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Anticuerpos antigliadina IgA-IgG en la enteropatia
inducida por el gluten en pediatria
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RESUMEN

La biopsia peroral del intestino delgade en nifios tiene
escasa morbilidad, aunque no es placentera y a veces no
aceptada porlos padres. Sin embargo es actualmente el método
més seguro para la identificacién del dafio de la mucosa del
intestino delgado en la enteropatfa inducida por gluten.

Fuecron propuestos paraorientar el diagnéstico de la enfer-
medad celiaca una serie de métodos de deteccién de anticuerpos
séricos a los efectos de individualizar los pacientes que reque-
rian estudio histolégico. Entre otros, los anticuerpos antiglia-
dina clase IgA e IgG que ocupan el objetivo de este trabajo
especialmente en lo que hace al conocimiento de su valor
predictivo.

Fueron estudiados 137 nifios de 7 meses a 15 afios de edad
incorporados a un protocolo previamente establecido. Los
nifios fueron divididos en 3 grupos: controles, con diarrea
crénica inespecifica y con diagnéstico de enteropatia inducida
por glulen (al diagnéstico, durante el tratamiento y el enfren-
tamiento).

El porcentaje de positividad fue alto para los anticuerpos
de clase IgA e IgG en los enfermos celfacos sin tratar y durante
elenfrentamiento. Laespecificidad paralos declase IgA fue del
100 por ciento y la sensibilidad del 96 por ciento. Para los de
IgG la especificidad fue del 72,7 por ciento y la sensibilidad del
100 por ciento, siendo el valor predictivo positive del 100 por
ciento para los anticuerpos antigliadina clase IgA y del 75 por
ciento para los de clase IgG.

Nuestros resultados son coincidentes con los de la mayorfa
de los autores; por tal motivo pensamos que debido al valor
predictivo obtenido, este método puede evitar alguna de las
biopsias en los pacientes de rdpiday buenarespuesta al gluten.

Palabras clave: enfermedad celiaca, anticuerpos antigliadi-
na, valor predictivo, diarreas crénicas.

SUMMARY w

Despite its low morbidity, a jejunal biopsy is unpleasant
for children and often not consented by parents. Nevertheless,
itiscurrently the reference procedure forthe assessment of the
smallintestinal mucosal damage in gluten-sensitive enteropa-
thy. Several methods were proposed in order to identify the
patients who should undergo a small intestinal biopsy. Anti-
gliadin antibodies of IgA and IgG class have been reported to
be auseful marker by several authors. The aimofour work was
to assess its predictive value in gluten- sensitive enteropathies
in our population.

137 children whose ages ranged from 7 months to 15 years
were studied according to a previously designed protocol. The
children were classified into 3 groups: controls, non-specific
chronic diarrhea and diagnosed celiac discase (at diagnosis,
during treatment and after gluten challenge). There was a
high rate of positivity in untreated and gluten challenged
celiac patients. The specilicity of the IgA class antibodies was
100% and sensitivity 96%. For the IgG class antibodies the
respective figures were 72,7% and 100%.

Our results agree with previously published reports and
we therefore believe that the high predictive value of the
antigliadin antibody levels could help to avoid unnecessary
biopsies, specially in patients with clearresponsesto withdrawal
and reintroduction of dietary gluten.

Key words: celiac disease, predictive value of antigliadin an-
tibodies, chronic diarrhea.
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INTRODUCCION

Desde que por primera vez Royer y colaborado-
res publicaron en 1955 la realizacién de la biopsia
de intestino delgado por via oral se inicié una etapa
que permitié esclarecer algunos aspectos de la pa-
tologia intestinal®.

Posteriormente, Toccalino y colaboradores, en
1962, describian la técnica de introduccién de la

ICentro de Gastroenterologia Infantil
Correspondencia: Dr. Ricardo Licastro
Alte. Seguf 1191 - (1416) - Capital

capsula de Crosby Krugler en pediatriay su aplica-
cién al diagndstico de la enteropatia inducida por el
gluten (EC, enfermedad celiaca)?.

Las primeras experiencias en nuestro medio
permitieron estudiar no sélo la enfermedad celiaca
sino también las lesiones del intestino delgado en
otras situaciones: diarreas agudas, desnutricién y
otras diarreas crénicas®’,

Siguiendo el criterio de Mc Neish lalesién intes-
tinal retrograda con la supresion del gluten y re-
aparece con el enfrentamiento®.

La presencia de alteraciones a nivel linfocitario
o de las subpoblaciones de linfocitos, