,
especialmente si el paciente está
agitado

No ayuda al niño en sus respiraciones
espontáneas que pueden ser superficiales,
aumentando el trabajo respiratorio.

No es posible el destete disminu-
yendo la frecuencia respiratoria

Puede ser un método de retirada de la ven-
tilación mecánica.

Repercusión hemodinámica al
aumentar la presión intratorácica.

Menor compromiso hemodinámico, ya que
durante las respiraciones espontáneas se
reduce la presión intratorácica

Atrofia muscular si ventilación
mecánica prolongada

Previene atrofia muscular.

VOLUMEN PRESIÓN

Asegura un volumen corriente cons-
tante 

El volumen tidal puede cambiar en
función de la complianza y resistencia
pulmonar.

Presión pico variable, aunque debe
pautarse un límite superior de presión.

Se programa un pico de presión cons-
tante

El tiempo inspiratorio está dividido en
dos fases: entrada del gas (T inspirato-
rio) y distribución del mismo (T pausa). 

No se programa tiempo de pausa

Flujo constante (onda cuadrada) Flujo decelerante

Presión Volumen

Volumen tidal NO 7-10 ml/kg

PPI

RNPT: 12-15 cmH2O
RNT y lactante: 15-20
cmH2O
Niño: 20-25 cmH2O

NO

Frecuencia resp.

0-6 meses: 30-40 
6-24 meses: 25-30 
2-5 años: 20-25 
5-10 años: 15-20 
> 10 años: 15 

Tiempo inspiratorio 33% ciclo respiratorio 25% ciclo respiratorio

Tiempo pausa NO 10% ciclo respiratorio

Relación I:E 1:2

Flujo Decelerante
Constante (onda cuadra-
da)

PEEP 3-5 cmH2O

Trigger Flujo/Presión (A/C; SIMV)

Alarmas
> importante:
volumen/volumen minuto

> importante: presión
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PRUEBAS DIAGNÓSTICAS EN LA CLÍNICA PEDIÁTRICA

Nº Programa: 1005
Autores: Enrique Ramalle-Gómara (1), Jesús Andrés de Llano (2)
(1) Servicio de Epidemiología. Gobierno de La Rioja
(2) Servicio de Pediatría. Hospital del Río Carrión. Palencia.

Validez y fiabilidad de una medida. 

Qué es medir
Una prueba diagnóstica es un ejercicio de medición por el que a una
persona se le clasifica como sano o como enfermo. A su vez, entende-
mos por medición en este contexto la aplicación de una escala están-
dar o dispositivo de medición a un objeto, serie de objetos, eventos o
condiciones, de acuerdo con prácticas aceptadas por quienes sean
competentes en el uso de esos dispositivos o escalas1.

La medición comprende un conjunto de normas por las que se asignan
valores numéricos a los objetos para representar el grado de variabili-
dad de algún atributo. El aspecto cuantitativo de la medición, general-
mente, supone crear un sistema numérico para indicar el grado en que
posee el objeto el atributo medido.

En el campo del diagnóstico médico, la medición del estado de salud o
de enfermedad no deja de ser una aproximación al verdadero estado.
Este hecho es particularmente importante en las pruebas de cribado y
en las pruebas diagnósticas, donde se trata de establecer el estado de
sano o de enfermo. Se trata, en este caso, de determinar la presencia
de enfermedad a través de la positividad o negatividad de una prueba,
unida a la aparición de uno o varios signos o síntomas.

Los errores en las mediciones clínicas
Las mediciones clínicas están sometidas a más posibilidades de error que
las que se realizan en física, por ejemplo. La medición de la temperatu-
ra de un cuerpo puede ser determinada con un grado de error muy bajo
si se posee el instrumento adecuado: el termómetro. Pero las medicio-
nes clínicas (la presión arterial de una persona, su cifra de colesterol o
la situación de sano/enfermo) presentan más dificultades, debido a que
se pueden dar, principalmente, tres tipos de errores en la medición:

a) Debidos a las personas sobre las que se hace la medición (los
pacientes)

A su vez, hay dos fuentes de error en los pacientes: 1) Variabilidad intra-
personas y 2) variabilidad entre personas. En la primera, la variabilidad se
produce porque, en la misma persona, una medición de una variable no
produce el mismo resultado. Por ejemplo, la presión arterial medida en el
mismo sujeto, puede dar resultados diferentes a lo largo del día. La varia-
bilidad entre personas es la variabilidad real, aquella que estamos intere-
sados en medir. Si queremos medir la presión arterial, ésta será variable
entre las personas, de forma que habrá normo e hipertensos.

b) Debidos a los observadores (los médicos)

La discrepancia entre observadores puede ser debida a diferentes cau-
sas. Una de ellas es que dos observadores tengan diferente informa-
ción previa sobre un paciente. Por ejemplo, si un radiólogo conoce que
el paciente tiene disnea, crepitantes basales y galope ventricular esta-
rá probablemente más predispuesto a establecer un diagnóstico de
insuficiencia cardiaca que un radiólogo que carezca de datos clínicos1.

c) Debidos al instrumento que se usa en la medición.

El instrumento con que se realiza la medición puede tener también
errores. En este concepto de instrumento se incluye tanto los aparatos
(una báscula mal calibrada), como los cuestionarios (un cuestionario
no validado) y el propio investigador cuando es el instrumento (como
ocurre cuando se hace una anamnesis).

Validez y fiabilidad
La medición clínica, en general cualquier tipo de medición, ha de tener
dos características: validez y fiabilidad. La definición de cada uno de
estos términos varía según el contexto en el que se apliquen, pero en
general se puede considerar que validez se refiere a la capacidad de la
medición para proporcionar un resultado cercano al verdadero valor de
la variable que se mide y fiabilidad se refiere a la capacidad de produ-
cir resultados similares cuando se aplica repetidas veces.

Imaginemos que se utiliza la mamografía para el diagnóstico del cán-
cer de mama. ¿Qué capacidad tiene la mamografía para clasificar
correctamente a las pacientes que tienen cáncer y a las que no? Para
responder a esta pregunta necesitamos una prueba de referencia que
se considere como patrón y con la que comprar los resultados de la
mamografía. Estamos ante un problema de validez de la mamografía
para el diagnóstico del cáncer de mama.

Otra cuestión es si dos radiólogos que interpretan la misma mamografía,
clasificarían por igual el resultado. Estamos ante un problema de fiabilidad.

En el contexto de un laboratorio a la validez se le suele llamar exacti-
tud y a la fiabilidad reproducibilidad. Cuando se comparan los resulta-
dos con los valores verdaderos o con los proporcionados por un méto-
do exacto, se habla de calibración en vez de fiabilidad2.

Validez
Validez es la capacidad de una medición o de una prueba diagnóstica
para medir aquello para lo que se ideó. Se refiere a si el procedimien-
to está midiendo realmente el fenómeno que queremos medir. Es equi-
valente al término exactitud. Corresponde con la probabilidad de dar
en el centro de una diana cuando se disparan varias veces.

Fiabilidad
Cuando se emplea en ámbitos clínicos, este término hace referencia
habitualmente a la estabilidad de la medida cuando ésta se repite varias
veces. El término fiabilidad se usa habitualmente como sinónimo de
repetibilidad, reproducibilidad o concordancia1 o precisión3. Corresponde
con la probabilidad de realizar disparos cercanos entre sí al disparar a
una diana, aunque no necesariamente se acierte en el centro.

En general se considera que la fiabilidad es un prerrequisito de la vali-
dez. Si una medición no es fiable (consistente, reproducible), no tiene
sentido plantearse si es válida, porque cada vez que se emplee dará un
resultado diferente.

Fiabilidad y validez de mediciones cualitativas
Fiabilidad

La fiabilidad de variables cualitativas se analiza mediante el índice
Kappa. El índice kappa (IK) se usa para evaluar la concordancia o
reproducibilidad de instrumentos de medida cuyo resultado es categó-
rico (2 o más categorías)4 y representa la proporción de acuerdos
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observados más allá del azar respecto del máximo acuerdo posible más
allá del azar.  En este índice no hay una medición que se considere
como estándar, por lo que sólo sirve para valorar concordancia, no la
validez o calidad de la medición.

El IK relaciona el acuerdo observado por encima del azar con el acuer-
do potencial por encima del azar. Su ecuación es:

donde:

CO = Concordancia observada

CE = Concordancia esperada por azar

Puede calcularse también un índice kappa ponderado (IKP). El IKP se
emplea cuando hay más de dos categorías y existe una ordenación
entre ellas. En este caso, el grado de desacuerdo entre los dos obser-
vadores puede ser mayor o menor. Si hay tres categorías de clasifica-
ción (1, 2 y 3), no es lo mismo que un observador clasifique a un suje-
to en la categoría 1 y que el otro lo clasifique en la categoría 2 (hay
un punto de desacuerdo), que si el segundo lo clasifica en la categoría
3 (hay dos puntos de desacuerdo).

El cálculo es semejante al del índice Kappa simple, pero se emplean
unos pesos en función de la magnitud de desacuerdo entre ambos exa-
minadores.  

Valores aceptables del índice Kappa
La escala de valoración del índice k más empleada fue propuesta por
Landis y Koch5 y se reproduce a continuación4.

El índice k depende de la prevalencia del carácter observado: cuanto
más cerca esté de 0 o de 1, menor es el índice k  para igual proporción
de acuerdos observados4.

En las salidas de ordenador de los resultados del índice Kappa suele
proporcionarse también un valor de significación (valor p). Este valor
es muy poco informativo, porque prueba la hipótesis nula de que el
valor de Kappa es cero6. Es decir, si el valor p es significativo (< 0,05)
se asume que el índice Kappa no es cero. 

Limitaciones del índice Kappa
El índice Kappa, además de la limitación debida al método usado para
su ponderación, tiene otras dos limitaciones importantes3:

1) Dependencia de la prevalencia. Su principal limitación es que el
valor de kappa se ve afectado por la prevalencia del rasgo estudiado,
independientemente de que los  observadores mantengan la misma
calidad. Su valor tiende a disminuir cuando la prevalencia es o muy
alta o muy baja.

2) Dependencia del número de categorías. El índice kappa es depen-
diente del número de categorías. Cuantas más categorías se estén
considerando, más difícil será clasificar correctamente los sujetos de
observación, lo que habitualmente implica valores de kappa más bajos.
En ocasiones, cuando hay más de dos categorías, puede ser mejor
comparar cada una de ellas con la suma de todas las demás.

Validez de una prueba diagnóstica
La validez de una prueba diagnóstica supone que es capaz de medir
aquello para lo que se inventó, es decir, hasta qué punto la medición
corresponde con la verdad. En el contexto de una prueba diagnóstica
esto supone que la prueba sea capaz de identificar como negativos a
los que sanos y como a positivos a los enfermos. Para poder conocer
su validez, la prueba diagnóstica debe ser comparada con otra de refe-
rencia que haga de patrón o gold standar. En función de como queden
clasificados los sujetos con la prueba diagnóstica y la de referencia, se
puede construir una tabla de 2 x 2, de esta forma3:

A partir de esta tabla se definen varios índices: Sensibilidad y especi-
ficidad como valores de validez y valor predictivo positivo y negativo
como valores de seguridad7

Sensibilidad
Sensibilidad (S) es la probabilidad de tener un resultado positivo si se
está enfermo. Expresa la capacidad de la prueba para identificar como
enfermos a los que están enfermos Indica la probabilidad de tener un
resultado positivo si se está enfermo. Se calcula como:

Especificidad
Especificidad (E) es la probabilidad de tener un resultado negativo si se
está no enfermo (de la enfermedad en estudio). Expresa la capacidad de
la prueba para identificar como no enfermos a los que están no enfer-
mos. En otras palabras, indica la probabilidad de tener un resultado
negativo si se está sano (de la enfermedad en estudio). Se calcula como:

Valor predictivo positivo
Es la probabilidad de que una persona con un resultado positivo en una
prueba diagnóstica esté enferma. 

Valor predictivo negativo
Es la probabilidad de que una persona con un resultado negativo en
una prueba diagnóstica esté sana (de la enfermedad en estudio). 

Los VPP y VPN son la información que importa al médico y al pacien-
te, porque indican la probabilidad de estar enfermo si el resultado de
la prueba es positivo (VPP) o la probabilidad de estar sano si el resul-
tado es negativo (VPN).
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Valor predictivo global
No es un índice de mucha utilidad y si se da, ha de acompañarse de los
VPP y VPN. Es la capacidad que tiene una prueba diagnóstica de acer-
tar, es decir, la proporción de verdaderos positivos y de verdaderos
negativos. También se le llama Índice de Validez.

La prevalencia y los valores predictivos
Una problema en el cálculo de los valores predictivos es que dependen
de la prevalencia de la enfermedad. Por ejemplo, el VPP del Mantoux
es del 99% si la prevalencia de infección tuberculosa es del 90% o
más. Pero si se aplica a una población con el 1% de infección tuber-
culosa, el VPP es del 8%8.

Por lo tanto, el VPP y el VPN sólo pueden calcularse directamente de
una tabla de 2x2 como la anterior, cuando los datos procedan de un
muestreo aleatorio poblacional que refleje la verdadera prevalencia de
la enfermedad en estudio en el colectivo analizado.

Cuando no ocurre esto, los VP deben calcularse a través del teorema
de Bayes y utilizando como información la prevalencia conocida de la
enfermedad en el colectivo que se estudia.

El razonamiento es como sigue. La prevalencia de una enfermedad es un
indicador de la probabilidad de que una persona tenga una enfermedad
antes de que se haga una prueba diagnóstica. Por ejemplo, si la preva-
lencia de diabetes es del 6% en la población general, una persona extra-
ída al azar de la población tendrá una probabilidad de ser diabético del
6%. Esta prevalencia se conoce como probabilidad a priori de estar
enfermo (antes de hacerse la prueba). Al valor predictivo positivo se le
conoce también con el nombre de probabilidad a posteriori, es decir la
probabilidad de estar enfermo después de haberse hecho la prueba.

Si se conoce la prevalencia de la enfermedad en el contexto en que se
va a hacer la prueba2, es posible utilizar esta información para calcu-
lar el VP, a partir de los valores de sensibilidad y especificidad.

Las ecuaciones son:

donde:

P = Prevalencia de la enfermedad

S = Sensibilidad de la prueba

E = Especificidad de la prueba

Por ejemplo, para una sensibilidad del 90%, una especificidad del 95%
y una prevalencia del 5%, los VPP y VPN son:

Elección de un punto de corte: Las curvas ROC y las razones de
verosimilitud
En determinadas ocasiones los resultados de una prueba se expresan
no como presencia o ausencia de una enfermedad, sino como valores
continuos. Supongamos que en una determinación de la glucemia en
ayunas los valores han variado entre 80 y 250 mg/dl en una muestra
de 195 personas. Para elegir el punto de corte que mejor discrimine la
probabilidad de ser diabético, se pueden usar dos estrategias: 1)

Curvas ROC y razones de verosimilitud. Ambas relacionan los valores
de sensibilidad y especificidad.

Imaginemos que establecemos el punto de corte en A = 120 mg/dl. Si
la glucemia tiene una distribución normal (Gaussiana) es de esperar un
resultado similar a este3:

Habrá muchos sanos que estén por encima del valor de 120 mg/dl. Serán
falsos positivos, pero en cambio apenas habrá falsos negativos, porque
casi todos los diabéticos tendrán valores por encima de 120 mg/dl.

Si aumentamos el punto de corte a B = 140 mg/dl, los falsos positivos
disminuyen, porque apenas habrá sanos con valore de glucemia supe-
riores a 140, pero habrá muchos falsos negativos, porque bastantes
diabéticos tendrán valores inferiores a 140 mg/dl.

Es decir, debemos buscar el mejor punto de corte, aquel que tenga
menos falsos positivos y menos falsos negativos9.  Si utilizamos un
punto muy bajo, habrá muchos falsos positivos y si el punto de corte
es alto, habrá muchos falsos negativos9. Para buscar el punto de corte
que mejor discrimine, podemos usar las curvas ROC.

Curvas ROC
Las curvas ROC (received operating characteristic o características
operativas del receptor) fueron desarrolladas en el ámbito militar
durante la II Guerra Mundial, para el estudio de la detección e inter-
pretación de señales de radar. El objetivo de los operadores de radar
era distinguir la señal de un misil, diferenciando lo que era un verda-
dero misil de aquella señal que sólo era ruido10. En el contexto clínico
también se las conoce como curvas de rendimiento diagnóstico.

Consiste en calcular los valores de sensibilidad y especificidad de una
prueba para distintos valores de corte y representarlos gráficamente
en un eje cartesiano, donde en abcisas se pone 1-especificidad y en
ordenadas la sensibilidad.
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Razones de verosimilitud
Son otra forma de elegir un punto de corte cuando los resultados de
una prueba diagnóstica son continuos. Representan la probabilidad de
que una persona con una enfermedad tenga un determinado resulta-
do en la prueba dividido entre la probabilidad de que ese mismo resul-
tado lo tenga una persona sin la enfermedad. Es decir, indica la cuán-
tas veces es más probable encontrar un determinado resultado en una
prueba (positivo o negativo) en un enfermo que en un no enfermo.
Cuando el resultado de la prueba es positivo hablamos de razón de
verosimilitud positiva y cuando es negativo, de razón de verosimilitud
negativa. Por tanto:

La razón de verosimilitud positiva (RVP) es la probabilidad de tener
un resultado positivo en una persona con la enfermedad de interés
dividida por la probabilidad de un resultado positivo en una persona
sin la enfermedad

Su fórmula de cálculo es:

RVP = S / (1 – E)

Donde S es sensibilidad y E es especificidad

Un valor de 1 indica una prueba que no tiene ningún valor, pues no
discrimina entre afectados o no. Cuanto más elevado sea su valor, a
partir de 1, mayor es la probabilidad de que las personas afectadas por
la enfermedad presenten un resultado positivo. Su escala va de 1 a
infinito.

Un valor de RVP de 3 indica que es tres veces más probable un resul-
tado positivo en un enfermo que en un no enfermo. Los valores de la
RVP se consideran de la siguiente forma: > 10: excelente; 5-10: bueno;
2-5: regular y 1-2: pobre11. 

La razón de verosimilitud negativa (RVN) es la probabilidad de tener un
resultado negativo en una persona con la enfermedad de interés divi-
dida por la probabilidad de un resultado negativo en una persona sin
la enfermedad. Expresa cuántas veces es más frecuente un resultado
negativo en una prueba en los enfermos que en los no enfermos. Su
fórmula de cálculo es:

RVN = (1 – S) / E

Igual que en el caso anterior, un valor de 1 muestra una prueba sin
valor. Pero en este caso lo que nos interesa es obtener un valor lo más
pequeño posible. Su escala va de 1 a cero.

La RVN no es muy explicativa porque indica la probabilidad de que no
se confirme la enfermedad si se tiene un resultado negativo. Algunos
autores12 han propuesto utilizar el inverso de la RVN (1/RVN) para
expresar algo más cercano a lo que queremos: la confirmación de que

no se tiene la enfermedad. Un resultado del inverso de la RVN de 3
indica que es 3 veces más probable tener un resultado negativo si no
se está enfermo que si se está enfermo. Otra ventaja del inverso de la
RVN es que tiene la misma escala que la RVP.

Cálculo del valor predictivo positivo a partir de la razón de verosi-
militud
A partir del de la razón de verosimilitud positiva se puede calcular el valor
predictivo positivo de un test, si conocemos la prevalencia de la enfermedad.

La prevalencia es un estimador de la probabilidad previa de estar enfer-
mo. Si no disponemos de más información (aun no hemos hecho una
prueba diagnóstico y no conocemos al paciente) la probabilidad de que
una persona esté enferma se estima mediante la prevalencia poblacio-
nal. Pero una vez hecha la prueba, se puede volver a estimar la probabi-
lidad de estar enfermo. Esto supone transformar la prevalencia (proba-
bilidad previa) en odds y utilizar la razón de verosimilitud positiva.

La odds (O) es una medida de procedencia anglosajona que represen-
ta de otra forma la probabilidad. Una odds es la probabilidad de que
ocurra un suceso dividida por la probabilidad de que no ocurra ese
suceso13. Es decir, divide la probabilidad por su complementario.

La odds es otra manera de expresar la probabilidad. Así, si en un grupo

de cinco personas, fallece una, la probabilidad de fallecer es 1/5 =0,20,
es decir, un 20% La odds es el número de fallecidos partido por el
número de no fallecidos =  1/4 = 0,25, es decir 1 de 414. Cuando en
las apuestas de caballos se dice que van 1 contra 5, eso es una odds:
de cada 6 personas, 1 apuesta por un caballo y 5 no.

La odds puede transformarse en probabilidad15:

Así una odds de 1 a 3 se transforma en probabilidad

y una probabilidad de 0,75 se transforma en odds

Para estimar el VPP a partir de la prevalencia (probabilidad previa) y de
la RVP, transformamos la probabilidad en odds, la multiplicamos por la
RVP, con lo que se obtiene la odds postprueba y transformamos esta
odds postprueba en probabilidad postprueba o VPP.

Por ejemplo, si la RVP es de 4 y la prevalencia previa de 0,10

a) Transformamos la prevalencia en odds. 

b) Multiplicamos la odds por la RVP = Odds postprueba = 0,11 * 4 = 0,44

c) Transformamos la odds postprueba en prevalencia postprueba (VPP) = 

Es decir, la probabilidad postprueba o valor predictivo positivo es del
30,55%. 

El VPP también se le conoce con el nombre de probabilidad a posterio-
ri o posprueba porque indica la probabilidad de estar enfermo, una vez
que se ha realizado la prueba diagnóstica.
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En 1975 Fagan16 propuso un nomograma que permite estimar visual-
mente los VPP a partir de la prevalencia prepueba y la RVP.

Nomograma de Fagan

Para una prevalencia previa de 30% (0,30) y una RVP de 2 el VPP (o
probabilidad postprueba) es de aproximadamente 48% y está indica-
da en el nomograma con una línea de color rojo.
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Introducción.- 
El diagnóstico de la patología torácica mediante técnicas de imagen se
realiza inicialmente con  el estudio radiológico simple antero posterior
y lateral de tórax, aunque tiene sus limitaciones ,particularmente en el
diagnóstico de metástasis, enfermedad difusa pulmonar y en las lesio-
nes de la pleura  y de la pared torácica  .Debido a su mayor sensibili-
dad de contraste y capacidad de obtener imágenes axiales, la tomo-
grafía computarizada (TC) es la técnica de elección para la evaluación
del parénquima pulmonar, la pleura y el tórax óseo. La ecografía tam-
bién es útil para la evaluación  de la pleura y lesiones pulmonares peri-
féricas, así como para el tórax opaco. La Resonancia magnética (RM)
tiene su papel en el estudio del mediastino y pared torácica (1,2,3)

Conceptos preliminares.- 
Para interpretar la imagen del tórax pediátrico es necesario recordar
brevemente la embriología, anatomía, fisiología, inmunología y los
procesos patológicos del tórax mas frecuentes del niño así como las
diferencias con el tórax del adulto o niño mayor.

A las 16 semanas de la vida intrauterina se han desarrollado todas las
22 generaciones bronquiales, las cuales crecen en longitud y diámetro
pero no en número. Los alvéolos (intercambiadores de gas) se desarro-
llan después de los bronquios, empezando a proliferar en la semana 29
de gestación. Hacia la semana 40 hay 20 millones de alvéolos en el
pulmón del recién nacido, alcanzando la madurez a los 8 años donde
existen 300 millones de alvéolos como en el adulto. Los alvéolos
aumentan de tamaño y sus paredes se hacen cada vez mas finas hasta
que se hace adulto. La superficie alveolar  total del adulto es de 70-80
m2 mientras que en el recién nacido es de 3 m2.

El pulmón del adulto y del niño mayor tiene comunicaciones entre los
alvéolos, los poros de Kohn  (poros intraalveolares) y los canales de
Lambert (canales broncoalveolares). Esto permite la circulación cola-
teral entre los espacios aéreos. Las costillas del niño y las partes blan-
das adyacentes son más elásticas y distensibles, las cuales a medida
que crece el niño se hacen más rígidas.

Ante una situación de dificultad respiratoria, el niño mueve más el
tórax que el adulto. Durante la inspiración las vías aéreas torácicas
aumentan en su sección transversa y durante la espiración disminuyen.

El crecimiento es proporcionalmente más rápido en la infancia y los
requerimientos metabólicos incluyen grandes cantidades de oxígeno.
Los niños compensan sus necesidades de oxígeno aumentando la fre-
cuencia respiratoria. La resistencia al flujo de aire a través de las vías
aéreas es mayor en el niño que en el adulto.

El niño está expuesto a múltiples organismos infecciosos, habitual-
mente los virus respiratorio sincitial y parainfluenza y necesita des-
arrollar inmunidad.

Durante la infección viral la vía aérea reacciona con broncoconstric-

ción y aumento en la producción de moco. Debido a la dificultad para
expulsar el aire durante la espiración, los pulmones están hiperexpan-
didos, con un aumento del volumen residual y atrapamiento aéreo, el
cual se manifiesta en la radiografía de tórax por un aumento del volu-
men pulmonar, siendo el mayor indicador asequible de enfermedad
pulmonar inflamatoria de las pequeñas vías aéreas en la infancia.
Además el edema y moco existente puede producir pequeñas atelec-
tasias periféricas, otras veces se hace prominente el intersticio pulmo-
nar por un engrosamiento de las paredes bronquiales o engrosamien-
to peribronquial.

La infección pulmonar por bacterias da lugar a una neumonía cuyos
hallazgos radiológicos son similares a los del adulto, con condensación
pulmonar, broncograma aéreo y a veces derrame pleural y adenopatí-
as. Sin embargo debido a que el niño tiene una ventilación colateral
(poros de Kohn y canales de Lambert) menos desarrollada, los exuda-
dos se acumulan en los alvéolos sin propagarse a los adyacentes tan
fácilmente como en el adulto, lo que hace que en este los límites sean
difíciles de definir a menos que contacten con una superficie pleural;
en los niños  los exudados quedan atrapados en los alvéolos y toman
la apariencia de una consolidación esférica, que se llama neumonía
redonda que puede simular una neoplasia (4).

Decálogo para la interpretación de la Radiografía de tórax.-
1) Características técnicas; 2) Situs viscero-atrial y bronquial; 3)
Silueta cardio-tímica ; 4) Líneas mediastínicas ; 5) Hilios y vasos pul-
monares ;6)

Campos pulmonares y cisuras; 7) Espacio pleural; 8) Diafragma; 9)
Esqueleto y partes blandas; 10) Cuello y abdomen

1) Características técnicas.- 
Debe figurar en la radiografía de tórax, los datos de filiación (nombre,
apellidos, HC, fecha de nacimiento y fecha de la exploración) así como
el lado anatómico.

Normalmente las radiografías deben hacerse en inspiración salvo en
los casos de sospecha de cuerpo extraño radiotransparente intrabron-
quial con mecanismo valvular, que deben hacerse en inspiración y
espiración al igual que ante la sospecha de un pequeño neumotórax.
También hay que valorar que esté bien centrada. Generalmente se rea-
liza en bipedestación salvo en los casos de pacientes que están en
cama que se hace en decúbito supino.

2) Situs víscero-atrial y bronquial .- 
El situs es la relación espacial que mantienen las vísceras abdominales
con respecto a la aurícula derecha y bronquios principales. En la situa-
ción normal (situs solitus) el hígado se encuentra a la derecha y el estó-
mago y bazo a la izquierda. La aurícula derecha se encuentra a la dere-
cha, el bronquio principal derecho es mas corto con un pulmón con tres
lóbulos y el bronquio principal izquierdo mas largo con un pulmón con
dos lóbulos. Existe una imagen en espejo de la posición de las citadas
estructuras, (situs inversus) en la que el hígado se encuentra a la
izquierda, el estómago y bazo a la derecha y la aurícula derecha a la
izquierda, siendo el bronquio principal izquierdo mas corto con un pul-
món trilobar y el bronquio principal derecho mas largo con un pulmón
bilobar . En los casos de posición indeterminada de las estructuras (
situs ambíguo o indeterminado) el hígado ocupa una posición central,
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el estómago puede estar a la derecha o a la izquierda y puede faltan el
bazo ( síndrome de asplenia o de Ivemark) en cuyo caso hay un predo-
minio derecho, siendo los dos bronquios principales cortos y con pul-
mones trilobares (dextroisomerismo bronquial) o puede haber polies-
plenia, con un predomínio izquierdo y ambos bronquios principales son
largos con pulmones bilobares (levoisomerismo bronquial). Todos los
casos de situs indeterminado se acompañan de cardiopatías complejas.

En condiciones normales  la traquea se encuentra desplazada ligera-
mente a la derecha por el cayado aórtico izquierdo, pero no tiene que
tener ninguna compresión externa, por lo que su presencia indica
patología como anillos vasculares como causa mas frecuente.

3) Silueta cardio-tímica .- 
Se refiere al contorno del espacio mediastínico, ocupado fundamental-
mente por el corazón y el timo especialmente visible en los 2-3  pri-
meros años de vida.

En la proyección antero posterior, el  timo ocupa la parte superior del
mediastino, estando formado el contorno inferior derecho por la aurí-
cula derecha. El contorno izquierdo además del timo en su parte supe-
rior, hacia abajo lo forman el cayado de la aorta, a arteria pulmonar y
el ventrículo izquierdo. La aurícula izquierda es posterior y el ventrícu-
lo derecho anterior, por lo que no contactan con el pulmón y no serán
visibles, siendo necesario la proyección lateral para valorarles.

Cuando no se tiene experiencia respecto el tamaño de la silueta car-
diaca, puede utilizarse el índice cardiotorácico que se obtiene dividien-
do el diámetro transverso del tórax en su máxima anchura, por el diá-
metro transverso máximo de la silueta cardiaca, que normalmente en
el niño es de 0.55.

4) Líneas mediastínicas .- 
Las líneas mediastínicas son las reflexiones pleurales de las estructuras
que atraviesan el mediastino, con el pulmón adyacente. Son unas líneas
verticales también llamadas líneas PARA, ya que se ven las siguientes:

línea para traqueal derecha, formada por la reflexión de la pared dere-
cha de la tráquea con el pulmón adyacente

línea para esofágica, formada por la pared derecha del esófago con el
pulmón adyacente, llega desde el diafragma hasta el cayado de la vena
ácigos situado en el ángulo tráqueo-bronquial derecho .

línea para aórtica, situada en el lado izquierdo entre la aorta descen-
dente y el pulmón adyacente. En los casos de arco aórtico derecho,
esta línea se ve en el lado derecho.

líneas para vertebrales derecha e izquierda, formadas por las vértebras
y el pulmón adyacente 

La visualización de estas líneas permite conocer la normalidad o pato-
logía en las estructuras mediastínicas.

5) Hilios y vasos pulmonares .- 
Los hilios pulmonares están formados por el bronquio principal, la
arteria pulmonar y las venas pulmonares. La arteria pulmonar derecha
pasa por delante del bronquio principal derecho, mientras la arteria
pulmonar izquierda para por encima del bronquio principal izquierdo,
por lo que el hilio pulmonar izquierdo en condiciones normales, apa-
rece más alto que el derecho. Las venas pulmonares se colocan por
delante de las arterias. Cuando existe una pérdida de volumen, se
modifica la altura del hilio correspondiente.

En cuanto a la vascularización  pulmonar podemos distinguir 7 patrones: 

a) Patrón normal en el que el calibre de los vasos arteriales en las
bases es mayor que el de los campos superiores

b) Patrón de hipertensión venocapilar o de redistribución, en el que
el calibre de los vasos en los campos superiores es mayor que el de los
campos inferiores, se produce en los casos de insuficiencia cardiaca

c) Patrón de aumento de la vascularización tipo cortocircuito izquierda a
derecha o de plétora pulmonar en el que todos los vasos pulmonares están
aumentados, se da en los pacientes con cardiopatías con cortocircuito de
sangre de las cavidades izquierdas a las derechas (CIA, CIV, Ductus, etc.)

d) Patrón de hipertensión arterial pulmonar, en el que la arteria pul-
monar a nivel central o hiliar está dilatada y a nivel periférico contra-
ída, lo cual se debe a que las paredes a nivel central son elásticas y se
dilatan por un aumento de flujo, mientras que a nivel periférico la con-
tracción de la pared muscular disminuye el calibre. Esto se debe a una
reacción ante el aflujo de sangre o por una alteración pulmonar.

e) Patrón de disminución de la vascularización pulmonar u oligohemia,
visualizándose una disminución generalizada de la vascularización
pulmonar, en los casos de estenosis o atresia de la arteria pulmonar.

f) Patrón vicariante, se da en los casos de atresia pulmonar, poniéndo-
se de manifiesto vasos bronquiales a modo de una retícula

g) Patrón asimétrico, en los casos de ausencia de una arteria pulmo-
nar o trombosis de una arteria, apreciándose una ausencia o asimetría
entre el tamaño de la arteria pulmonar entre ambos pulmones.

6) Campos pulmonares y cisuras.-
Podemos apreciar las alteraciones en la insuflación pulmonar:

hiperinsuflación pulmonar uni o bilateral; hipoinsuflación pulmonar
uni o bilateral y los trastornos en la densidad pulmonar:

a) condensación (afectación alveolar)

b) colapso o atelectasia

c) afectación intersticial

d) nódulo, masa, absceso

e) calcificación

f) densidad mixta en algunas masas (grasa, agua, calcio)

7) Cavidades pleurales y cisuras
En condiciones normales podemos distinguir la cisura menor que sepa-
ra los lóbulos superior y medio derechos en la proyección frontal y
ambas cisuras mayores en la proyección lateral, normalmente se
encuentra entre el tercero y cuarto arcos costales derechos. En las ate-
lectasias se desplaza hacia el lado colapsado.

La cavidad pleural se hace visible en los procesos patológicos, bien
porque entra aire en su interior (neumotórax) y al hacerse positiva la
presión intrapleural, se colapsa el pulmón y se visualiza el aire en su
interior, o cuando se acumula líquido en su interior (derrame pleural)
sin poder diferenciar si se trata de un exudado, trasudado, sangre,
quilo u orina porque tienen la misma densidad. Hay veces que el líqui-
do se acumula a nivel subpulmonar o en el interior de las cisuras y
puede simular un tumor. La ecografía es el mejo0r método de imagen
para valorar el derrame pleural ya que permite saber si el líquido está
libre o encapsulado. La pleura puede engrosarse también por procesos
patológicos o ser  asiento de nódulos (primitivos o metastáticos). 

8) Diafragmas
Tenemos que identificar cada unos de los diafragmas, que en la proyec-
ción frontal se identifican ambos, pero en la proyección lateral, el dere-
cho se visualiza completamente, mientras que el izquierdo solo se ve
en su parte posterior, porque la anterior contacta con el corazón y al
tener la misma densidad, se anulan sus contornos y no se visualiza.
Esto nos va a servir para localizar la patológica de los lóbulos inferio-
res por su contacto con los diafragmas respectivos. Podremos valorar
las situaciones de eventración, hernias y parálisis del diafragma, aun-
que para ello recurriremos a la ecografía en modo M, comprobando el
movimiento paradójico del diafragma paralizado que en vez de descen-
der hacia el abdomen  durante la inspiración, asciende hacia el tórax.
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9) Esqueleto y partes blandas
Hay que identificar el número de costillas, ya que en algunas trisomí-
as puede haber 11 o 13 costillas; signos de toracotomía, alteraciones
en los arcos costales como en el raquitismo, enfermedades hematoló-
gicas, displasias. La visualización de varias fracturas en arcos posterio-
res especialmente en diversas épocas de consolidación sugieren la
posibilidad de trauma no accidental; así mismo hay que revisar los
huesos de la cintura escápulohumeral y las partes blandas que nos
hablan de estado nutricional o la posibilidad de masas.

10) Cuello y abdomen
Lesiones del cuello pueden descender al mediastino y comprimir la trá-
quea. Lesiones abdominales pueden comprometer la respiración, como
la existencia de ascitis y un tumor abdominal puede extenderse al
mediastino, especialmente los retroperitoneales.

Por otra parte lesiones inflamatorias a nivel de las bases pulmonares pue-
den dar clínica de dolor abdominal y a veces se detectan por debajo de los
diafragmas, especialmente en el lado derecho, superpuestas al hígado.

Casos clínicos
Siguiendo el esquema de lectura de la radiografía de tórax, ilustrare-
mos el taller con una serie de casos clínico radiológicos que los parti-
cipantes tendrán que diagnosticar, pues cuando se participa se
aumenta el aprendizaje. El estudio base será las radiografía de tórax,
completada a veces con ecografía, TC y RM especialmente en las lesio-
nes mediastínicas.
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ESTUDIO BÁSICO DE LA FUNCIÓN RENAL

Nº Programa: 1024
Autora: Montserrat Antón Gamero
Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba

Introducción
El estudio básico de la función renal es una herramienta que facilita la
aproximación diagnóstica al niño con enfermedad renal y a aquellos otros
niños en los que por diferentes motivos (estudio preanestésico, enferme-
dad sistémica, administración de fármacos nefrotóxicos, valoración pre-
trasplante de órganos, etc) sea preciso una valoración de la función renal.

La comprensión, aplicación e interpretación de las fórmulas utilizadas
para el cálculo de la función glomerular y tubular, no tiene que ser
relegada a nefrólogos pediátricos. La adecuada aplicación del estudio
básico de la función renal puede mejorar la práctica clínica y seleccio-
nar los criterios de derivación de los niños con enfermedad renal.

Este taller pretende difundir el estudio básico de la función renal de
forma práctica entre residentes de Pediatría, pediatras generales y de
atención primaria y aquellos de ejercicio profesional en las diferentes
áreas específicas de la Pediatría.

La metodología empleada en el taller es la técnica grupal wall chart
para la valoración de las utilidades del estudio de función renal y las
dificultades de su aplicación, breve exposición teórica con metodolo-
gía participativa de las aplicaciones del estudio de función renal, con-
ceptos, fórmulas y su interpretación, trabajo en grupos con resolución
de casos prácticos y finalmente puesta en común.

Funciones del riñón
El riñón contribuye al equilibrio homeostático del organismo median-
te sus funciones de filtración del plasma y reabsorción de agua y sus-
tancias. Dichas funciones son desarrolladas en las nefronas, la prime-
ra en los ovillos glomerulares y la segunda en los túbulos renales. El
riñón también tiene una función hormonal interviniendo en síntesis de
eritropoyetina, metabolitos de la vitamina D, regulación del sistema
renina-angiotensina-aldosterona y sistema calicreina-cinina, aunque
su estudio sobrepasa el objetivo de este taller.

Función glomerular
Es evaluada por la capacidad del riñón de depurar el plasma de una deter-
minada sustancia. Se valora por el filtrado glomerular, y es estimado
generalmente mediante el aclaramiento de creatinina. Para su cálculo es
necesario una determinación de creatinina en sangre y en orina recogida
durante un periodo de tiempo determinado (usualmente 24 horas), lo que
conlleva dificultades de aplicación en niños pequeños. No obstante,
puede ser estimado mediante la fórmula de Schwartz que sólo precisa la
determinación de la creatinina plasmática. En adultos se expresa en
ml/min y en niños se ajusta para la superficie corporal teórica del adulto
de 1,73 m2. Los valores de normalidad se recogen en la información
anexa. Su disminución indica un daño renal agudo o crónico.

Función tubular
Su estudio permite conocer el manejo de agua y electrolitos en los
túbulos renales: secreción, eliminación y reabsorción urinaria. Es muy

útil para la aproximación diagnóstica de litiasis, trastornos electrolíti-
cos y daño renal agudo. Se evalúa mediante la medición de la elimi-
nación de una sustancia en la orina. Puede ser expresada como canti-
dad total eliminada en la orina (mg/kg de peso/día), lo que requiere la
recogida de orina durante un periodo determinado o como cociente
urinario de la concentración de dicha sustancia referida a la de crea-
tinina (mg/mg), que se puede realizar en orina de micción aislada.

La excreción fraccional nos informa además de la depuración de una
sustancia como porcentaje del filtrado glomerular. Valora la concen-
tración de dicha sustancia y de creatinina en sangre y orina, informan-
do sobre su manejo renal. Requiere extracción de una muestra de san-
gre, pero no es preciso la recogida minutada de orina, ya que se puede
realizar en orina de micción aislada. A partir de la excreción fraccional
se puede calcular la reabsorción tubular de la misma sustancia.
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Evaluación básica de la función renal en pediatría. García Fuentes M,
González-Lamuño-Leguina D. Protocolos diagnósticos y terapéuticos en
pediatría, nº7;  2001: 81-89

López de Novales E, Garcia Nieto V, Govantes JM, Macías Núñez JF. Pruebas
de función renal. Capítulo 8.  Disponible en:
http://www.docentes.utonet.edu.bo/mterang/wp-content/uploads/
cap8_copy1[1].pdf 

Ferrando Monleón S, Santos Rodríguez F. Evaluación básica de la función
renal en Pediatría. Protocolos diagnósticos y terapéuticos en pediatría, nº4;
2008: 48-52.

Santos F, García Nieto V. Función renal basal. En: García Nieto V, Santos
Rodríguez F, Rodríguez-Iturbe B, editores. Nefrología Pediátrica. 2ª ed.
Madrid: Grupo Aula Médica; 2006. p 39-49.

Rodriguez Soriano, Vallo-Boado A. Función renal y su estudio. En: Gordillo
Paniagua G, Exeni RA, De la Cruz J, editores. Nefrología Pediátrica. 2ª ed.
Barcelona: Elsevier Science; 2002. p 27-64.

Kher K.K. Evaluation of Renal Functions. In: Kher KK, Makker SP, editors.
Clinical  Pediatric Nephrology. 1ª ed. New York McGraw-Hill; 1992. p 3-22.

Libro de ponencias del Congreso de la Asociación Española de Pediatría

TALLER

T7. Estudio básico de la función renal.
Moderador: Montserrat Antón Gamero, Hospital Universitario Reina Sofía, Córdoba

Viernes 4 de junio, 08:45 - 10:45 y 16:45 - 18:45

352

                



EL PIE INFANTIL. EXPLORACIÓN. ALTERACIONES MÁS 
FRECUENTES. CAUSAS DE DOLOR DE PIE EN EL NIÑO

Nº Programa: 1027
Autor: José Ricardo Ebri Martínez
Instituto Valenciano de Ortopedia Infantil, Valencia

En la práctica pediátrica los problemas ortopédicos requieren cerca del 20
% de la asistencia, la mayoría de estos problemas van a evolucionar a la
normalidad con el desarrollo, otros son simplemente variaciones de la nor-
malidad, y solo una mínima parte va a requerir  tratamiento especifico.

No se puede obviar el significado de Orto-pedia como sinónimo de
niño recto, desde que Andry (1741) lo introdujo en el primer tratado
con el titulo de: “El Arte de prevenir y corregir las deformidades en
niños”. Si entonces eran la polio, raquitismo y osteomielitis, los princi-
pales problemas, es hoy en día  con los avances en la supervisión de
los exámenes de salud infantil donde el titulo de Andry recobra el
máximo interés en la actualidad.

El conocimiento de lo normal y lo anormal, para cada fase del desarro-
llo músculo esquelético y el manejo de los problemas para las distin-
tas edades, nos hará sentirnos más cómodos ante un problema orto-
pédico infantil. 

Es el crecimiento lo que está en juego y es un error frecuente el aplicar
conceptos de la ortopedia del adulto al niño. Cualquier alteración morfo-
lógica de las articulaciones nos va a llevar a unas asimetrías de cargas
biomecánicas, con la consiguiente aparición de las artrosis o desgastes
articulares desde el punto de vista mecánico o funcional y las consiguien-
tes alteraciones de los movimientos normales aumentando el desgaste
energético, y la aparición de dolor e impotencia funcional.

Hay que tener presente ante los problemas ortopédicos que el esquele-
to infantil es un esbozo cartilaginoso que a medida  que va creciendo  es
susceptible de sufrir alteraciones en su desarrollo y correcta formación
por múltiples causas. El tratamiento de estas alteraciones va a depender
del diagnostico, el reto real es separar los trastornos fisiológicos de las
formas patológicas. Un porcentaje muy alto de estas visitas es filtrado
previamente por el pediatra, y ya que la enseñanza pediátrica dedica una
mínima parte a la formación ortopédica infantil, es por lo que el estudio
de estas patologías sea imprescindible en la asistencia pediátrica actual,
por otro lado en una inmensa mayoría de estas consultas  la labor  de el
especialista va a ser el de tranquilizar a los  padres, ya que muchos de
ellos acuden con la idea, de intentar tener unos niños “perfectos “, pen-
sando en poder  prevenir algunos problemas que ellos tienen sin  aten-
der a lo amplio  del margen de la “normalidad”.

El niño acude a la consulta traído por sus padres por deformidad, dolor o
alteración de la función, con diferente presentación y localización depen-
diendo de su edad, y debemos conseguir que el diagnostico sea lo más cer-
tero posible para poder aplicar el tratamiento adecuado y que en la mayo-
ría de las ocasiones pude ser simplemente de observación y seguimiento. 

La historia clínica debe de ser detallada en cuanto a los antecedentes
familiares, prenatales y del parto, siendo conveniente escuchar a la
familia, en sus indicaciones y motivos de preocupación. 

La exploración debe de ser detallada y no limitarse a la articulación o
al problema consultado, por lo que debe de ampliarse al resto de arti-
culaciones, no se puede diagnosticar unos pies planos solo descalzan-
do al niño sin explorar el sistema neuromuscular, reflejos y tono. 

Hay que asociar problemas, enhebrando síntomas asociados. Una limi-
tación de la movilidad de una cadera en un recién nacido, junto con
otros síntomas infecciosos nos tiene que hacer sospechar una artritis
séptica de la cadera y su retraso diagnostico  puede tener un resulta-
do fatal, un metatarso adducto en un recién nacido o un pie talo, nos
tiene que hacer buscar en una minuciosa exploración y un seguimien-
to de una posible Displasia de desarrollo de la cadera (DDC), o una
gonalgia con síntomas de cojera  en un adolescente puede ser  diag-
nosticada de una osteocondritis de Osgood-Schlatter sin sospechar la
epifisiolisis de la cabeza femoral.

Una vez llegados al diagnostico debemos de valorar el curso natural
del proceso antes de iniciar un tratamiento, valorar la necesidad de
este ante la posible incapacidad funcional, los beneficios deben de ser
mayores a los riesgos incluso contando con los efectos psicológicos
negativos que pueda ocasionar tanto al niño como a los padres, hemos
visto a familias apesadumbradas durante tiempo por la utilización de
férulas nocturnas poco efectivas en comparación con el propio des-
arrollo natural del proceso.

Explicar a la familia la evolución natural y los objetivos a cumplir ante
cualquier tratamiento y en los casos susceptibles de cirugía pactar el
calendario adecuado para el niño, teniendo en cuenta sus actividades
y desarrollo a cumplir. No se puede ni se debe de pretender pensar que
todos los padres esperan la misma respuesta, y que influyen numero-
sas circunstancias que rodean un mismo problema. 

Tratar a la familia manteniendo una buena relación, haciéndoles com-
prender la pretendida explicación que esperan de “su problema” evita-
rá el hiperdiagnóstico y por tanto el hipertratamiento frecuente en
estos casos. La experiencia práctica nos hará más fácil el manejo de la
situación ante diferentes opiniones.

Familiarizarse con la terminología utilizada en la exploración como;
varo, valgo, abducción, adducción,  flexión, extensión, pronación, supi-
nación, etc. Así mismo como las maniobras necesarias para valorar su
movilidad o limitaciones  para cada articulación y las diferentes edades.

El 80 % de los adultos presentan problemas en los pies en su madurez
y es quizás por esta causa, lo que lleve a ser un motivo de consulta tan
frecuente, por parte de los padres  en la consulta de Ortopedia Infantil.

El pie es una obra arquitectónica compleja que coordina 107 ligamen-
tos, 19 músculos intrínsecos, con 26 huesos, y que nos van a llevar a
caminar más de 150.000 Kms. a lo largo de nuestra vida. 

El conocimiento de lo normal y lo anormal nos tiene que hacer sentir
cómodos, así como conocer la historia natural de cada proceso. Tener
presente el desarrollo evolutivo de osificación y las variaciones epifi-
sarias. Familiarizarse con la terminología evitará errores semiológicos
y por tanto diagnósticos y terapéuticos. 

Es importante distinguir entre las malformaciones y las malposiciones,
valorar la reductibilidad y la flexibilidad.

El pie del bebé es redondeado, con una capa de grasa que oculta la
bóveda plantar en los primeros meses. Las deformidades en los pies
afectan a 1 de cada 400 R.N., siendo la mayoría de causas hereditarias
o de conflicto fetal.

Al nacimiento  el pie suele medir sobre los 7.5 cm. (40% del tamaño del
adulto), al año mide sobre los 12 cm. aumentando 10 cm. en los
siguientes 5 años, llegando a los 10 años  a  tener el 91% de  su tama-
ño final en las niñas y al 85% en los niños. Siendo estos datos de impor-
tancia para el calendario terapéutico tanto ortésico como quirúrgico. 
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El examen del pie del  lactante cualquier anomalía debe de ser trata-
da estos primeros meses previos a la bipedestación y estar comple-
mentado con el examen neurológico, tónico-postural, movilidad arti-
cular  y alteraciones de la piel. 

Semiología
El examen semiológico es importante para realizar un buen diagnós-
tico y tratamiento comenzando con una anamnesis que debe ser
minuciosa y comprende: 

Antecedentes: historial prenatal, datos del parto, es importante inda-
gar sobre enfermedades sistémicas y los antecedentes familiares y
hereditarios. 

Enfermedad actual: hay que prestar atención:

a) Traumatismos: Fecha, hora del accidente, tratamiento de urgen-
cia, compromiso de otros órganos o sistemas.

b) Ortopédico: Incidir en el dolor, impotencia funcional, bloqueos,
deformidades, crepitación, choque, trastorno vásculo-nervioso, tras-
tornos tróficos.

Exploración: Comprende:

-Inspección y palpación:

-Actitud: fisiológica, postural, compensadora, antálgica, estructural.

-Ejes clínicos.

-Forma y tamaño: tumefacciones, depresiones, deformidades y acor-
tamientos.

-Alteraciones de la piel: cicatrices, heridas, fístulas, rojeces y calor local.

-Tono, contracturas musculares y reflejos.

-Edema, infiltración y fluctuación.

-Puntos dolorosos, PMD (punto de máximo dolor), siendo clave en
muchas patologías

-Palpación anatómica sobre líneas o zonas, buscando deformaciones.

-Movilidad: activa, pasiva, inestabilidades, rigidez.

-Mediciones: longitud real o aparente.

-Examen funcional muscular, (Test muscular)

-Marcha.

Examen clínico del pie

- Cara dorsal: se examina el antepié y mediopié buscando la arteria
pedia, tendones dorsiflexores de los dedos, se palpan los 5 ejes óseos
de los metatarsianos y los 4 espacios ínter metatarsianos.

- Planta del pie: se palpa el talón, arco longitudinal, faja longitudinal
externa de apoyo, arco anterior y rodetes digito plantares.

- Dedos: palpación de las 4 caras, siendo el más importante el primer dedo. 

La exploración no debe ser sólo del pie, sino de todo el miembro e
inclusive de otros órganos y sistemas; igualmente se debe hacer un
examen clínico comparativo con el otro miembro.

Podoscopia

- Asimetría de carga entre ambos pies

- Posición del talón

- Apoyo del antepié

- Variaciones de presiones plantares

Huella plantar 

- Clasificación

- Valoración evolutiva

Radiología

- comparativa en la mayoría de los casos

- perfil en carga y descarga, para alteraciones morfológicas

- medición del ángulo astrágalo calcáneo (en la proyección A-P), N =
15º-25º , aumentado en el pie plano y disminuido en el pie cavo y zambo

- Angulo de Moreau-Costa-Bartani (en perfil en carga), N = 120º-
130º , aumentado pie cavo y disminuido pie plano.

- Proyecciones parciales. para el calcáneo, antepié

TAC

- Hay que valorar su uso por la complejidad ante la sedación

- Soldaduras tarsales y otras anomalías congénitas

- osteoma osteoide y otros tumores

- valoración de fracturas complejas

- detección de osteocondritis 

RMN

- poca especifica en él pié infantil

Gamagrafía

- valoración de infecciones óseas

- alteraciones condrales 

Ecografías

- Derrames

- edemas

artroscopias

- sinostosis

- alteraciones condrales intramaleolares

Análisis de laboratorio.

- Formula, velocidad, CPK, ASLO, PC

Biopsias 

artrocentesis 

Fotografías y videos

Pié plano-laxo infantil
Definición  lo suficientemente frecuente en la práctica pediátrica como
para hacer una actualización de conceptos y mitos y es lo que hace
conveniente dedicarle un apartado

No todos los niños presentan los pies planos al nacimiento, ya que va
a depender de su panículo adiposo y de su laxitud ligamentosa y com-
ponente familiar que presenten  un pie plano-laxo al apoyo al comen-
zar la marcha. 

Si a este lo definimos como pie aplanado, se entiende que es transito-
rio y de desarrollo, para diferenciarlo del pie plano por alteración
estructural que es definitivo y patológico.

Las alteraciones de la marcha se van a dar más por su laxitud articu-
lar y debilidad del sistema músculo esquelético, acompañada en
muchos casos por la poca practica de esta, ya que suelen ir mas en
brazos o en cochecito que caminando, por lo que van a mostrar una
marcha torpe con frecuentes caídas, que es lo que hace insistir a los
padres en la consulta, cuando lógicamente la patología del pié no ten-
dría relación con las caídas, siendo más atribuibles a la alteración del
desarrollo psicomotor o simplemente a la propia  inmadurez y al dife-
rente concepto de caídas que se supone que tiene el niño. 

El aspecto al podoscopio presenta tres características huella plantar redon-
deada, pliegue intermaleolar anterior marcado, y borde interno convexo. 
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Su flexibilidad y reductibilidad nos indican benignidad, no es necesa-
ria la práctica de radiografías para la toma de ningún ángulo en este
tipo de pies. Es fisiológico hasta los 4 años  siendo agravado por el
sobrepeso y la hiperlaxitud familiar.

Es conveniente ante cualquier pie plano la exploración neurológica
completa ya que muchos de estos son las primeras manifestaciones
problemas neuromusculares.

Parte importante del tratamiento de estos pies es explicar y tranquili-
zar a los padres, el uso por parte de estos niños de calzado bajo flexi-
ble en la puntera, cambrillón y contrafuerte interno, no es para trata-
miento de su pie plano-laxo, que está demostrado que no se modifica
su huella y si para la mejora de su marcha y de carga biomecánica de
apoyo cuando lo requieran. 

Pie plano
Fundamental el buscar la etiología y tratar la funcionalidad y biomecá-
nica de apoyo

Se define como la disminución de la bóveda plantar, abducción y supi-
nación del antepié y  valgo del retropié. 

De aparición frecuente y siempre motivo de consulta que obliga a un segui-
miento durante el crecimiento. La bóveda plantar está formada por una
arquitectura ósea autónoma articulada unida por los ligamentos y fascias,
manteniéndose dirigida por el tono muscular, y cualquier alteración de
estos elementos primitiva o secundaria dará lugar al pie plano valgo.

Clasificación:
1. por alteraciones óseas

- pie plano astrágalo vertical

- pie plano por alteraciones del escafoides

- pie plano por sinostosis óseas

- pie plano postraumático

2. por alteraciones músculo-ligamentosas

- PIE PLANO LAXO INFANTIL

- Pie plano por alteraciones endocrinológicas

- Pie plano en la artritis reumatoide

- Pie plano en afecciones sistémicas  ( Morquio , Enlher-Danlos )

3. por alteraciones neuromusculares

- pie plano de las parálisis flácidas

- pie plano de las parálisis espásticas

- pie plano de las miopatías

- pie plano por retracción del Aquiles

El dolor en el pié 
Motivo frecuente de consulta que puede ser originado por causas tan
simples como  un calzado apretado o un objeto extraño en su interior,
hasta otras causas que requieran TAC para su diagnostico correcto. 

Siempre hay que partir de la anamnesis, y exploración de la movilidad,
observación de la piel y palpación de los puntos dolorosos  que en los
niños pequeños son difíciles de explorar ante el llanto y la dificultad
de comunicación. No olvidar “escudriñar” el calzado que usa el niño.

La mayoría de estos procesos patológicos que originan dolor y claudi-
cación por suerte, son más frecuentes en  niños mayores y que cola-
boran más fácilmente. 

La radiología es de gran ayuda en la mayoría, teniendo en cuenta que
en un 20 % aparecen huesos accesorios como variantes de la norma-
lidad y que puedan inducir a error. Siendo conveniente por tanto en
muchos casos solicitar comparativa de ambos pies.

Exploración

Anamnesis. Inicio del proceso, evolución, intensidad y horario, obser-
vación de la marcha, valoración de antecedentes familiares y historial
prenatal y datos del parto. 

Investigar sobre: 

- dolor

- deformidad

- edemas, modificación de la temperatura y coloración

- hiperqueratosis indicativas de trastornos de apoyo y roces

- Cojera, en ocasiones consecuencia de las anteriores

Exploración clínica 

- Movilidad osteoarticular completa por articulaciones, en algunos
casos con valoración contralateral.

- Observar si hay puntos de máximo dolor.

- Deformidades del pie

- Deformidades de los dedos

- Variaciones de la piel

- Presencia de tumoraciones

Podoscopia

- Asimetría de carga entre ambos pies

- Posición del talón

- Apoyo del antepié

Huella plantar 

- Clasificación

- Valoración evolutiva

Radiología

- comparativa en la mayoría de los casos

- perfil en carga y descarga, para alteraciones morfológicas

- medición del ángulo astrágalo calcáneo (en la proyección A-P), N =
15º-25º , aumentado en el pie plano y disminuido en el pie cavo y zambo

- Angulo de Moreau-Costa-Bartani (en perfil en carga), N = 120º-
130º, aumentado pie cavo y disminuido pie plano.

- Proyecciones parciales. para el calcáneo, antepié

TAC

- Hay que valorar su uso por la complejidad ante la sedación

- Soldaduras tarsales y otras anomalías congénitas

- osteoma osteoide y otros tumores

- valoración de fracturas complejas

- detección de osteocondritis 

RMN

- poca especifica en el pié infantil

Gamagrafia

- valoración de infecciones óseas

- alteraciones epifisarias 

Clasificación
Causas Extrínsecas

- Calzado inadecuado

- Cuerpo extraño

- Uña incarcerada
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- Dermatopatías

Causas Estructurales

- Pie plano hipermovil

- Pie plano por coalición tarsal

- Escafoides accesorio

- Pie cavo

- Osteocondritis

- Pie plano distrofia muscular

Causas Inflamatorias

- Osteomielitis

- Artritis reumatoide juvenil

- Fiebre reumática

Traumatismos

- Fractura de estrés

- Esguinces

- Tendinitis del Aquiles

Tumores

- Osteoma osteoide

- Sarcoma de Ewing

- Sarcoma sinovial

BIBLIOGRAFIA RECOMENDADA:
*** Dimeglio A. Ortopedia Infantil Cotidiana Sauramps Medical, Montpellier.
Masson S.A. Barcelona 1991. El mejor libro escrito y traducido al español,
une la simplicidad con una visión práctica y didáctica. Difícil de superar. Se
aprecia que el Autor posiblemente el mejor Profesor de Ortopedia Infantil en
la actualidad, ejerció la Pediatría y aborda de una forma diferente toda la
patología que se puede presentar en una consulta. Imprescindible. 

*** Gross Richard F. Dolor de pie en niños. Problemas Ortopédicos Comunes.
En  Clínicas Pediátricas de Norteamérica. Vol. 6 /1986:. Págs.: 1455- 1471.
Articulo detallado sobre el pie doloroso en el niño, dentro de un volumen
muy interesante  dedicado a la Ortopedia infantil de gran valor en conjun-
to por abarcar prácticamente lo imprescindible en la práctica diaria  

*** Staheli Lynn T. Fundamentals of Pediatric Orthopedics . Raven Press .
New York . 1992. Libro resumen de toda la patología ortopédica, por articu-
laciones y temas, con gran iconografía, muy claro y conciso, con múltiples
esquemas de diagnostico y tratamientos. Se estudia con facilidad. 

** Tachdjian. M. Ortopedia Clínica  Pediátrica. ED. Medica Panamericana.
Buenos Aires 1999.  Versión para el Pediatra de un clásico de la especialidad,
muy monográfico en sus planteamientos y completo en el abordaje de la
patología más frecuente, comparado con su Enciclopedia se queda corto
pero suficiente. Muy interesante la bibliografía que aporta.

*** Wenger D. Rang M. The Art and practice of Children¨s Orthopaedics. Raven
Press.  New York  1993. El libro hace honor a su titulo, explicando cualquier
concepto desde su origen causas y diagnósticos diferenciales, profuso en ico-
nografía, información y citas  bibliográficas. Se aprecia que Wenger también
fue Pediatra en sus comienzos y dirige en San Diego (California) el mejor
Servicio de Ortopedia Infantil que existe en la actualidad.
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MORDEDURAS Y PICADURAS DE ANIMALES

Nº Programa: 1029
Autoras: Mª Ángeles Rivas Fernández, Nuria Gorina Isern.
Capio, Hospital General de Cataluña, Sant Cugat del Vallés,
Barcelona.

El Seminario sobre mordeduras y picaduras de animales persigue ini-
ciar a los pediatras  en un vacío de nuestra formación: la Toxinología.
En suma, se pretende  mejorar el conocimiento de los Síndromes clíni-
cos causados por los venenos animales de nuestro entorno.

Generalidades:
Los factores de riesgo que influyen en la acción tóxica de los venenos son
la edad, el estado general de la víctima, la especie que le picó, la cantidad
de veneno inoculado, el lugar anatómico donde se produjo la picadura, la
estación del año (son más graves en estaciones cálidas) y el tiempo trans-
currido entre la producción del accidente y el comienzo del tratamiento. 

Las especies venenosas más comunes de nuestro entorno  son los
himenópteros (abejas, avispas), las orugas, el alacrán amarillo, las
medusas y los erizos de mar.

Así mismo, las mordeduras y picaduras graves en nuestro territorio son
por fortuna excepcionales. No obstante, en España habitan tanto víbo-
ras áspid, Seoane y hocicuda, como culebras bastarda y de cogulla.
También arañas viuda negra, araña violinista ó la emergente medusa
navegante portugués, que aunque su hábitat es el océano abierto, se
está avistando por las costas del Cantábrico y a la que la literatura ya
ha relacionado con algún caso de muerte, sobre todo en niños.

Las toxinas de todos estos animales pueden dar lugar a cuadros clíni-
cos muy graves, de carácter neurotóxico, hemotóxico, citotóxico o
generadores de anafilaxia, que pueden incluso causar la muerte si no
se reconocen y se actúa con prontitud. 

Pero ello conlleva ser capaces de distinguirlos, tanto por su morfolo-
gía como por el tipo de mordedura o picadura que causan y al revisar
los protocolos actuales se detecta un vacío referente a la identifica-
ción taxonómica de estas especies más dañinas,  lo que puede enlen-
tecer el tratamiento inmediato. 

Cuanto más atrayentes resultan los animales, mayor mensaje de peli-
gro trasmiten a sus depredadores; se trata de los colores llamados
aposemáticos utilizados también por las serpientes de coral, ranas
punta de flecha, corales, algunas orugas, etc. y que avisan de que son
muy venenosos. El camaleón, por el contrario, usa de forma mimética
los colores, para confundirse con el entorno. 

Las combinaciones, -rojo y negro-, -amarillo y negro- o -blanco y
negro- son reconocidas como banderas de peligro por la mayoría de
los seres vivos. Son comunes a animales venenosos pertenecientes a
grupos zoológicos bien distintos: amarillo y negro es la combinación
de colores propia de las avispas, abejas y escarabajos y de ciertas ranas
venenosas de Sudamérica. En las serpientes de Coral es donde la colo-
ración de advertencia posee más sofisticación, con una secuencia de
bandas rojas, amarillas o blancas y negras.

Se aprenderá en el seminario a distinguir a las serpientes venenosas de
las que no lo son. Por ejemplo, una mordedura de serpiente con 2 inci-
siones es sugestiva de que sea venenosa.  

Los 4 tipos de dentición de los ofidios son: aglifas, opistoglifas, prote-
roglifas y solenoglifas. Se diferencian según posean o no colmillos ino-
culadores de veneno, según la estructura de éstos y el lugar que ocu-
pan en el maxilar superior. La dentición proteroglifa de las cobras, con
el agujero de descarga del veneno en la parte anterior del colmillo, solo
es capaz de atravesar la dermis el 45% de las veces. Por eso, lo que
suele hacer es escupirlo a los ojos de la víctima.

Las serpientes solo inoculan veneno el 50% de las veces, porque acaban de
morder a otro animal o porque como no somos sus presas, no lo malgas-
tan con nosotros y solo nos muerden con la mandíbula, para ahuyentarnos. 

En España conviven diferentes especies de serpientes, todas ellas
enmarcadas dentro de dos familias, los Vipéridos y los Colúbridos. 
Sólo 5 especies se consideran peligrosas para el hombre; tres vípéridos:
la víbora áspid que produce los cuadros de envenenamiento más grave
en nuestro país (Síndrome Bothrópico), la víbora hocicuda, la víbora de
Seoane; y dos culebras: la culebra bastarda y la culebra de cogulla. 

En Ceuta y Melilla habita la víbora del Magreb cuyo veneno tiene ele-
vada toxicidad, mientras que en el Archipiélago Canario no hay pre-
sencia de ninguna especie de ofidio.

Aunque no existe consenso sobre el tratamiento que se debe seguir
ante una mordedura de serpiente, sí que están protocolizadas las
actuaciones básicas que se deben realizar en la víctima. 

En el seminario se repasará todos aquellos conceptos a tener en cuen-
ta de forma prioritaria: la actuación in situ, cómo realizar un vendaje
de inmovilización linfática, activación del traslado a un Hospital de
referencia en el que se disponga de suero antiofídico por si lo precisa,
manejo de los sueros antiofídicos, valoración del uso de antibiotera-
pia preventiva. El Ministerio de Sanidad actualiza periódicamente una
lista de centros Nacionales de referencia que disponen de viperfab R. 

Los reptiles no poseen mecanismos inoculadores de veneno ni glándulas
para su almacenamiento, pero eso no les hace inofensivos ya que recu-
bren su cuerpo con sustancias altamente tóxicas. Un simple sapo común,
por ejemplo, si se introduce en la boca puede causar la muerte de un niño.

Picaduras:
Se estima que los artrópodos constituyen más del 80% de las espe-
cies conocidas del reino animal (1). Las picaduras de insecto más
frecuentes son las causadas por mosquitos del orden dípteros (Aedes,
Culex, Anopheles). 

De reciente incorporación a nuestro medio es el mosquito tigre (Aedes
albopictus). En el sudeste de Asia, de donde llegó en el 2004, puede ser vec-
tor de más de 27 infecciones que son endémicas de aquella zona.  En nues-
tra latitud se han comenzado a diagnosticar brotes epidémicos en Italia,
donde lleva más tiempo introducido, de Dengue y de fiebre Chikunguya. 

Pica al crepúsculo y en exteriores, vuela bajo, atraviesa la ropa fina,
prefiere colores claros y selecciona a sus “víctimas” por el olor. Su
picadura no duele al principio, lo que le permite hacerlo múltiples
veces. Sus larvas crecen  -a cientos- en lugares donde hay agua estan-
cada, principalmente en los pequeños recipientes con agua al aire
libre.  La prevención de la expansión de las larvas es la medida que los
Gobiernos defienden como prioritaria y exige la colaboración de todos
los ciudadanos.

En el grupo de los himenópteros están las picaduras que se infectan
con más frecuencia: las de avispa y las de la hormiga de fuego. 
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El veneno más potente del mundo lo posee la hormiga cosechadora,
pero su aguijón afortunadamente no puede penetrar nuestra dermis.
Por otro lado las picaduras por escolopendra son las que provocan más
casos de fascitis necrotizante.

Las picaduras de artrópodos pueden actuar como vectores biológicos
de enfermedades humanas y zoonosis (mosquitos, pulgas y piojos).
Estos animales también pueden comportarse como parásitos (ej. pio-
jos), o como ponzoñosos (ej. arañas). Pueden también dar lugar a pro-
blemas alergizantes (ej. himenópteros y orugas) o ser vectores mecá-
nicos de enfermedades (ej. mosca común y chinches domésticas).

Las cucarachas pueden transmitir más de 40 especies de bacterias,
numerosos virus, huevos, quistes y hongos. La enfermedad que se con-
trae con más frecuencia en nuestro medio por  picadura de garrapata
es la borreliosis. 

Los artrópodos también pueden afectar a la salud en forma directa
por la acción tóxica de su saliva, veneno, pelos ó aguijones o bien de
forma indirecta por acción mecánica en las mucosas (ej. larvas pro-
ductoras de miasis).

Las picaduras más infrecuentes son las de arañas, puesto que se apun-
ta que  el 80% de los casos diagnosticados en la literatura médica, en
realidad no lo son (2). Las arañas son animales pacíficos que casi
nunca agreden al hombre, solo de forma accidental al sentirse aprisio-
nadas y cuando lo hacen, pican una sola vez. Habitan en lugares oscu-
ros como garajes o armarios porque no toleran la luz lo que aún hace
más difícil su contacto. 

Solo se acepta el diagnóstico si se ha visto cómo picó al niño o si se la
ha podido cazar en las inmediaciones momentos después. Por ello
resulta muy importante conocer el diagnóstico diferencial de las
picaduras de araña: infecciones (estreptocócica, estafilocócica meti-
cilin-Resistente, herpética, borreliosis inicial), picaduras de otros
artrópodos, dermatosis por plantas… 

Aún así hay una araña en nuestro ámbito, la viuda negra europea, cuya
picadura puede llegar a comprometer la vida del paciente sobre todo
si se trata de un niño de corta edad.  El cuadro clínico que produce la
especie europea es menos grave que la americana. 

También la araña violinista o Loxosceles, puede dar lugar a un serio
Síndrome necrótico de la zona. Se trata del loxoscelismo cutáneo, que
en casos excepcionales puede ser sistémico o viscero-cutáneo, muy
grave en  niños pequeños. (3)

La tarántula importada a nuestro país, pica excepcionalmente. Lo que
sí puede producir es una reacción alérgica a sus pelos que lanza al sen-
tirse amenazada y que dará lugar a un cuadro oftalmológico denomi-
nado oftalmia nodosa. 

En la población general y sobre todo en pacientes afectos de
Mastocitosis,  Histiocitosis X o enfermedades que cursen con inmuno-
depresión, se pueden desarrollar reacciones sistémicas graves tras la
picadura de insectos del orden de los himenópteros. 

El mecanismo de acción del veneno de las abejas es muy similar al de las
víboras. En las abejas, la glándula del veneno tiene unas bandas muscu-
lares que continúan contrayéndose rítmicamente por el estímulo de una
neurona localizada en el abdomen y también por la mayor presión
atmosférica, que ayuda a colapsarla durante 15-30 seg. después del des-
prendimiento del aguijón, por eso debe extraerse cuanto antes. 

El shock anafiláctico ocurre con mayor frecuencia tras picaduras de
abejas y avispas por su amplia distribución, pero el veneno que más
anafilaxia produce en términos absolutos es el de la hormiga saltado-
ra, en Australia, que causa shock anafiláctico el 23% de veces, y el
72% si es una 2ª picadura (4).

La alergia a los venenos tiene una incidencia mucho mayor a la des-
crita porque algunas muertes súbitas que ocurren al aire libre pueden
ser erróneamente atribuidas a otras causas. Un estudio llevado a cabo

hace algunos años (5), encontró una alta frecuencia de IgE específica
a veneno en el suero post-mórtem de individuos que habían muerto
repentinamente por causa desconocida. La prevalencia de alergia al
veneno en la población general se estima en un 2%.  

La mitad de los fallecidos por anafilaxia al veneno de los himenópteros
no sabían que eran alérgicos. Además se debe tener en cuenta la pre-
sencia de reacciones cruzadas entre especies diferentes. Un caso típico
es la reacción anafiláctica a la mordedura de nuestra hormiga roja chica,
de escasa entidad clínica, por tener similitud al veneno de la avispa.

Respecto a la anafilaxia es importante recordar que el 10-20% de los
casos cursan sin manifestaciones cutáneas (6). 

Otros insectos relacionados con  reacciones sistémicas graves son la
mosca negra, simúlido recién emergido en nuestro país, los tábanos y el
escarabajo errante. Para las picaduras por mosquito no existen pruebas
que determinen la hipersensibilidad. Las pulgas pueden desencadenar
reacciones alérgicas especialmente en pacientes alérgicos a los gatos.

Si se tiene antecedentes de anafilaxia previa, los pacientes deben dis-
poner de un autoinyector de adrenalina y ser valorados para determi-
nar si son candidatos a  inmunoterapia.

Las reacciones inusuales pueden ser la Enfermedad del suero, la nefri-
tis, vasculitis, encefalitis, miocarditis, que ocurren semanas después de
la picadura, ya que la mayoría de estas reacciones surgen del depósi-
to complejos Ac-Ag que precipitan cuando se han formado suficientes
Ac. También se ha descrito urticaria inducida por el frío semanas des-
pués de las picaduras de himenópteros, sin que la picadura en sí diera
ninguna reacción adversa.

Las reacciones tóxicas ocurren por picaduras múltiples al irrumpir en
un nido o colmena (la DL50 en modelos animales es 1500 picaduras
para un individuo de 75kg). 

La reiteración de picaduras de abeja suele producir desensibilización (90%
de los apicultores) y solo sensibilización en la población de alérgicos.

Se sospechará infección, erisipela o celulitis, si hay signos de enroje-
cimiento, hinchazón, dolor o fiebre 3 ó 5 días después de la picadura.

Una vez ha sido identificado el paciente susceptible de haber sufrido
alguna picadura de efectos  potencialmente graves, se debe  saber
cómo actuar in situ, cómo dirigir un traslado y qué tratamiento espe-
cífico precisará en el Hospital.

Todos los escorpiones son venenosos, y entre ellos destacan, con alta
letalidad, los de la familia de los Bútidos. En nuestro medio el único
representante de esta familia es el alacrán amarillo, que da lugar a
reacciones locales importantes, y excepcionalmente en lactantes
puede provocar la aparición de trastornos neurológicos con depresión
del SNC y distrés respiratorio (8).

Dentro de los animales marinos las lesiones dérmicas más frecuentes
se producen por medusas y erizos de mar. La mayoría de especies de
medusas del mar Mediterráneo producen irritaciones cutáneas. Entre
ellas destacan como irritantes: la medusa huevo frito, el pulmón de
mar, la medusa velero y la medusa sombrilla. La medusa luminiscente
(Pelagia noctiluca) resulta ser la más irritante. 

Se mencionarán las lesiones y tratamiento específico para las medu-
sas, en especial para el navegante portugués (Physalia physalis).

También en las aguas que rodean la península e islas existen numero-
sos peces que poseen como sistema de defensa fuertes espinas asocia-
das a glándulas venenosas. Entre estos están los peces escorpión, poco
venenosos, el cabracho, la escórpora, el rascacio y la gallineta. Todos
ellos pueden causar el síndrome denominado ictioacantotoxicosis.

Los peces víbora son frecuentes en las aguas de Europa, Península
Ibérica, Islas Canarias y norte y oeste de África. El pez víbora, el salva-
riego, el pez escorpión y el pez araña inoculan el veneno a través de la
aleta dorsal y pectoral. 
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La mayoría de las rayas no son venenosas, pero hay una representan-
te que vive en el Mediterráneo, la montellina, cuyo aguijón produce
una laceración sangrante y dolorosa; además la herida se edematiza, y
tiende a gangrenarse.

Mordeduras:
En España se calcula que 4 de cada 10.000 niños menores de 15 años
son mordidos por animales domésticos, lo que representa el 1% de las
atenciones prestadas en los servicios de urgencias. 

La mayoría de estas mordeduras (80-90%) se producen por perros,
seguidas por las de gatos y humanos 5-10% y roedores 2%. 

Respecto a las mordeduras por canes existen 2 picos de máxima inci-
dencia: de 1 a 4 años y de 11 a 13 años. Son más frecuentes en varo-
nes y durante los meses de verano. Acostumbran a ocurrir en el domi-
cilio por la interacción entre el niño y la mascota familiar o de un
conocido. En los menores de 4 años lo más frecuente es que ocurran
en la cara, mientras que en el resto de niños lo que más se afecta son
las piernas. Suelen morder por miedo a sentirse agredidos, porque le
tiran de los pelos, de la cola o le quitan la comida. Influye también el
que esté enfermo y el carácter agresivo de ciertas razas. 

Los gatos acostumbran a morder en la zona periorbitaria y pueden dar
lugar a erosiones corneales. Sus mordeduras y las humanas se sobrein-
fectan con suma facilidad, casi el 50% de las veces, en el caso de los
gatos a causa de sus afilados dientes que incluso pueden originar oste-
omielitis y artritis sépticas. 

En nuestro medio se ha producido una creciente preocupación social
debido al aumento de casos por mordedura de perros en niños. Como
consecuencia se ha decretado la Ley 50/1999 “por la que se regulan
las obligaciones de los dueños y portadores de perros cuando estos uti-
licen los espacios públicos y que en su caso puedan ser determinantes,
a la hora se establecer la responsabilidad penal o civil de su dueño o
portador, en caso de producirse un ataque del animal y causar lesiones
a una persona”. 

En otro orden de cosas, a pesar de sus beneficios las mascotas represen-
tan un riesgo de transmitir agentes zoonóticos, en especial para niños
menores de 5 años o en aquellos que están inmunocomprometidos. 

En el seminario se ofrecerá una visión global de las zoonosis transmi-
tidas por mordeduras o picaduras según su prevalencia en cada con-
tinente, para ser capaces así de identificar la patología que puede con-
traer un niño inmigrante o que viaja.

Los pediatras deben recoger el dato de tenencia de animales domésticos
en la historia clínica y recomendar una buena higiene de manos después
de tocarlos, especialmente antes de las comidas y tras limpiar su arena.

Se debe desaconsejar el hábito de que los animales entren en nuestra
cama, salten o froten a los niños, en suma el contacto estrecho, y
minimizar el manejo de sus heces. 

Es conveniente seleccionar cuidadosamente el tipo de mascota; por
ejemplo hasta un 80% de los reptiles (tortugas, iguanas, serpientes y
lagartos) así como los pollitos y patos se calcula que  pueden ser por-
tadores de salmonelosis. 

Es imprescindible dar a los animales domésticos los cuidados sanita-
rios que precisen: comida comercial, agua potable, inspecciones visua-
les y collares antiparasitarios, visitas regulares al veterinario, cortes
frecuentes de sus garras o desparasitaciones frecuentes. Los animales
adultos son más seguros que los jóvenes porque participan menos en
actividades lúdicas que impliquen arañar o morder. 

Respecto a los peces como mascotas, no están exentos de precaucio-
nes tales como limpiar las peceras con guantes, para reducir el riesgo
de infecciónes cutáneas por Mycobacterium marinum. 

Tratamiento de las mordeduras más frecuentes:
Se deben atender cuatro aspectos fundamentales: 

A)-Tratamiento de la lesión, B)-Profilaxis de las posibles complicacio-
nes,  C)- Inmunización: profilaxis antitetánica y valoración de vacuna-
ción antirrábica, D)-Tratamientos específicos, y considerar E)-
Documentos legales.

A)-Para el tratamiento de la lesión se debe realizar un lavado profuso de
la herida, una revisión que descarte lesiones de estructuras nobles sub-
cutáneas, el desbridamiento si precisa  de  tejidos y valoración de reali-
zar sutura en toda herida superior a 2 cm de longitud, si no han transcu-
rrido 8h y se trata de una zona cutánea altamente irrigadas (cara). No se
suturará en heridas con más de 8h de evolución, de longitud inferior a 2
cm, con signos de infección, que afecten manos, pies o región pretibial,
ni las heridas producidas por gatos o humanos. El manejo inicial correc-
to de las heridas reduce en sí el riesgo de infección secundaria.

B)-Se recomienda profilaxis antibiótica de las heridas en los siguien-
tes casos: Sin signos de infección evidente pero con evolución superior
a 8h o en heridas de regiones de alta tasa de infección: manos, cara,
cuello, región genital y pies. También se cubrirán con antibioticoterapia
las heridas en pacientes con patología de base: hepatopatía, diabetes,
púrpura en EEII, lupus eritematoso sistémico e inmunodepresión. En
niños con historia de cardiopatías congénitas con riesgo de endocardi-
tis infecciosa. En heridas penetrantes o que requieran reparación qui-
rúrgica de estructuras subcutáneas. En toda herida producida por gatos. 

La flora microbiana de perros y gatos incluye agentes aerobios y anaero-
bios, de ahí que la actuación profiláctica antimicrobiana incluya antibió-
ticos de amplio espectro. El tratamiento antibiótico a utilizar dependerá
además de las características que presente la herida (sobreinfección,
tiempo transcurrido desde la lesión) y de la propia idiosincrasia del
paciente (hipersensibilidad medicamentosa, enfermedades de base). 

En el seminario se presentará el protocolo antibiótico a utilizar ade-
cuado a cada grupo taxonómico animal.

C)- Cabe recordar que cualquier herida de origen animal debería reci-
bir protección frente al tétanos según las pautas habituales. 

Respecto a la profilaxis frente al riesgo de la rabia, se deberá tener
en cuenta los condicionantes del perro: procedencia, origen y situa-
ción del mismo.

A pesar de que la Península Española está libre de rabia, todos los
niños agredidos por zorros, murciélagos o lobos deben acudir a un
Servicio de urgencias donde se activará el protocolo antirrábico.

D)-En cuanto a la documentación legal, se debe hacer un parte judicial
que especifique las lesiones producidas en la víctima así como el pro-
nóstico y posibles secuelas. Así mismo se notificará a los cuerpos de
seguridad pertinentes la agresión para la retención y traslado del animal
agresor a un centro veterinario municipal para su control y vigilancia.

Prevención de las picaduras de artrópodos.
El enfoque de la prevención contra las picaduras de artrópodos depende del
nivel de protección que se precise: 1 de cada 17 muertes en todo el mundo
se deben a enfermedades trasmitidas por picadura de mosquitos, de ahí se
desprende la importancia del tema al planear viajes al extranjero.

Los repelentes no son eficaces contra los himenópteros (avispas, abejas) ni
contra las arañas pero puesto que estos animales solo pican en defensa
propia, no es necesario recurrir a los insecticidas para evitar su agresión.

Si se viaja a zonas de alto riesgo se debe aplicar permetrina en aero-
sol a la ropa o sábanas (rociar 30 segundos por ambos lados y dejar
secar). Una sola aplicación mantiene la eficacia más de 1sem, incluso
después de varios ciclos de lavado. Esta medida es eficaz contra mos-
quitos, moscas, pulgas, garrapatas y chinches y en determinadas situa-
ciones resulta suficiente. La permetrina no es un repelente, sino que
causa toxicidad en el SNC de los insectos.
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No obstante, la mejor protección disponible se obtiene al añadir DEET (N,
N-dietil-3-metilbenzamida) o Picaridin (KBR 3023) a la piel expuesta.

Otros repelentes eficaces son el PMD (P-metano-3, 8-diol), el BioUD y
el IR 3535. Resultan adecuados en zonas de menor riesgo, aunque
estos agentes no han sido estudiados tan a fondo.

El DEET es considerado el “gold estándar” de los repelentes de insec-
tos porque abarca el espectro más amplio (mosquitos, moscas, pulgas,
garrapatas y chinches), tiene la mayor duración de acción y es seguro
para los niños mayores de 2 meses. Está disponible en concentracio-
nes del 10-75%.  Al 10% son eficaces para periodos de 2h y al 25%
protege un promedio de 5h, por lo que los productos con 10-30% de
DEET son adecuados en la mayoría de las circunstancias. Las concen-
traciones más elevadas se deben reservar para situaciones en que la
infestación es alta, las temperaturas aumentan la sudoración, o el
tiempo al aire libre debe superar las 3-4h. Solo se han comunicado
efectos adversos neurológicos por exposiciones masivas y en usos cró-
nicos. No debe ser aplicado más de 1 vez al día en niños.

Los suplementos vitamínicos, los dispositivos electrónicos y las pulse-
ras no han demostrado eficacia alguna. Las mosquiteras no protegen
del mosquito tigre, porque pica durante el día.

Prevención de las mordeduras de serpiente:
Al conocer la manera de relacionarse con el medio ambiente y cómo
perciben los estímulos exteriores, podemos saber cómo prevenir una
mordedura de serpiente. 

Los seres humanos no somos presas de estos reptiles. Ninguna especie
de serpiente atacará directamente, solo lo hará por sentirse agredida,
utilizando antes métodos de disuasión, a fin de no malgastar veneno
del que en último extremo depende su supervivencia. 

Sus pautas son visuales en unos casos y acústicas en otros: Muchas
culebras inofensivas o sólo débilmente venenosas adoptan actitudes
amenazantes cuando se las molesta: inflan el cuello, se yerguen para
parecer mayores o expulsan con frecuencia aire de su único pulmón.
Otras serpientes han desarrollado pautas cromáticas sumamente lla-
mativas y, de una forma pasiva, son vivas señales de peligro. 

Las víboras poseen generalmente coloraciones crípticas o de camufla-
je, pero, si se las importuna, friccionan las escamas de sus anillos
haciendo “eses”, con lo que consiguen sus zigzagueantes dibujos sean
más ostensibles y en algunos casos originan un ruido perceptible.

Para evitar encontrarnos con una serpiente debemos asegurarnos que
éstas sepan de nuestra presencia. Es importante mientras se camina de
excursión por bosques, pisar lo más fuerte posible para producir la mayor
cantidad de vibraciones y que los ofidios y escorpiones nos sientan.  

Si hay más de una persona, el grupo debe disponerse en fila india y todos
deben pisar fuerte para ampliar las ondas y permitir que la serpiente escape.
El primer individuo debe ser el mejor calzado, de preferencia con botas altas.  

En las acampadas no se debe dormir al raso, ni dejar los sacos extendidos
sobre el terreno. Hay que cerrar bien las tiendas por la noche y en caso de
necesidad de salir, se debe usar una linterna para evitar pisar a las serpientes. 

Se debe vigilar al sentarse sobre troncos de árboles caídos. Debe evi-
tarse levantar piedras y remover arbustos, porque son lugares donde a
las serpientes y escorpiones les gusta ocultarse.

Tras las acampadas deben revisarse las botas por dentro antes de calzar-
se porque alguna serpiente o insecto podrían haberse introducido dentro.

En las áreas rurales se debe vigilar al andar por las cunetas de los cam-
pos o por las veredas poco transitadas. 

Hay que evitar abrirse paso con el cuerpo en el monte en zonas de
arbustos altos, y se debe vigilar las ramas bajas de los árboles. 

En las casas rurales de zonas donde habitan serpientes es aconsejable
tener las ventanas protegidas con mallas metálicas.  

Alrededor de las viviendas no hay que dejar amontonadas hojas secas,
basuras o restos de alimentos. 

Una buena desratización ayudará a que las serpientes no acudan a la casa,
ya que los roedores son una de las fuentes principales de su alimentación;
serpientes y escorpiones frecuentan los alrededores de las viviendas en
horas nocturnas para capturar roedores o insectos atraídos por la luz.

Debe evitarse caminar descalzo durante la estancia en países cálidos o
tropicales, especialmente de noche y aún en las inmediaciones de
casas u hoteles. 

Usar en áreas salvajes un calzado cerrado y pantalones gruesos ofrece
una gran protección. 

Hay que observar dónde se ponen manos y pies al avanzar sobre pare-
des rocosas y no introducir la mano en cuevas o cavidades angostas; las
madrigueras de animales son a menudo aprovechadas por las serpientes. 

Explicaremos la peligrosidad de las serpientes a los niños, en especial
si tienen colores brillantes que puedan atraer su atención. 

No se debe molestar ni tratar de capturar o matar a una serpiente por
pequeña que sea o aunque haya mordido a una persona;  si está muer-
ta es sensato evitar su manipulación, porque a menudo se producen
lesiones con los colmillos que pueden aún contener veneno. 

Es aconsejable conducir con los cristales del automóvil cerrados en
caminos con mucha vegetación.

Si finalmente tiene contacto visual con una serpiente, no se debe huir
corriendo, sino que lo conveniente es alejarse lentamente y sin hacer ruido. 

Prevenció para evitar las picaduras y mordeduras en el medio acuático. 

El ataque de un animal marino no se produce de forma gratuita, sino
que siempre responde a una situación donde el animal se siente ame-
nazado. Al contrario de los humanos, los recursos energéticos de los
animales son muy limitados y un ataque en forma de clavar un agui-
jón, dar un mordisco o inyectar veneno, siempre conllevará gasto ener-
gético. Un lujo que no pueden permitirse.

Una norma a seguir por bañistas y buceadores de todo tipo es evitar
interactuar con la vida marina; el hombre en este medio es un intru-
so, y debe estar en él como mero observador. 

Otra regla básica de prevención será estar bien documentado sobre los
animales peligrosos que habitan las aguas concretas que se van a visitar. 

Finalmente una buena protección, incluso cuando las aguas son cáli-
das, a base de un traje de neopreno (de 3 mm de espesor como míni-
mo) o licra, guantes y escarpines de suela dura darán la protección
suficiente para evitar encuentros desafortunados. 

Para acabar una reflexión: Sin duda la especie más venenosa del pla-
neta es el ser humano. Fabricamos venenos que desestructuran el eco-
sistema. Los animales solo pretenden defenderse o comer. Pero, ¿nos-
otros, por qué nos expandimos así?  

En la era del cambio climático nace una nueva tarea para los pedia-
tras: Nos toca rescatar de entre los reflejos arcaicos de nuestros
cachorros humanos el respeto a la naturaleza y ayudarles a preservar-
lo, porque es evidente que ha dejado de brotarnos como un instinto.

Direcciones de interés:
Australian Venom Research Unit

www.avru.org

FECYT. Fundación Española para Ciencia y Tecnología. Ministerio de Ciencia
e Innovaciones.

www.fecyt.es

Dirección General de Protección Civil y Emergencias

www.proteccioncivil.es
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La tarea de ser padres es, sin duda, una de las más apasionantes y de
mayor repercusión social y, sin embargo, a los padres apenas se les
prepara para ello. 

La familia es uno de los principales agentes de socialización y gran
parte de lo que somos y de lo que seremos en nuestra vida lo hemos
adquirido en el seno familiar, fundamentalmente a través de las rela-
ciones que establecemos con nuestros padres. 

El ser padre o madre hoy es una tarea difícil. Su papel está cambian-
do y ante la complejidad creciente de la vida en nuestra sociedad, a los
padres cada vez se les exige más y se les responsabiliza e incluso culpa
de lo que son y serán sus hijos, olvidando a menudo que también ellos
tienen sus necesidades y sentimientos. 

El papel fundamental de los padres es el de ayudar a sus hijos a cre-
cer, entendiendo este crecimiento de una forma integral, no sólo desde
el punto de vista físico sino también desde el psíquico y el social. 

El crecimiento es, de este modo, un camino hacia la autonomía y no
termina cuando llegamos a la edad adulta sino que dura toda la vida.
De hecho, la experiencia de ser padres es muy enriquecedora y supo-
ne una oportunidad de crecimiento personal. 

En el “Libro Verde de la Salud Mental” (Unión Europea 2005) se proponen
diversas acciones entre las que cabe destacar el desarrollo de programas
efectivos de apoyo y educación a la paternidad y maternidad, así como el
considerar que la promoción de la salud mental es una inversión a largo
plazo que aumenta la calidad de vida y el bienestar de toda la población. 

En los últimos años, la Organización Mundial de la Salud (OMS) en su
Glosario de Promoción de la Salud reseña que “El trabajo educativo con
padres y madres es fundamental en la promoción de la salud, enten-
diendo este término de forma amplia, es decir, como la capacidad de
desarrollar el propio potencial personal y afrontar de forma positiva los
retos del ambiente”. Otras muchas organizaciones internacionales están
tratando de aumentar las inversiones en promover la salud, así como en
el conocimiento de qué iniciativas pueden ser más eficaces para ello.
De esta forma, países con un gran desarrollo de la Salud Pública como
Canadá, Suecia o Australia, están desarrollando diversas iniciativas de
trabajo con padres con el objetivo de promover la salud de los niños. 

El Consejo de Europa en Recomendación sobre políticas de apoyo al
ejercicio positivo de la parentalidad (Rec 2006/19) establece que:

Las autoridades públicas, junto con los sectores económico y social y
con la sociedad civil, pueden, prestando su apoyo al ejercicio de la
parentalidad, ayudar a conseguir un futuro más saludable y próspero
para la sociedad, así como una mejora de la calidad de la vida familiar. 

Por lo que establece como Objetivo: La creación de las condiciones
necesarias para el fomento del ejercicio positivo de la parentalidad,
garantizando que todas aquellas personas que han de educar niños
tengan acceso a los recursos adecuados (materiales, psicológicos,
sociales y culturales) y que las actitudes y patrones sociales más
extendidos se adapten a las necesidades de las familias con hijos y a
las necesidades de padres y madres. 

En el Comunicado Final y la Declaración Política de los Ministros
Europeos responsables de Asuntos de Familia en su vigésima octava
sesión (Lisboa, Portugal, 16-17 de mayo de 2006) reconoce: “que el
ejercicio de la parentalidad, aunque vinculado a la intimidad familiar,
debe ser considerado como un ámbito de la política pública y deben
adoptarse todas las medidas necesarias para apoyar el ejercicio paren-
tal y crear las condiciones necesarias para un ejercicio positivo de la
parentalidad”; recordando su compromiso de promover y fomentar una
política europea común en el ámbito de los asuntos de familia y los
derechos del niño dentro del marco de trabajo del Consejo de Europa.

Entre los componentes fundamentales de políticas y medidas dentro
de esta Declaración se pueden destacar dos puntos:

6.1. Apoyo a los padres 

“Junto a las medidas propuestas por las autoridades públicas para pro-
porcionar y mejorar el apoyo a los padres, también se debe reconocer
y fomentar el apoyo por parte de otras entidades (como ayuntamien-
tos, seguridad social y asociaciones)”

6.2. Promoción de la educación sobre los derechos de los niños y el
ejercicio positivo de la parentalidad

“se animará a los padres a adquirir mayor consciencia del  carácter de su
función (y de cómo está cambiando), de los  derechos de los niños, las res-
ponsabilidades y obligaciones que emanan de éstos y sus propios derechos”

En la misma línea el Observatorio de la Infancia plantea que no es
posible considerar a la familia como recurso de socialización y contex-
to de promoción de valores, si no se facilitan instrumentos de control
de estrés y habilidades de negociación que permitan abordar, con
expectativas de éxito, las tensiones que se producen en la vida fami-
liar. Además los cuidados afectivos que un niño recibe durante su
infancia son esenciales para desarrollar en él el sentimiento de apego
y la seguridad personal.

El Ayuntamiento de Madrid, a través del Instituto de Salud Pública del
Organismo Autónomo Madrid Salud, siguiendo las directrices anterio-
res, ha diseñado y lleva a cabo el Programa “Ayudando a Crecer”. Se
trata de una serie de encuentros con padres dirigidos por unos profe-
sionales expertos en temas de infancia (pediatras, psicólogos y psiquia-
tras, médicos, enfermeras y trabajadores sociales) en los que se propor-
ciona información a los padres y madres sobre las características prin-
cipales del desarrollo y cuidados de sus hijos y se ofrece un espacio
donde, además de recibir información, puedan reflexionar sobre los
aspectos que más les preocupen acerca de los cuidados y las necesida-
des de sus hijos con el fin de favorecer una mejor relación entre ellos. 

El  programa, tiene en cuenta la falta de tiempo de los padres, pero
apuesta por el trato directo con ellos, lo que posibilita el compartir
experiencias. Se desarrolla en 3 -5 sesiones, lo que permite crear un
espacio abierto de reflexión e intercambio de experiencias y, tratar
algunos contenidos mínimos: 

-Conocer cómo son los niños de una determinada edad.

- Conocer el desarrollo físico y facilitar el desarrollo de hábitos saludables.

- Mejorar la comunicación con los hijos

En función de la edad de los niños se han desarrollado diferentes “talle-
res” en los que se agrupan padres y madres con hijos de edades simila-
res. Generalmente se realizan en centros educativos ofertando talleres
para Educación Infantil, Educación Primaria y Secundaria y también
para los tres primeros años de vida, a través de escuelas infantiles. 
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Este Programa ha obtenido el reconocimiento de la OMS y la
Federación Mundial de Salud Mental como actividad útil para promo-
ver la salud mental y prevenir problemas en edades posteriores (Case
studies from countries. WHO 2004). 

POBLACIÓN DIANA
- Madres y padres de alumnos.

En una primera fase se dirige a todos los padres de alumnos de
Educación Infantil, pudiendo responder a demandas concretas, de
algunos colegios, relativas a otros niveles educativos.

RECURSOS
Humanos.

- 3 - 6 profesionales por Centro Municipal de Salud (C.M.S.) pudien-
do ser: pediatra, enfermero/a, médico general, auxiliar o visitador/a
sanitario, trabajador/a social, psiquiatra, psicólogo/a...

- 1 psiquiatra infantil de apoyo al programa.

- Profesionales de la Sección de Programas para la coordinación del mismo.

Materiales.

- Carteles informativos para los colegios.

- Folletos por grupos de edad para padres.

- Cartas informativas para colegios (Directores y AMPAS) y
padres/madres.

- Material audiovisual de apoyo para las sesiones (Power Point).

METODOLOGÍA:
- Participativa y dinámica, facilitando un clima grupal.

EVALUACIÓN
Para la evaluación  se siguen los pasos clásicos de estructura, proceso
y resultados.

Se plantea una evaluación continua así como un seguimiento de la
formación con los profesionales de apoyo al programa.

ANEXO

TECNICA DE DISCUSIÓN GRUPAL DIRIGIDA

DEFINICIÓN:
Intercambio mutuo cara a cara, de ideas y opiniones entre los integrantes
de un grupo relativamente pequeño (entre 15 y 30 personas) y siempre
que el grupo tenga información básica sobre el tema que se va a discutir.

El educador introducirá el tema haciendo un breve resumen de los pun-
tos principales y planteara una serie de preguntas al grupo. A medida
que la discusión se desarrolle el educador ira ordenando los conceptos
vertidos, destacando los correctos y corrigiendo los incorrectos.

Con habilidad deberá ir introduciendo nuevos conceptos y conocimien-
tos, fijando aquellos puntos que considere de importancia e interés.

Al finalizar la sesión,  se deberá sintetizar en cinco  o diez minutos lo
discutido y recalcar los puntos en los que el grupo estuvo de acuerdo.

De esta manera, el grupo tendrá la sensación de haber aprendido por
si mismo y no de haber recibido una clase formal.

Características que debe tener el que dirige una discusión grupal:

- Conocimientos sanitarios, psicológicos etc.……

- Entusiasmo

- Habilidades de comunicación.

- Vocabulario animoso y adaptado al  grupo.

- Sociabilidad.

- Capacidad de mantener el orden y la actividad sin ser autoritario.

- Saber escuchar lo que demanda el grupo

- Capacidad de convicción.

- Saber interpretar el lenguaje no hablado

- No creerse en posesión de la verdad.

- Conocimiento sobre la dinámica de grupos

¿Como dirigir la discusión?:
- Estimular la participación.

- Utilizar preguntas para obtener variedad de ideas, intercambio de
experiencias y para hacer participar a los concurrentes retraídos.

- Controlar la discusión, pero permaneciendo en segundo plano.
Evitando que un participante monopolice. Distribuir las preguntas
con equidad. 

- Mantener activa la discusión y siempre dentro del tema.

- Emplear preguntas que hagan pensar y provoquen controversia.

- Manejar con el mayor tacto posible las desviaciones del tema.

- Resumir con frecuencia.

¿Cuando y para que elegir este método?:
- Para identificar y explorar preocupaciones sobre problemas mutuos.

- Para aumentar el conocimiento, la apreciación y la comprensión de
las preocupaciones frente a los temas que no tienen respuestas dog-
máticas o absolutas.

- Para motivar a un grupo a actuar e integrar a los miembros en el
proceso de la propia resolución de sus problemas.

- Para lograr que los participantes cristalicen sus propios pensamientos.

- Para desarrollar un grupo de gente con propósito de conducción o
liderazgo.

- Para desarrollar una atmósfera de grupo permisiva.
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BIOÉTICA: DE LOS PRINCIPIOS TEÓRICOS A LOS CASOS 
PRÁCTICOS

Nº Programa: 1042
Autora: Marta Sánchez Jacob. 
Magíster en Bioética. C.S. La Victoria, Valladolid

La bioética pretende orientar nuestras acciones por principios y valores;
esto implica incluir los valores en la toma de decisiones clínicas. Los
hechos convierten las decisiones en técnicamente buenas, mientras los
valores hacen que las decisiones sean éticamente buenas. Hoy no es posi-
ble aspirar a la excelencia en las profesiones sin utilizar el método deli-
berativo propio de la bioética. Nos centraremos en este seminario en la
vacunación infantil y en la evaluación de la competencia del menor.

VACUNACION INFANTIL: LA VOLUNTARIEDAD, EL INTERÉS DEL
ESTADO Y DE TERCEROS. 
.Una aproximación desde la realidad

1. Acude un padre a la consulta para pedir un “certificado” médico  de
vacunas que le exigen para que su hijo de 15 meses inicie la guardería.

2. La enfermera de pediatría de un Centro de Salud está molesta por-
que refiere que “ella no tiene por qué poner las vacunas no financia-
das por la seguridad social”. Argumenta que “si se paga para comprar-
las se pague para ponerlas”.

3. Acude por primera vez a la consulta  una pareja  con dos hijos de
2 y 4 años. Al abrir la Historia Clínica, quieren hacer constar que no
están vacunados porque no “creen en las vacunas”.

4. Al cobrar los incentivos del año, el pediatra y la enfermera perci-
ben que al no haber alcanzado el objetivo propuesto por la gerencia
los incentivos disminuyen.

5. Viene a la consulta la madre de una niña de 14 años para comentar
que puede hacer con su hija que no quiere vacunarse de la vacuna VPH.
Comenta que su hija es muy inmadura, sale mucho con la pandilla de
su hermano de 17 años y en cualquier momento “le puede pasar”.

Hace unos años los pediatras de AP, seguíamos el calendario vacunal
establecido en cada  Comunidad Autónoma sin grandes interrogantes.
Sin embargo desde que se inicia el siglo XXI, cada vez son más los inte-
rrogantes, las presiones por parte de las sociedades científicas, la
industria y los medios de comunicación, cuestiones todas ellas que
hacen que en ciertos momentos podamos sentirnos incómodos, inse-
guros y desconcertados. Frente a las vacunas recomendadas, el pedia-
tra puede sentirse solo y sin el respaldo de la administración sanitaria,
y frente a las que están fuera del calendario existe mucha presión
comercial y también profesional.

Fundamentación ética 
La vacunación es una de las actividades preventivas de mayor efectivi-
dad y eficiencia y, en general, nadie discute sobre las bondades de la
misma. La cobertura vacunal es muy amplia ya que la población suele
entender el calendario vacunal oficial como una obligación no como
una recomendación. Pero ni son eficaces al cien por cien, ni carecen por
completo de efectos adversos. La vacunación es una actividad preven-
tiva que puede tener lugar en personas sanas o enfermas. Y prevenir
supone anticiparse. A diferencia de las actividades curativas en las que

el paciente demanda asistencia, la vacunación se “ofrece” en la inmen-
sa mayoría de los niños sanos o aparentemente sanos; por tanto se
exige que el daño sea mínimo o inexistente. En Pediatría, son los niños
los que sufren la bondad o el riesgo, de algo que los padres aceptan o
rechazan, en el ejercicio de su representación legal y patria potestad. 

Marco legal 
La vacunación en España no es obligatoria. Esto supone una diferen-
cia con respecto a otros países, tanto de la Unión Europea (UE) como
extra-comunitarios.

La vacunación es una opción del Estado, en calidad de garante de la pro-
tección de salud de los ciudadanos. En nuestro sistema sanitario gratui-
to y universal, los principios rectores son los deberes perfectos de justi-
cia, equidad y no maleficencia. Las pautas vacunales deben cumplir cri-
terios de efectividad, eficacia y eficiencia y estudios rigurosos
coste/oportunidad. En la Unión Europea cada estado miembro tiene la
responsabilidad y competencia para desarrollar su propia política.  

El  Anexo del Real Decreto 63/1995 de OPS reconoce el  derecho a las
vacunas según el calendario oficial del servicio de salud y se conside-
ran las vacunas como una prestación sanitaria y derecho del menor. 

En el momento actual existe un calendario “recomendado”, aprobado
el 10 de octubre del 2007 que elabora el Consejo Interterritorial del
SNS. La filosofía que subyace en él, es  procurar inmunizar al grupo. 

En Estados Unidos, todos los Estados cuentan con su propio calenda-
rio “obligatorio”  y se exige para el acceso a la escolarización. La
escuela, en este sentido, sería el mecanismo de control. Pero para que
sea obligatorio existen varios órganos que estudian y diseñan el
Programa Nacional de Compensación por daños causados por vacunas;
es decir: la responsabilidad patrimonial del Estado indemniza al
paciente con secuelas derivadas de la vacunación. Al ser un programa
obligatorio reconoce exenciones de carácter filosófico, religioso (se
permite la objeción de conciencia) o por contraindicación médica. Así
pues, los dos modelos son:

- En España: vacunación recomendada + no responsabilidad patrimo-
nial del Estado.

- En EEUU: vacunación obligatoria + exención en supuestos determi-
nados + asunción de los riesgos.

Autonomía y justicia 
La vacunación es un ejemplo típico en el que pueden contraponerse los
intereses del conjunto de la población con los particulares de personas
y de entidades. ¿Autonomía, justicia?

En relación con la autonomía, tiene relevancia ética la información
que tanto las administraciones sanitarias como los laboratorios y los
profesionales proporcionan a la población. Se puede manipular, a la
vez que se fomentan expectativas exageradas. La autonomía personal
choca con el beneficio poblacional, por la inmunidad de grupo (que
falta en la vacuna del tétanos). Cuando una persona se niega a la
vacunación debe ser respetada, a excepción de situaciones que puedan
suponer un riesgo para la vida de los niños. En este caso se precisa la
intervención de un juez.

En cuanto a la justicia, es importante valorar la equidad, porque no
todas las personas ni todos los grupos de la población tienen la misma
probabilidad de contagio ni de desarrollar complicaciones como con-
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secuencia de la infección. La utilización de vacunas no financiadas
puede vulnerar el derecho a la salud de la Constitución, al establecer
un calendario de “ricos” y otro de “pobres”. La aplicación de vacunas
no financiadas no está incluida en la cartera de servicios del sistema
sanitario público (Real Decreto 63/1995) y depende de la generosidad
de la persona que la administra. Es de destacar el hecho de que exis-
ten incentivos específicos a los profesionales sanitarios para promover
la cobertura vacunal máxima de la población. 

EL MENOR MADURO: EVALUACIÓN DE LA COMPETENCIA 
Una aproximación desde la realidad

- Acude una madre sola a la consulta, refiriendo que su hijo de 13
años 8 meses cree que consume tóxicos. Ha oído que se puede saber
realizando un análisis de orina, pero el niño no quiere hacérselo.

- Al realizar el pediatra el informe de los 14 años para pasar a
Medicina General, hay una entrada en el ordenador de la matrona,
que anota que la niña ha acudido acompañada de su pareja, para
solicitar IVE. Al pedirle que tiene que venir acompañada de sus
padres, la niña se asusta, se pone a llorar y no vuelve a acudir.

- Un niño de 13 años es diagnosticado de Sgood-Schlatter con
importante sintomatología. Cuando el pediatra le dice que haga
reposo relativo, el niño comenta que no está dispuesto a dejar el fut-
bol. Está federado, y para él es lo más importante.

- Un grupo de adolescentes llevan a un amigo de 15 años  a urgencias
con un cuadro de intoxicación etílica. Al parecer no es la primera vez
que le pasa, y ya se lo ha comentado a su médico, pero no quiere que
sus padres se enteren de que tiene problemas con el alcohol.

La relación clínica con el adolescente pasa por aceptar la doctrina del
menor maduro, y el progresivo reconocimiento de los derechos de los
menores, en función de su  grado de madurez. La valoración del grado
de madurez del menor otorga un plus de calidad en un intento de
determinar su capacidad o competencia en la toma de decisiones sani-
tarias de una forma “autónoma”.  

Evaluación de la competencia 
Se puede definir la competencia como la capacidad de tomar decisio-
nes, basadas en juicios morales internos y de actuar de acuerdo con
estos juicios. 

La valoración de la competencia del menor es un tema muy complejo,
pendiente aún de investigación, y en el que el médico debe poner
todas sus habilidades y su “arte” ya que no existe un “protocolo” al que
se pueda recurrir. 

Sucede con frecuencia, que cuando la decisión del menor no concuer-
da con nuestros valores se dude de la competencia del mismo. Como
afirma Diego Gracia “El error clásico ha sido considerar inmaduro o
incapaz a todo el que tenía un sistema de valores distinto del nuestro”.

Para establecer una valoración sistemática de la competencia de un menor
en concreto, es necesario tener en cuenta tres puntos fundamentales:

1. Valoración del grado de madurez del menor.

2. Valoración de la gravedad de la decisión.

3. Tener en cuenta las circunstancias y contexto en el que se toma
la decisión.

1. Valoración de la madurez del menor
1.1. Valoración del grado de desarrollo moral

Se basa en el supuesto de que existe una progresión desde la niñez hasta
el adulto en el nivel de madurez moral hasta llegar a una estabilidad.

Existen múltiples y diversos instrumentos de medida del desarrollo
moral que se basan en los estudios de Kohlberg (Tabla I). Los traduci-

dos y validados al español y que cuentan con numerosos estudios que
avalan su fiabilidad y validez son: La Entrevista sobre el Juicio Moral
(MJI) de Kohlberg y el Cuestionario de Problemas Socio-morales (DIT)
de J. Rest. En la práctica clínica habitual, no son aplicables por el tiem-
po requerido para su administración y corrección, así como por el alto
grado de entrenamiento de la persona que lo realiza

1.2. Valoración de la capacidad aplicada de toma de decisiones
Se basa en una valoración similar a la que realizaríamos a un pacien-
te adulto, valorando capacidades concretas en la toma de decisiones.

En 1977, Roth agrupa los criterios para considerar una persona compe-
tente en cinco tipos: capacidad de expresar una elección, de realizar
una decisión "razonable" comparada con el criterio de la persona "razo-
nable", de realizar una elección basada en motivos racionales, de com-
prender el proceso de toma de decisiones, con los riesgos y beneficios
y de comprender de forma real y completa el proceso de decisión

Posteriormente, Appelbaum y Grisso, publican sus criterios de compe-
tencia

1) Capacidad de comunicar una elección, que exige una capacidad
para mantener y comunicar elecciones estables un tiempo lo sufi-
cientemente dilatado como para poder llevarlas a cabo.

2) Comprensión de la información relevante para la decisión a tomar.

3) Apreciación de la situación (enfermedad, elección) y sus consecuencias.

4) Manipulación racional de la información.

La “lista de las nueve C”, de Mann y Harmoni, con nueve elementos
necesarios para la toma de decisión competente, resulta muy práctica:
Capacidad de realizar una elección propia, comprensión, creatividad,
transigencia (compromise), consecuencialidad, exactitud (correctness),
credibilidad, consistencia y compromiso.

2. Gravedad de la decisión
El segundo factor a tener en cuenta, es establecer la gravedad del tipo
de decisión según la valoración de riesgo/beneficio y la proporcionali-
dad de la decisión.

Es muy importante tener en cuenta que la capacidad cognitiva exigi-
da debe ser proporcional a la complejidad de las decisiones sanitarias
(Escala de Drane) (Tabla II).

3. Factores contextuales y situacionales. 
Existen otros factores que pueden influir en la toma de decisiones,
facilitándola o dificultándola, y deben ser tenidos en cuenta. Hay fac-
tores que van a depender del niño, factores que dependen de la fami-
lia y otro tipo de variables que van a depender de la situación.
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TIPO DE
DECISIóN

FACIL
12 años

MEDIA
Hasta los 18 años

DIFíCIL
Mayoría de edad

COMPETENCIA
NECESARIA Baja Media Alta

Para consentir
Tratamiento efi-
caz, alto benefi-
cio/ bajo riesgo

Beneficio/riesgo
intermedio

Tratamientos de
alto riesgo
T r a t a m i e n t o
incierto, de efica-
cia desconocida

Para rechazar

Tratamiento
incierto
Tratamiento de
bajo
beneficio/alto
riesgo

Beneficio/riesgo
intermedio

Tratamiento efec-
tivo de alto bene-
ficio/bajo riesgo

Nivel pre-convencional Nivel convencional Nivel post-convencional

Las reglas y normas se
viven como externas al
yo, como impuestas

El “yo” se identifica con
las reglas y normas
sociales.

El “yo” distingue entre
las normas sociales y los
propios valores

Estadio 1. 
Egoísmo ciego

Estadio 3.
Perspectiva relac. sociales

Estadio 5.
Perspectiva contractual

Estadio 2. 
Egoísmo instrumental

Estadio 4.
Perspectiva sist. sociales

Estadio 6.
Respeto ppios universales
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La fracción espirada del óxido nítrico (FENO) tiene una vida media muy
corta y actúa como mensajero de multitud de procesos, tales como la
regulación de la circulación periférica, las respuestas inmunitarias, la
función plaquetaria y la neurotransmisión. Las vías aéreas superiores
producen gran cantidad de óxido nítrico (NO), observándose la máxi-
ma concentración en la mucosa de los senos paranasales. 

Durante los años noventa numerosos estudios señalan que la FENO
está aumentada en asmáticos frente a controles,  disminuye en asmá-
ticos tratados con esteroides inhalados y se asocia estrechamente con
la inflamación eosinofílica en estos pacientes. (1)

Lane et al estudiaron la expresión de las distintas isoformas de la NO
sintetasa (NOS) en células epiteliales del árbol  espiratorio y en macró-
fagos, en una población no preseleccionada de 41 niños de 6 a 16
años. Encontraron que el valor mediano de la FENO era de 15,5 ppb
(intervalo de confianza [IC] del 95%, 10-18,1) (2)

Las células del epitelio respiratorio expresarían la NOS2 y contribuirí-
an a la totalidad del NO producido en la vía respiratoria distal. En los
niños estudiados encontraron que los valores de la FENO se correlacio-
naban mayoritariamente con la presencia de atopia y de hiperrespues-
ta bronquial, más que con el diagnóstico de asma. (3)

Funciones del óxido nítrico endógeno
El NO actúa en el sistema respiratorio como: a) broncodilatador débil,
Relaja la musculatura lisa bronquial a través del GMPc.; b) vasodilatador
potente, produce GMPc, que activa los canales de Ca++, con lo que se
origina relajación y, en consecuencia, vasodilatación, de modo que
mejora la relación ventilación-perfusión.; c) neurotransmisor del sistema
no colinérgico y no adrenérgico, El NO induce una respuesta inhibidora
(i-NANC) y, por lo tanto, broncodilatación.; d) antimicrobiano, parece
tener particular importancia en los sistemas de defensa contra patóge-
nos intracelulares ; e) modulador de la diferenciación celular, Las con-
centraciones locales altas de NO favorecen la inhibición de la diferen-
ciación de las células CD4+ T helper (Th) en Th1 productoras de inter-
leucina-2 e interferón gamma) y el aumento de Th2 (secretoras de inter-
leucinas- 4, 5 y 10, que favorecen la producción de inmunoglobulina E,
la adherencia y acumulación de eosinófilos). y f) amplificador de la infla-
mación en la vía aérea. En situaciones patológicas de estrés oxidativo, el
NO inhibe los linfocitos Th1 y la producción de interferón gamma, regu-
la a la baja la apoptosis de los eosinófilos y actúa como modulador en
enfermedades como el asma ampliando la respuesta inflamatoria.

Por ello la inhibición de la actividad de la iNOS podría dar lugar a una inhi-
bición de la inflamación eosinofílica en el asma. Se sabe que los glucocor-
ticoides son efectivos a la hora de inhibir la actividad de la iNOS, así como
también para controlar el asma y eliminar la inflamación de la vía aérea.

En niños asmáticos aumenta la expresión de iNOS en células epiteliales,
eosinófilos, neutrófilos y mastocitos, lo que da lugar a grandes cantida-
des de NO y metabolitos como el peroxinitrito, que generan hiperreacti-
vidad bronquial, daño epitelial e inhibición del surfactante. (4)

El NO favorece el aumento del edema, de la exudación plasmática y
del despegamiento del epitelio bronquial. Además, se ha hallado una

correlación entre el aumento de la FENO y el incremento del 8-epiiso-
prostano- F2?, que es un marcador de la peroxidación lipídica y un
potente vasoconstrictor pulmonar; se ha planteado que esta sustancia
sería un marcador del estrés oxidativo en el asma.

Valores de referencia
Con analizadores de quimioluminiscencia, registro SBOL y flujo espira-
torio de 45-55 ml/s, los valores de la FENO en adultos sanos se sitúan
en un rango de 5-15 ppb. Los mismos valores de referencia se encuen-
tran en niños de más de 5 años de edad, como se observa en las
siguientes publicaciones:

- Jöbsis et al, en 73 niños, FENO de 10,5 ± 1,1 ppb.

- Kharitonov et al, en 20 niños, FENO de 15,6 ± 9,2 ppb.

- Pedroletti et al, en 15 niños, FENO de 12,5 ± 3,2 ppb.

- Scollo et al, en 23 niños, FENO de 10,1 ± 4,1 ppb.

- Malmberg et al, en 62 niños, FENO de 5,3 ± 0,4 ppb

Buchvald et al han establecido, en un estudio multicéntrico con 405
niños sanos de 4 a 7 años, los valores de normalidad de la FENO. La
media geométrica es 9,7 ppb (aumenta con la edad) y el límite supe-
rior del IC del 95% es de 25,2 ppb. En 2007 Daniel et al han publica-
do valores de referencia con niños de 2-7 años midiendo la FENO a
respiración corriente con mascarilla facial on-line (concentración
media geométrica: 3,9 ppb; IC del 95%, 3,5-4,2) y off-line (concentra-
ción media geométrica: 3,0 ppb; IC del 95% 2,7-3,3).

Si se mide el NO mediante analizadores electroquímicos siguiendo las
recomendaciones ATS-ERS, los valores de la FENO son discretamente
superiores (rango: 20-30 ppb) a los obtenidos con analizadores de qui-
mioluminiscencia. (1)

Aplicación clínica de la determinación del óxido nítrico exhalado
en enfermedades respiratorias en niños

Asma
En los niños, no existe ningún método fácil para evaluar el control del
asma o predecir la pérdida de control que sea mejor que la simple
monitorización de los síntomas. De ahí el interés en la determinación
de marcadores de la inflamación no invasivos como el óxido nítrico
exhalado. Quienes proponen su utilización como instrumento clínico
se basan en las siguientes hipótesis:

- FENO es un marcador para el asma

- FENO es un reflejo de la inflamación eosinofílica de la vía aérea y

- FENO refleja el control del asma y puede ser usado para guiar el
manejo del asma (5) 

En el diagnóstico.

Se han descrito valores elevados de la FENO en niños asmáticos y en
otras enfermedades inflamatorias pulmonares, y se ha considerado que
su determinación es una técnica no invasiva válida y reproducible para
el seguimiento y manejo de la inflamación de la vía aérea, y que posee
capacidad discriminativa para diagnosticar el asma. (1) 

Cobos Barroso et al (6) comunicaron en 1998 los resultados de su estudio
pediátrico de la FENO y del NO nasal sobre 73 niños escolares, Observaron
diferencias entre el grupo control y el de afectados de asma (p < 0,0001),
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tanto en el subgrupo de asma leve intermitente (sin tratamiento) como en
el subgrupo que seguía tratamiento con esteroides inhalados.

Warke et al (7) compararon los valores de la FENO en niños sanos y asmá-
ticos con los datos obtenidos por lavado broncoalveolar. Encontraron que
la FENO en niños asmáticos se correlacionaba positivamente con la can-
tidad de eosinófilos y la proteína catiónica del eosinófilo.

La FENO superior a 17 ppb tenía una sensibilidad del 81% y una especi-
ficidad del 80% para predecir inflamación asmática. Por tanto, la FENO
sería un marcador no invasivo válido y reproducible para medir la infla-
mación eosinofílica en las vías aéreas (Pjnemburg AJCCRM 2005) (8).

Malmberg et al (9) describió que valores elevados de la FENO (3 des-
viaciones estándar) se correlacionaban con asma clínica y con la eosi-
nofilia en esputo. Estos autores concluyen que la FENO es un marca-
dor primario de la eosinofilia de la vía aérea y que su elevación signi-
ficativa tendría utilidad en la identificación de pacientes con posible
asma, independientemente de la atopia.

Otros autores, al comparar distintas pruebas de función pulmonar
(espirometría forzada, resistencias por oscilación y prueba de broncodi-
latación) y el esputo inducido con la FENO en niños con sospecha de
asma, concluyeron que la sensibilidad diagnóstica de la espirometría
forzada era menor (47%) que la de la FENO (88%) y la del esputo indu-
cido (86%). Asimismo, la FENO ofrecía una especificidad del 92%, lo
cual reflejaba su mayor capacidad discriminativa entre los niños prees-
colares afectados de asma y los sanos, y la capacidad de detectar la
presencia de inflamación en estadios tempranos de la enfermedad. La
combinación de un incremento de la FENO igual o superior a 33 ppb y
una espirometría anormal (FEV1 < 80% del teórico) refleja una sensibi-
lidad del 94% y una especificidad del 93% para el diagnóstico de asma.

Sin embargo, hay que recordar que existen distintos fenotipos de asma
y que, por tanto, una FENO normal no excluye el diagnóstico de la
enfermedad, sobre todo en el asma de fenotipo no eosinófilo. (1)

La FENO se encuentra únicamente elevada en el asma atópica y tam-
bién existen evidencias de su elevación en otras enfermedades atópi-
cas, por ello en el caso de niños atópicos no permite claramente dife-
renciar entre niños asmáticos y no asmáticos (5)

El diagnóstico de asma puede resultar muy difícil y no existe ningún test
perfecto para su realización. Un FENO elevado no quiere decir que el
asma sea el origen de la sintomatología y un FENO normal no excluye el
asma, pero en el caso de un probable asma grave sintomático con FENO
normal siempre se debe pensar en otras posibilidades diagnósticas (10)

En el seguimiento del tratamiento.
Jones et al observaron que la FENO guardaba una mayor correlación
con los síntomas respiratorios indicativos de la pérdida de control de
la enfermedad. El incremento de la FENO superior al 60% de la cifra
basal tenía un valor predictivo positivo entre el 80 y el 90% para pre-
decir la pérdida de control de la enfermedad. (11)

Además, la FENO ofrece la posibilidad de ajustar el tratamiento a la
mínima dosis eficaz, manteniendo el control del proceso inflamatorio, y
posee la capacidad de identificar a los pacientes con buena respuesta a
los corticoides inhalados que se encuentran todavía asintomáticos. (12)

También, la intervención con montelukast (4 mg/día) disminuye la
FENO de 33,1 a 11,6 ppb de media geométrica, mejorando la resisten-
cia de la vía aérea por interrupción con obturador único, sin cambios
en la prueba broncodilatadora. (13)

El estudio de Zacharasiewicz muestra que la FENO y la eosinofilia en
esputo inducido predicen una reducción exitosa de los corticoides
inhalados en niños mejor que los signos y síntomas clínicos y la fun-
ción pulmonar (14). Otro grupo ha demostrado que una elevación de
la FENO después de haber suspendido los corticoides inhalados prece-
de a las recaídas (15)

Sin embargo el valor de la FENO siempre debe valorarse en el contex-
to clínico y una elevación de la misma puede ser debida a que algunas
personas constitucionalmente la tienen elevada, a una rinitis vírica, a
la exposición mantenida a algunos alérgenos, o en relación al trata-
miento antiinflamatorio indicar que la dosis es baja, la técnica de
inhalación incorrecta o existe una falta de adherencia. (10)

Lactante con sibilancias recurrentes
La FENO resulta útil en el diagnóstico diferencial de los niños preesco-
lares con sibilancias recurrentes, edad donde la espirometría forzada y
el esputo inducido son más complejos de realizar.

Así, un valor de FENO inferior a 20 ppb, en un paciente con síntomas
indicativos de asma, deberá hacer pensar en asma de fenotipo neutró-
filo, enfermedad por reflujo gastroesofágico, rinosinusitis con goteo
nasal posterior, disfunción ventricular izquierda, discinesia ciliar pri-
maria, disfunción de cuerdas vocales, etc.,(1)

En el estudio de Gabriele et al los lactantes con sibilancias recurrentes
presentan valores más altos de FENO. Además, los lactantes atópicos
con episodios recurrentes de sibilancias tienen valores más elevados de
FENO que aquéllos con sibilancias no atópicos (p = 0,04). (16)

La FENO también se ha estudiado en recién nacidos sanos para obser-
var si puede ser un marcador de desarrollo de enfermedades respirato-
rias recurrentes. Latzin et al, concluyen que los neonatos de madres
atópicas con valores elevados de FENO tienen riesgo de desarrollar sín-
tomas respiratorios. Asimismo, la FENO elevada y los síntomas respira-
torios están asociados con el tabaquismo materno. (17)

Atopia
Rinitis alérgica

Ocasiona un aumento del NO nasal, que disminuye tras el tratamien-
to con glucocorticoides orales o tópicos,

Jouaville et al notifica que los niños con asma atópica tenían valores
superiores a los afectados de asma no atópica. Los no asmáticos pero
atópicos con rinitis alérgica presentaban valores mayores que los no
atópicos y que los atópicos sin rinitis alérgica ni asma, mientras que
en los niños asmáticos la FENO se incrementaba en atópicos indepen-
dientemente de la rinitis alérgica. (18)

En el prematuro la FENO no aparece como una variable predictiva del
desarrollo de enfermedad pulmonar crónica asociada a prematuridad.

En la Fibrosis quística, Discinesia ciliar primaria, bronquiectasias se
obtienen valores bajos de la FENO. (1)
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INTRODUCCIÓN
La cadena asistencial en la atención inicial del niño politraumatizado
comprende la reanimación inicial, el transporte primario asistido, en
algunos casos la estabilización en un hospital de mediana complejidad
y el consiguiente transporte secundario hasta el centro especializado
de tercer nivel y su tratamiento definitivo.

La asistencia al traumático se caracteriza por la inmediatez de la
demanda, propio de cualquier accidente y por tanto sin preaviso, y por
un elevado grado de complejidad que requiere un alto grado de prepa-
ración para su tratamiento. El objetivo de los cursos de formación en
trauma pediátrico es el de familiarizar al alumno en el manejo de estos
pacientes y de aprender la sistemática de actuación.

EPIDEMIOLOGÍA
Los accidentes son  la primera causa de mortalidad entre el año de vida
y los 18 años. Dentro de los accidentes ocupan un lugar destacado los
traumatismos, especialmente aquellos que son derivados del tráfico. Las
causas varían en función de la edad. Hasta los cuatro años destacan en
primer lugar las precipitaciones. Ello es debido a que a esta edad los
niños permanecen la mayor parte del tiempo en el domicilio, a su  curio-
sidad, y a su recién adquirida autonomía de movimientos.
Posteriormente los atropellos, especialmente en el ámbito urbano, pasan
a ocupar el primer lugar. En edades superiores la causa de la mayoría de
accidentes son las bicicletas y más adelante las motos. Los ocupantes de
vehículos se encuentran en todos los segmentos de edad. Desde el punto
de vista de las lesiones, el TCE sólo o asociado a politraumatismo,  se
presenta en el 70% de los casos seguido de las lesiones esqueléticas y
del traumatismo abdominal. El trauma torácico representa entre un 10
y un 30% del total. Finalmente se sitúan los traumas genitourinarios, las
lesiones medulares y las de los grandes vasos.

ASISTENCIA INTEGRAL AL NIÑO POLITRAUMATIZADO
La asistencia a los pacientes traumáticos tiene como finalidad la de  pro-
curar cuidados médicos lo más rápido y eficazmente posible desde el
mismo momento en que se produce el accidente. Para ello se han desarro-
llado unas estructuras que pretenden trasladar hasta el lugar mismo de los
hechos los recursos necesarios para tratar in situ al accidentado y trasla-
darlo asistido hasta el centro idóneo para su cuidado definitivo. Debe de
tenerse en cuenta que en el paciente pediátrico se reduce a la mitad la
denominada hora de oro de los adultos. En estos 30 primeros minutos
desde que se produce el accidente, un equipo de reanimación avanzada
debe estar tratando al paciente. La mortalidad en el trauma, en un primer
grupo, se produce por lo que denominaremos lesiones incompatibles con
la vida. Un segundo grupo lo componen las lesiones  con riego inminente
de muerte y un tercero en el que, la evolución de las lesiones (cascada
inflamatoria, alteraciones de la coagulación, infecciones, Distress
Respiratorio  etc.) comportan una muerte diferida por fallo multiorgánico.

El 80% de los niños fallecen en los primeros minutos, un 15% en los pri-
meros 4 días y únicamente se registra un 5% de mortalidad tardía. Un
dato a considerar es que el 30% de las muertes en las primeras 4 horas
son debidas a la hipoxia o la hipovolemia. Por ello, la asistencia médica
debe ser lo más precoz posible priorizando la ventilación-oxigenación y el
estado circulatorio. De la calidad de esta reanimación inicial va a depen-
der, no solo evitar estas muertes precoces, sino minimizar las lesiones dife-
ridas cuyo origen se encuentra en una resucitación deficiente. 

La asistencia al niño traumatizado es compleja y  multidisciplinar. La con-
centración de diferentes especialistas trabajando en un espacio reducido
y bajo presión, requiere el aprendizaje de una sistemática de actuación
bien reglada y ordenada El trabajo en equipo es fundamental y es impres-
cindible la figura del jefe de equipo o “Team Leader” Su misión es la de
coordinar a los diferentes miembros del grupo y ordenar y priorizar las
decisiones diagnósticas y terapéuticas. El objetivo cronológicamente orde-
nado es el de: Reanimar, Diagnosticar, Tratar y Estabilizar. Para ello el con-
cepto de Soporte Vital Avanzado en Trauma (S.V.A.T.) hace hincapié en dos
premisas: Sistemática de actuación y Reevaluación constante. Debe
seguirse siempre un orden cronológico de actuación, paso a paso, y reeva-
luar  al paciente en todo momento. El S.V.A.T. se estructura en diferentes
secuencias: Primera evaluación, Segunda evaluación y Categorización.

I - Primera evaluación
Después de colocar al paciente  encima de la camilla, iniciaremos la
secuencia de actuaciones según la secuencia  de los ABC’s teniendo en
cuenta la regla de oro de no pasar de una fase a la siguiente hasta no
finalizarlo completamente.

- A) Alerta cervical y Vía aérea

- B) Ventilación-Oxigenación.

- C) Circulación

- D) Exploración neurológica básica.

- E) Exposición.

A) Alerta cervical y vía aérea

En una primera instancia se fijará bimanualmente la columna cervical
mientras otro miembro del equipo coloca el collarín cervical

En este apartado se trata de hacer permeable la vía aérea facilitando
el paso de aire hasta los pulmones. La simple maniobra de abrir la vía
aérea permite en ocasiones, especialmente en el lactante y el niño
pequeño, que se reanude la ventilación espontánea.

1) Triple maniobra. Consiste en levantar la mandíbula empujándola
hacia adelante y subluxandola para abrir la vía aérea

2) Extracción de cuerpos extraños. Teniendo la precaución de no
introducir más  el posible cuerpo extraño. Se explorará con el dedo la
cavidad oral. Controlaremos especialmente la presencia de caramelos
o goma de mascar así como los aparatos de ortodoncia.

3) Aspiración, Aspiraremos la cavidad oral con una sonda a ser posi-
ble rígida y de grueso calibre.

4) Mantener abierta la vía aérea. Con tubo de Mayo o con intubación

B) Ventilación-Oxigenación

De una forma casi simultánea con el apartado anterior, comprobaremos
la existencia o no de ventilación espontánea, su grado de efectividad y
efectuaremos las maniobras para asegurar una correcta ventilación.
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1) Existencia de ventilación espontánea. Comprobaremos si el pacien-
te efectúa movimientos respiratorios con el tórax y si exhala aire.

2) Grado de dificultad  de la ventilación. Observaremos si el paciente
tiene dificultad a la movilización del tórax, su frecuencia respiratoria,
la presencia de ruidos patológicos, la simetría de ventilación, el des-
plazamiento de la auscultación cardiaca y el color de mucosas.

3) Punción de neumotórax. Si sospechamos la presencia de un neu-
motórax a tensión por la asimetría de ventilación y el desplazamien-
to del latido cardíaco, pincharemos con una aguja de grueso calibre
en el segundo espacio intercostal a nivel de la línea media clavicular
del lado afecto dejando una válvula de Heimlich hasta que no se
efectúe la toracotomía definitiva.

4) Neumotórax abierto. La presencia de un neumotórax abierto
requiere la colocación de un apósito encima de la herida, sellándolo
por tres costados y dejando un lado libre que permita la salida del
aire convirtiéndolo en un neumotórax cerrado.

5) Ventilación no efectiva. En caso de que la ventilación sea inefecti-
va o no haya ventilación espontánea, se procederá a la intubación.
Dentro de los casos de ventilación ineficaz incluiremos la bradipnea,
los signos de distress, aquellos casos en que se detecten traumatis-
mos en la vía aérea superior o los casos de cianosis que no revierten
con la administración de oxígeno.

6) Oxigenación. En todos los casos de politraumatismo se administra-
rá desde este momento de la secuencia asistencial, oxígeno al 100%.
En los casos de ventilación espontánea con VMK y en los casos de
intubación, a través del Ambú con reservorio.

C) Circulación

Dentro de este apartado nos ocuparemos de la valoración del estado
hemodinámico, del reconocimiento de las hemorragias externas y de
su hemostasia, de la canalización de vías venosas y de la reposición de
líquidos. Así mismo recordaremos que el compromiso circulatorio
grave es también un criterio de intubación.

1) Canalización de vías. Deben canalizarse de forma inmediata dos
vías de grueso calibre, a poder ser cada una de ellas en un territorio
distinto (cava superior y cava inferior). Los lugares más habituales de
punción son la flexura del codo y la vena femoral Las vías centrales,
por las posibles complicaciones que de su colocación pudieran deri-
varse, no son de elección. En caso de no conseguirse un acceso veno-
so inmediato, noventa segundos, recurriremos a la punción intraósea.

2) Hemostasia. Haremos hemostasia por compresión en las heridas
que sangran abundantemente. En caso de amputaciones traumáticas
se efectuarán torniquetes.

3) Valoración del shock. Inicialmente valoraremos el shock en función de
la frecuencia cardiaca, el tiempo de recoloración capilar y los pulsos.

4) Reposición de líquidos  Inicialmente los líquidos a perfundir serán
soluciones cristaloides isoosmolares, el mas común es el suero fisio-
lógico. El débito será máximo dependiendo del calibre de las vías
canalizadas. El volumen de líquidos a perfundir dependerá del grado
de afectación hemodinámica:

.  T.A. normal y mala perfusión periférica: 20 c.c. /Kg.

.  T.A. baja: 40 c.c. / Kg.

Si se ha conseguido estabilizar al paciente,  seguiremos con un ritmo
de mantenimiento, en caso contrario repetiremos una nueva carga
con el mismo tipo de líquidos. En caso de persistir inestabilidad
hemodinámica perfundiremos 20 c.c. / Kg. de solución coloide En
estos casos las probabilidades de que el paciente requiera cirugía
urgente son muy elevadas.  

5) Intubación. En los casos de compromiso hemodinámico grave ( T.A. no
detectable por pulsos periféricos)  se procederá a la intubación electiva. 

D) Examen neurológico básico

La valoración dentro de la atención inicial del traumático se hará en
función de las pupilas y del nivel de conciencia.

1) Pupilas. Se valorará el tamaño, la simetría y la respuesta a la luz.

2) Nivel de conciencia: Alerta,  Reacción al dolor o No respuesta.

3) En caso de no respuesta, se procederá a la intubación.

E) Exposición del enfermo

En este punto de la secuencia  desnudaremos al paciente y lo expon-
dremos a la observación visual del equipo. Tendremos que tener en
cuenta la inmovilización de la columna y cualquier movilización se
efectuará en bloque. No olvidaremos visualización de la espalda en
busca de heridas que pudieran pasar desapercibidas.

II - Segunda evaluación
Una vez pasada esta primera atención inmediata, entraremos en una
segunda fase donde la exploración es mas exhaustiva pero donde no olvi-
daremos la premisa inicial: Reevaluación constante y tratamiento soste-
nido. Se procederá a la exploración sistemática en sentido cráneo caudal
y simultáneamente, siguiendo el mismo orden, se efectuarán las terapéu-
ticas que sean precisas. No perderemos en ningún momento al paciente
de vista y seguiremos valorándolo constantemente, especialmente desde
el punto de vista hemodinámico, ventilatorio y neurológico. 

1) Cráneo

Bajaremos desde la parte superior del cráneo hasta llegar al cuello
como si se estuviera realizando un TAC.

-Cuero cabelludo y posibles heridas.

-Depresiones y hundimientos de la bóveda.
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-Pabellones auriculares.

-Otorragia. (Sospecha de fractura de base de cráneo)

-Región frontal. Heridas o hundimientos.

-Región periorbitaria. Hundimientos. Crepitaciones.

-Orbitas. Afectación ocular. Isocoria. Anisocoria.

-Presencia de hematomas periorbitarios  (sospecha fractura base)

-Nariz. Rinorragia. Permeabilidad fosas nasales.

-Palpación pómulos. Crepitación.

-Estabilidad del maxilar.

-Cavidad oral. Cuerpos extraños. Dientes. Hemorragias.

-Colocación sonda orogástrica.

2) Cuello

-Observación del eje y postura del cuello.

-Heridas.

-Crepitaciones.

-Inmovilización de la columna cervical con Minerva e inmovilización
lateral con fijación de rodetes laterales.

3) Tórax

-Observación de heridas o deformidades.

-Palpación y compresión lateral bimanual de caja torácica.

-Clavículas.

-Asimetría de movimientos torácicos.

-Palpación de cuerpos vertebrales.

-Auscultación.

-Colocación, en caso necesario,  del tubo de toracotomía definitivo
en el5º espacio intercostal, línea media asilar... 

-Sistema de aspiración continúa si existe hemo-neumotórax.

4) Abdomen

-Heridas. Evisceraciones. Distensión.

-Observar los posibles hematomas externos, incluyendo la espalda.

-Palpación. Percusión. Auscultación.

5) Pelvis

-Deformidades. Asimetrías. Palpación. Compresión bimanual.

-Observación región perineal. Palpación. Crepitación.

-Genitales. Hemorragias.

6) Extremidades.

-Observación de deformidades evidentes. Fracturas abiertas. Pulsos
distales.

-Tracción e inmovilización palpando pulsos.

III - Evaluación neurológica secundaria
Esta segunda evaluación neurológica será más detallada y en ella
cuantificaremos el nivel de conciencia según la escala de Glasgow, la
función pupilar y la función motora de los miembros. Consideraremos
una puntuación de 8 o menos como coma y se indicará la intubación
independientemente de otros criterios de intubación.

1) Pupilas

La anisocoria es  un signo de hipertensión intracraneal grave con com-
presión del III par craneal. La midriasis bilateral fija refleja daño cere-
bral severo por anoxia, isquemia o enclavamiento por compresión bila-
teral del III par.

2) Función motora de los nervios

Valoraremos en este apartado la fuerza o debilidad de los movimientos de las
extremidades ya sea espontánea o como respuesta al dolor. Observaremos la
simetría o no de los movimientos así como posibles parálisis.

3) Finalmente valoraremos otros signos como los vómitos repetidos, la
cefalea persistente o la presencia de convulsiones.

4) Puntaje del Score de Glasgow

IV- Categorización
Todo paciente politraumatizado debe ser clasificado expresando el
resultado en forma de Score. El Score internacionalmente mas acepta-
do es el Pediatric Trauma Score, de J.J.Tepas. Dicha categorización per-
mite agrupar a los pacientes según su índice de gravedad. Para elabo-
rar correctamente el PTS, deberemos tener en cuenta la valoración de
la vía aérea, el estado hemodinámico, el estado neurológico, y la pre-
sencia o no, así como su gravedad, de las heridas y fracturas. Por ello,
la obligatoriedad de establecer el PTS es de por si una garantía de que
la asistencia inicial al traumático ha sido sistematizada. En este Score
la puntuación mínima es de -6 y la máxima de 12. Existe una relación
directa entre el  PTS y la mortalidad. A partir de una cifra igual o infe-
rior a 8 aumenta claramente los índices de mortalidad, por ello un PTS
igual o inferior a 8 deberá ser siempre remitido a un centro de alta
complejidad. Debemos remarcar una consideración importante: el PTS
mide la gravedad del paciente al ingreso, antes de las maniobras de
reanimación. No es pues un score evolutivo y si no se realiza en el pri-
mer momento, carece de validez pronostica.
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ASISTENCIA NEONATAL EN PARITORIO

Nº Programa: 1055
Autores: J. Aguayo Maldonado, M. Iriondo Sanz, E. Burón Martínez,
E. Salguero García, M. Thió Lluch, JR. Fernández Lorenzo y Grupo
Español de Reanimación Neonatal de la Sociedad Española de
Neonatología*

INTRODUCCIÓN
La asfixia perinatal es la causa principal que condiciona la necesidad
de reanimación cardiopulmonar del recién nacido (RN) en el momen-
to del parto. Aproximadamente un 6% de los recién nacidos, porcen-
taje que se eleva hasta alcanzar el 80% en los niños prematuros, pre-
cisan reanimación en los minutos inmediatos al nacimiento. En un
número importante de RN se consigue una adecuada reanimación con
procedimientos sencillos, sólo un 2% precisan intubación endotra-
queal y en menor porcentaje la administración de drogas y/o líquidos. 

La asfixia es una situación de hipoxia que si se mantiene en el tiempo
puede producir la muerte del  feto o del RN. En el momento del naci-
miento no es posible distinguir si un recién nacido está en apnea pri-
maria (fase inicial de la asfixia perinatal donde la estimulación puede
desencadenar la respiración) o apnea secundaria (fase posterior de la
asfixia donde el feto está mas comprometido y precisará de reanima-
ción más compleja), ya que en ambos casos el RN esta apnéico y su
frecuencia cardiaca puede ser inferior a 100 lpm. Cuando un RN nace
en apnea se debe asumir que se encuentra en apnea secundaria y no
demorar las medidas de reanimación. 

Preparación para la reanimación
Anticipación: ante un embarazo de riesgo la madre debe ser traslada-
da antes del parto a un centro con capacitación para realizar una rea-
nimación neonatal completa, y que disponga de una unidad de cuida-
dos intensivos. El útero materno es el mejor medio de transporte. Ya que
no siempre es posible el traslado materno, en todo hospital donde haya
partos debe haber personal capacitado en reanimación y estabilización
neonatal para garantizar la equidad en los cuidados neonatales. 

Recogida de datos: el/la pediatra o neonatólogo/a que asiste al parto
debe recabar información sobre: factores de riesgo de asfixia (tabla I).
Medicación administrada a la madre (sedantes, analgésicos, tocolíti-
cos). Estado del feto, valorando frecuencia cardiaca fetal (FCF), el pH
fetal si el patrón de registro de la FCF es difícil de interpretar, o por
estudio del perfil de la onda de velocidad de flujo  (OVF) durante el
ciclo cardiaco en diferentes vasos mediante  flujometría Doppler. 

Personal: en todo parto debe haber al menos una persona capacitada
en reanimación neonatal inicial. 

- Partos de bajo riesgo: una persona capacitada en reanimación neo-
natal inicial y localizable otra persona capacitada en la reanimación
completa.       

- Partos de alto riesgo: debe estar en el paritorio al menos una per-
sona entrenada en reanimación cardiopulmonar completa. Si la pre-
visión es el nacimiento de un RN severamente deprimido deben estar
presentes en el paritorio al menos dos personas expertas, una para
ventilar y si es preciso intubar y otra para monitorizar y si es preciso
dar masaje cardíaco y/o administrar drogas.

- En los partos múltiples deben organizarse tantos equipos y puestos
de reanimación como RN esperables.

Material: en la tabla II figuran el material y fármacos indispensables
en reanimación neonatal, así como material opcional. Después de cada
reanimación el material debe ser revisado y repuesto el que haya sido
utilizado.

Medidas Generales: en los momentos previos al parto: 

- Comprobar que la temperatura de la habitación es la adecuada. 

- Encender la fuente de calor y precalentar toallas para secar al RN.

- Comprobar que todo el material esta listo para ser usado. 

- Preparar la medicación que pudiera ser necesaria.

- Tomar las medidas de protección frente a posibles contagios (guan-
tes, bata, gafas). 

TÉCNICA DE REANIMACION NEONATAL
En la figura 1 se muestran los pasos a seguir en la reanimación neo-
natal. Cada medida debe ir seguida de evaluación de la respuesta,
nueva decisión y reevaluación.

1º Evaluación inicial 
Esta basada en la respuesta a 4 preguntas, ¿El líquido amniótico es
claro? ¿La gestación es a término? ¿El recién nacido respira o llora?
¿Tiene buen tono?. Si todas las respuestas son afirmativas: no hay
necesidad de reanimación y lo correcto es colocar al recién nacido en
contacto piel con piel con su madre sin interferir en la vinculación y el
apego; si fuera necesario se puede secar con toalla y limpiar la boca
con una gasa. Los cuidados de rutina deben esperar y pueden realizar-
se en las dos horas siguientes.  

Si alguna repuesta no es afirmativa se procederá a la estabilización inicial. 

2º Estabilización inicial
Si la valoración inicial no es afirmativa, actuar en el orden que sigue
(salvo en caso de líquido amniótico meconial):

a) Evitar pérdida de calor: tras ligar y cortar el cordón umbilical, colo-
car al niño bajo una fuente de calor radiante. 

b) Optimizar la vía aérea: colocar al niño en decúbito supino con la
cabeza en posición neutra o ligera extensión. Si precisa, aspirar
secreciones con una sonda de 8-10 F, primero boca y después nariz.
La presión negativa no debe ser superior a 100 mmHg  o 20 cmH2O.
La succión debe ser en periodos breves y de forma superficial, evitan-
do introducir la sonda profundamente, ya que se puede producir un
espasmo laríngeo y bradicardia vagal.

c) Secar la piel con toallas precalentadas, retirando las toallas húme-
das y cubriéndole con una seca. Se debe evitar tanto la hipertermia
como la hipotermia. 

d) Estimulación táctil: si tras la maniobras anteriores el recién naci-
do no inicia la respiración estimularle con palmadas suaves en la
planta de los pies o frotando la espalda.

e) Reposicionar. Estas maniobras se realizan en los primeros 30
segundos.
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3º Valoración
Respiración: el llanto del RN es la confirmación del inicio de una ven-
tilación adecuada. Si no existe llanto se debe valorar la frecuencia y
profundidad de los movimientos torácicos, así como la existencia de
patrones respiratorios anómalos (respiración en boqueadas o “gas-
ping”, excesivo trabajo respiratorio con tiraje a diferentes niveles).

Frecuencia cardiaca: auscultar el latido cardíaco o tomar el pulso en
la base del cordón umbilical.

Color: observar si el RN tiene color sonrosado, está cianótico o pálido.
La cianosis periférica es habitual y no significa en sí misma hipoxemia.

La evaluación de estos 3 parámetros se debe realizar cada 30 segundos
durante el tiempo que dure la reanimación. Si la respiración es regular, la
frecuencia cardiaca es superior a 100 lpm y el color es sonrosado, pue-
den aplicarse los cuidados de rutina y pasar el niño a la madre. No se debe
esperar al minuto de vida para actuar según el test de Apgar, sino que el
proceso de evaluación y estabilización empieza cuando el niño nace. No
está establecido el tiempo de ligadura del cordón umbilical en recién
nacidos que requieren reanimación (ILCOR-2005).

4º. OXIGENACIÓN 
Si el RN está cianótico a pesar de una respiración y frecuencia cardia-
ca adecuadas puede considerarse la administración de oxígeno libre. El
oxígeno puede administrarse mediante bolsa de anestesia, mediante
una mascarilla facial conectada a un mezclador aire/oxígeno, o colo-
cando un tubo de mezcla aire/oxígeno entre dos dedos de la mano
haciendo una mascarilla. El hecho de que el oxígeno al 100% pueda ser
perjudicial para el recién nacido, como han demostrado diferentes estu-
dios, nos obliga a revisar nuestras rutinas asistenciales. En las recomen-
daciones internacionales del 2005 (ILCOR, ERC) se admite como “razo-
nable” el uso de concentraciones más bajas de oxígeno en la reanima-
ción en paritorio. En las recomendaciones australianas del 2006
(http://www.resus.org.au) se afirma que el aire debería ser usado ini-
cialmente, reservando el O2 en aquellos neonatos que no mejoran des-
pués de una ventilación efectiva. La monitorización de la SpO2 podría
ser útil para orientarnos sobre  la concentración óptima de O2 a usar en
cada momento de la reanimación. Estudios recientes demuestran que
en recién nacidos sanos se alcanza una SpO2 del 90% entre los 5 y 8
minutos de vida. En base a todos estos conocimientos creemos que se
debe iniciar la administración de oxígeno, cuando sea necesario, a con-
centraciones bajas (FiO2 30%-35%) y que el aumento, el descenso o la
interrupción posterior del mismo debe ser guiada por la valoración clí-
nica de la respiración, la frecuencia cardiaca, el color, y por la SpO2

cuando tengamos el dato. El objetivo de una SpO2 preductal (sonda en
mano derecha) de 93-97% en el neonato a término y del 85-92% en el
pretérmino puede ser aceptable actualmente. Las modificaciones en la
FiO2, salvo situaciones de extrema gravedad, se deben realizar de forma
gradual  como es habitual en el manejo respiratorio de estos niños en
las Unidades de Cuidados Intensivos Neonatales. Esta práctica hace
necesaria la incorporación de mezcladores aire-oxígeno al material del
paritorio. Mientras estos no estén disponibles se debe tener en cuenta
que cuando se esté ventilando con bolsa las opciones son: ventilar con
aire (bolsa sin conexión a fuente de O2), con O2 al 40 - 60% (bolsa
conectada a la fuente de O2, sin reservorio) o con O2 al 100%. No se
debe olvidar que el gas utilizado debe estar húmedo y caliente. Si per-
siste la cianosis, se aplicará presión positiva intermitente. 

5º. VENTILACIÓN 
Ventilación no invasiva y manual  (mascarilla-bolsa autoinflable,
mascarilla-tubo en T, mascarilla laríngea). Indicaciones: Apnea o movi-
mientos respiratorios inadecuados o frecuencia cardiaca inferior a 100
lpm a pesar de que el RN haya iniciado la respiración.

Técnica: posición en decúbito supino, con la cabeza en posición neutra o
ligeramente extendida. Abrir la vía aérea (aspirar secreciones si precisa) y

colocar la mascarilla. Esta debe ser de tamaño adecuado, no debe apo-
yarse en los ojos y no debe sobrepasar el mentón (figura 2), permitiendo
el sellado total de la boca y la nariz. Debe ser transparente y con rodete
almohadillado que permita un buen sellado y evite lesiones en la cara. 

Ventilación con mascarilla conectada a bolsa. La bolsa debe ser
autoinflable con un tamaño no superior a 750 ml (250 ml en los pre-
maturos y 500 ml en el resto) y con válvula de seguridad cuyo límite
de presión esté prefijado a 30 cmH2O. La bolsa se conecta a un flujo
de gas, humidificado y caliente, entre 5 a 10 L/min.  

Ventilación con tubo en T (tipo Neopuff) conectado a mascarilla facial
(se puede conectar en otros casos a tubo ET o gafas nasales). Este dis-
positivo manual permite predeterminar el límite de pico (PIP) que es
variable según la edad de gestación y la causa de la reanimación;
puede ser suficiente  20 cm H2O (algunos RN pueden precisar presio-
nes más altas inicialmente, hasta 30 - 40 cm H2O) y de la presión al
final de la espiración (PEEP) de 4-5 cm H2O. Al ocluir con un dedo el
tubo en T se produce la inspiración y al soltar la espiración. Se requie-
re cierta práctica para limitar el tiempo inspiratorio y para establecer
la frecuencia respiratoria adecuada.

La concentración de O2 del gas que vamos a utilizar con cualquiera de
los métodos se determina en el mezclador aire/oxígeno (si se quiere
usar una concentración baja de oxígeno y no se dispone de mezclador,
retirar el reservorio de la bolsa).

Para comenzar a ventilar el reanimador se debe colocar a la cabecera o a
un lado del niño, abrir ligeramente la boca del recién nacido y aplicar la
mascarilla. Conectar la bolsa o el tubo en T y comenzar con las insuflacio-
nes a un ritmo de 30-60 rpm. (frecuencias más altas en RN prematuros) 

La mejoría de la frecuencia cardiaca se considera el mejor indicador de
estar realizando una  ventilación correcta; la mejoría del color así como
la visualización de un correcto desplazamiento del tórax con cada insu-
flación indica que la ventilación se está realizando adecuadamente.

Mascarilla laríngea La mascarilla laríngea se ha mostrado eficaz para
ventilar RN a término, existiendo pocos datos en prematuros. Puede ser
válida si la ventilación con bolsa y mascarilla es ineficaz y fracasa la
intubación. Por el momento no se puede recomendar su uso rutinario.

Intubación endotraqueal 
Debe estar disponible el material adecuado al tamaño del niño que
vamos a reanimar.

Indicaciones:

- Ventilación con bolsa y mascarilla ineficaz.

- Si se prevé un tiempo prolongado de ventilación.

- Cuando se requiera aspiración traqueal (líquido amniótico meconial).  

- Situaciones especiales: hernia diafragmática y prematuridad extrema.

Técnica: posición en decúbito supino con la cabeza en ligera extensión.
Introducir el laringoscopio por el lado derecho con la mano izquierda,
desplazando la lengua hacia la izquierda. Avanzar la hoja del laringos-
copio (pala recta del 0 en los prematuros y del 1 en RN a término),
hasta situar la punta en la vallécula o sobre la epiglotis. Al traccionar
en la dirección del mango del laringoscopio se ven las cuerdas vocales
(una ligera presión externa sobre la laringe puede facilitar su visuali-
zación). Con la mano derecha introducir el tubo endotraqueal de
tamaño adecuado para la edad gestacional y peso  (tabla III). Se des-
aconsejan los tubos endotraqueales con diámetro inferior a 2,5 mm así
como los tubos con balón. Cada intento de intubación no debe durar
más de 30 segundos, ventilando al RN con bolsa y mascarilla entre
cada intento. Una vez colocado el tubo se debe comprobar que el aire
entra en ambos pulmones. Si el tubo se introduce en el bronquio dere-
cho, debe ir retirándose poco a poco hasta comprobar que el aire entra
en el pulmón izquierdo. La monitorización de CO2 exhalado es efecti-
va aunque en nuestro medio no es de uso rutinario.
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Una vez intubado el RN se puede ventilar con bolsa, tubo en T o un
respirador, usando la menor presión y la menor concentración de oxí-
geno posibles.

Actitud
Tras 30 segundos de ventilación con presión positiva evaluar nueva-
mente, la respiración, la frecuencia cardiaca y el color:

- Si FC > 100 lpm, respiración regular y color sonrosado: cuidados de
rutina.

- Si FC < 60 lpm: iniciar masaje cardíaco.

- Si FC > 60 lpm: continuar ventilando. 

6º. MASAJE CARDIACO
Indicaciones 

- En cualquier momento si hay ausencia de latido cardíaco.

- Frecuencia cardiaca inferior a 60 lpm tras 30 segundos de ventila-
ción con presión positiva.

Técnica: colocar los pulgares (uno al lado del otro en caso de recién
nacido a término o uno encima del otro si es pretérmino) sobre el tercio
inferior del esternón, por debajo de la línea intermamilar, y el resto de
los dedos abrazando el tórax. Otra forma consiste en comprimir en el
mismo punto con dos dedos colocados perpendicularmente al esternón
(figura 3). Esta técnica puede ser más útil en caso de un solo reanima-
dor. La profundidad de la compresión debe ser 1/3 del diámetro antero-
posterior del tórax. El ritmo de compresión/ventilación debe ser 3/1. 

Actitud
Después de 30 segundos de ventilación y masaje cardíaco valorar la
frecuencia cardiaca:

- Si FC < 60 lpm: administrar adrenalina y continuar otros 30 segun-
dos ventilando y con masaje cardiaco. 

- Si FC > 60 lpm: continuar ventilando.

7º Fármacos y fluidos
Se requiere en pocas ocasiones en la reanimación neonatal.

Vías de administración

- La vena umbilical es la vía de elección para administración de líqui-
dos y fármacos. Tras seccionar el cordón umbilical introducir un caté-
ter de 3.5- 5 Fr (dependiendo de la edad de gestación) en la vena (el
vaso de mayor calibre), hasta que refluya sangre (aproximadamente
a los 3 cm). Una vez administrada la medicación se debe lavar la vía
con 2 ml de suero fisiológico.

- La vía endotraqueal se reserva para los casos en que el RN esta ya intu-
bado y se precisa administrar de forma rápida alguna medicación mien-
tras se intenta la vía venosa. Mediante una jeringa se administra la medi-
cación directamente en el tubo ET o a través de una sonda, y posterior-
mente dar 2-3 emboladas para favorecer la difusión del fármaco. El uso
de tubos de doble luz evita la desconexión del sistema de ventilación

- La vía intraósea así como las venas periféricas son de uso excepcio-
nal en la reanimación en paritorio.  

Adrenalina
Indicación: FC < 60 lpm a pesar de ventilación adecuada con presión
positiva y masaje cardíaco durante más de 30 segundos.

Dosis: 0,01 a 0,03 mg/kg (0,1 – 0,3 ml/kg de la dilución 1:10.000, 1ml de
adrenalina al 1:1.000 más 9 ml de s. fisiológico). Si se administra por vía ET
la dosis es de 0.03 hasta 0.1 mg/kg (0.3  a 1 mL/kg de peso de la diluida)

Vía de administración: endotraqueal o endovenosa. Si tras la primera
dosis de adrenalina no se produce mejoría administrar nuevas dosis
cada 3-5 minutos. 

Expansores de volumen
Indicación: sospecha de hipovolemia (antecedente de hemorragia
materna, transfusión feto-materna o feto-fetal, rotura del cordón
umbilical y mala respuesta a la reanimación) y datos clínicos sugeren-
tes (palidez, pulsos débiles, mala perfusión, mala respuesta a la reani-
mación o acidosis metabólica).

Tipos: 

- Cristaloides: suero fisiológico, el más utilizado, o Ringer lactato.

- Sangre: O Rh negativo si ha habido una pérdida de sangre importante. 

Dosis: 10 ml/kg, a pasar en 5-10 minutos, a repetir según respuesta clínica.

Vías: intravenosa de elección, o intraósea.

Naloxona
Indicaciones: 

- Depresión respiratoria en recién nacido con antecedente de admi-
nistración de narcóticos a la madre en las 4 horas previas al parto. 

- No debe administrarse a hijos de madres adictas a opiáceos ya que
puede precipitar un cuadro de abstinencia grave. En estos casos el
tratamiento será sintomático, manteniendo el soporte respiratorio
hasta que se inicie la respiración espontánea.

Dosis: 0,1 mg/kg  de una solución con 0,4 mg/ml. Puede repetirse la dosis
cada 2-3 minutos hasta lograr la revertir la depresión respiratoria. 

Vías: intravenosa, intramuscular o intraósea.

Bicarbonato sódico 
Indicaciones: su uso rutinario en reanimación neonatal está desacon-
sejado, y en ningún caso se debe administrar sin asegurar una adecua-
da ventilación y perfusión. Algunos autores lo recomiendan si fallan
todas las medidas de reanimación y otros sólo si existe acidosis meta-
bólica con  pH  < 7,20.

Dosis: 1 - 2 mEq/kg  de una solución que contenga 0,5 mEq/ml (bicar-
bonato 1 M diluido al medio).

Vía de administración: intravenosa o intraósea. La administración debe
ser lenta.

Efectos secundarios: Hipercapnia e hiperosmolaridad.

Situaciones especiales

Líquido amniótico meconial
El antecedente de líquido amniótico teñido de meconio es una situa-
ción de alerta. Según datos actuales no se recomienda la aspiración de
las vías respiratorias por parte del obstetra cuando el recién nacido
asoma la cabeza por la vagina, pues esta maniobra no previene del sín-
drome de aspiración meconial.

1º Si el RN nace vigoroso e inicia el llanto se realizaran los cuidados
de rutina y no caso se procederá a la aspiración de tráquea aunque el
meconio sea espeso. 

2º Aspiración endotraqueal: Se debe realizar si tras el nacimiento el RN
está deprimido, hipotónico, no inicia la respiración o ésta es ineficaz. Se
le colocará bajo una fuente de calor radiante, evitando el secado y la
estimulación y mediante laringoscopia directa se procederá a aspirar
hipofaringe, intubar y succionar la tráquea. Tras la conexión directa del
tubo endotraqueal a la fuente de aspiración (existen diferentes disposi-
tivos para efectuar esta conexión, algunos tubos ET los llevan incorpo-
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rados) se irá retirando el tubo lentamente mientras se continua aspiran-
do. Como alternativa aspirar la tráquea con sondas de 12-14 F. Si el RN
está muy deprimido tras la 1ª o 2ª aspiración hay que iniciar ventilación
con presión positiva aunque haya algún resto de meconio en la vía
aérea. Se debe aspirar estómago cuando la reanimación haya concluido.

Reanimación del neonato prematuro (ver algoritmo en figura 4)
La estabilización coincide en su mayor parte con la que se realiza en cual-
quier recién nacido (establecer medidas para evitar la hipotermia, monito-
rizar la Sp02 si se dispone de pulsioxímetro,  posicionar, aspirar boca y
fosas nasales, estimular suavemente) y no debe prolongarse más allá de
los primeros 30 segundos de vida. A continuación se evalúan 3 paráme-
tros: frecuencia cardiaca, saturación de hemoglobina o color y respiración.

Particularidades del RN prematuro:
- Es una prioridad absoluta evitar la pérdida de calor. Actualmente la medi-
da más eficaz es el uso de envoltorios o bolsas de plástico (polietileno).

- La administración de oxígeno está siendo cuestionada en la actua-
lidad. Dado que el motivo principal de la cianosis o la dificultad res-
piratoria es la inmadurez pulmonar, es prioritario posicionar al pre-
maturo, optimizar la vía aérea, ventilarlo adecuadamente y según la
respuesta se pueden utilizar concentraciones ascendentes de oxíge-
no.  El aire o la mezcla de gases deben  administrarse juntamente con
presión positiva controlada de forma precoz, es decir, a través de un
ventilador automático o manual, o de un sistema de CPAP. Como
norma, se administrará la concentración mínima de O2 que permita
mantener valores de SpO2 preductal (mano o muñeca derecha) no
superiores al 92%.

- El tiempo requerido para administrar presión positiva en un RNMBP en sala
de partos no está establecido, pero es deseable no sobrepasar los 5 minutos
en indicar una intubación tras una evaluación continuada negativa.

Se considera una evaluación positiva cuando se cumplen los 3 crite-
rios siguientes: FC >100 lpm;  SpO2  aumentando o > 75% o color
sonrosado y respiración regular.

Una evaluación negativa significa que no se cumple alguno de los cri-
terios especificados anteriormente.  

1) Reanimación del prematuro < 28 semanas
En este grupo de pacientes se debate la administración profiláctica de
surfactante, por lo que los grupos que siguen este protocolo intuban
electivamente a estos pacientes. Si no se intuba electivamente y la eva-
luación es positiva se puede recomendar la administración precoz de
presión positiva a través de mascarilla PEEP/CPAP, para evitar o tratar el
atelectotrauma, y trasladarlo de esta forma a la unidad neonatal. Si
desde un inicio la evaluación es negativa, o bien no responde a la apli-
cación de PEEP/CPAP, además se administrarán insuflaciones con pre-
sión positiva conocida a través de mascarilla. Si no responde a la venti-
lación manual con mascarilla, se procederá a la intubación, se seguirá
con la ventilación con presiones positivas conocidas (PIP/PEEP) y se
valorará la administración de surfactante precoz en sala de partos. 

2) Reanimación del prematuro >29 semanas
El prematuro menos inmaduro que nace bien, es decir, que tras la esta-
bilización inicial presenta una evaluación positiva, es menos probable
que tenga un cuadro clínico de inmadurez pulmonar que justifique la
instauración tan precoz de PEEP/CPAP. Si la evaluación es negativa
pero presenta una ventilación espontánea, se puede recomendar la
administración precoz de presión positiva a través de mascarilla
PEEP/CPAP. En cambio si no ventila espontáneamente o no mejora con
la aplicación de PEEP/CPAP, se añadirán insuflaciones con presión
positiva conocida a través de mascarilla. Si no responde a la ventila-
ción manual con mascarilla, se procederá a la intubación, se seguirá

con la ventilación con presiones positivas conocidas (PIP/PEEP) y se
valorará la administración de surfactante precoz en sala de partos si la
FiO2 es > 30%. 

La administración de surfactante en paritorio queda restringida a los
RN que precisan intubación. El uso de líquidos y fármacos sigue las
mismas reglas de RN más maduros si bien la administración de bicar-
bonato sódico a RN prematuros se ha puesto en relación con mayor
riesgo de hemorragia intracraneal por lo que no se aconseja su uso. Los
expansores de volumen suponen también un riesgo y, si se adminis-
tran, al igual que el bicarbonato, debe hacerse lentamente.

Hernia diafragmática
Si el diagnóstico ha sido prenatal y el niño al nacer está en apnea o
tiene una respiración ineficaz se le debe intubar inmediatamente evi-
tando los estímulos que favorecen el inicio de la respiración. Además,
se debe colocar una sonda gástrica antes de proceder al traslado.

Consideraciones éticas en reanimación neonatal
Actualmente hay un amplio consenso de no iniciar la reanimación en:

- Prematuros con edad gestacional ≤23 semanas y/o peso 400 g
(excepto si vitalidad extrema o crecimiento intrauterino retardado)

- Anencefalia

- Trisomía 13 ó 18 confirmadas 

- Fetos con signos de muerte (ausencia de respiración y latido, mace-
ración)

- Si se ha iniciado la reanimación, ésta se interrumpirá si:

- Se confirma la existencia de una enfermedad incurable (Ej. anencefalia) 

- No hay respuesta tras 10 minutos de RCP. 

La incidencia de secuelas neurológicas graves o muerte es elevada si a
los 10 minutos no se ha conseguido latido cardíaco espontáneo.  

En los RNMBP 24-25 semanas ó 401-700g: individualizar según el caso,
teniendo en cuenta la actitud de la familia.  En prematuros de 26 sema-
nas ó >700 g: tratamiento activo, como en un recién nacido a término.

Las investigaciones que persiguen una mejora en el cuidado de los RN en
el límite de la viabilidad deben proseguir y los esfuerzos se deben con-
centrar en mejorar los resultados a largo plazo de los supervivientes y en
desarrollar los mejores cuidados paliativos para los que no sobreviven.

* Grupo Español de Reanimación Neonatal de la SEN: Martín Iriondo
Sanz, Marta Thió Lluch, Elena Burón Martínez, Josefa Aguayo, Enrique
Salguero García, José R. Fernández Lorenzo, Luis Paisán Grisolía,
Máximo Vento Torres,  César Ruiz Campillo, Dolores Elorza Fernández,
Iballa Reyes Azpeitia. 
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TABLA I. FACTORES DE RIESGO PERINATAL

Tabla II.  MATERIAL NECESARIO PARA LA REANIMACION NEONATAL

Tabla III. Tamaño del tubo endotraqueal y longitud a introducir  en
relación al peso y edad de gestación. 

* Diámetro interno
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Factores de riesgo prenatales
Diabetes materna
Hipertensión arterial gestacional o crónica
Enfermedades maternas crónicas: cardiovascular, renal, pulmonar, otras
Anemia o isoinmunización
Muertes neonatales o fetales previas
Hemorragia en el 2º ó 3er trimestre
Infección materna
Oligoamnios o polihidramnios
Rotura prematura de membranas
Gestación postérmino
Gestación múltiple
Discrepancia entre tamaño del feto y edad de gestación
Tratamiento con fármacos: litio, magnesio, otros
Malformación fetal
Actividad fetal disminuida
Embarazo no controlado
Edad materna < 16 años ó > 35 años
Factores de riesgo intraparto

Cesárea urgente
Parto instrumental: ventosa o fórceps
Presentación anómala
Parto prematuro o precipitado
Corioamnionitis materna
Rotura prolongada de membranas (> 18 horas previas al parto)
Parto prolongado (> 24 horas o expulsivo > 2 horas)
Bradicardia fetal o patrones de frecuencia cardiaca fetal anómalos
Administración de narcóticos a la madre en las horas previas al parto
Líquido amniótico teñido de meconio
Prolapso de cordón
Desprendimiento de placenta o placenta previa.

Equipo de succión y ventilación

Sondas de aspiración (5 ó 6, 8, 10, 12 y 14 Fr)
Bolsas autoinflables (250-500 mL)
Mascarillas faciales (tamaño neonatal término y pretérmino)
Laringoscopio con pala recta (prematuros: 00, 0 ; término: 1)
Tubos endotraqueales (2,5, 3, 3,5 y 4 mm)
Tubos con conexión para aspiración de meconio (opcional)
Cánulas orofaríngeas (tamaño 0,00)
Guías para intubación y Reston ® (opcional)
Pinzas de Magill (opcional)
Ventilador automático/ manual (Neopuff ®) (recomendado)
Mascarilla laríngea (recomendado)

Equipo para canalización de vasos umbilicales

Catéteres umbilicales 3,5 y 5 Fr  y llave de 3 pasos
Bisturí, pinzas iris, pinzas Kocher, jeringas (1, 2, 5, 10, 20 y 50 mL)

Medicación

Adrenalina (diluir al 1:10.000 con suero salino fisiológico)
Bicarbonato 1 M (diluir al 50% con agua bidestilada)
Naloxona
Expansores de volumen (suero fisiológico, Ringer lactato)
Glucosa 5-10%

Varios

Bolsas o envolturas de plástico (recomendado para prematuros) 
Guantes y material de protección necesario para el personal
Tijeras, esparadrapo, gasas estériles, agujas (25, 21 y 19g)
Sondas gástricas de 5 y 8 Fr
Estetoscopio
Bombillas y pilas de repuesto para el laringoscopio
Pulsioxímetro (recomendado), monitor ECG (opcional)
Capnógrafo (Pedicap ‚) (recomendado) 

Cuna de calor radiante u otra fuente de calor con:

Fuente de luz y reloj
Fuente de oxígeno con medidor de flujo
Fuente de aire medicinal (Fi02 21%) con medidor de flujo
Mezclador de gases (recomendado)
Aspirador con manómetro de presión

Edad gestacional 
(semanas)

Peso estimado
(gramos)

Diámetro de TET*
(milímetros)

< 28 sem < 1000 g 2.5 mm

28 – 34 sem 1000-2000 g 3.0 mm

35 – 38 sem 2000-3000 g 3.5 mm

38 sem 3000 g 3.5- 4.0 mm

Longitud tubo (cm) = peso (Kg) + 6 (orotraqueal)

Longitud tubo (cm) = peso (Kg) + 7 (nasotraqueal)
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Figura 1. Algoritmo de reanimación del recién nacido en paritorio 

Figura 2. Posición y sellado de la mascarilla 

Figura 3. Técnicas de masaje cardiaco en el recién nacido

Figura 4. Algoritmo de reanimación del recién nacido prematuro
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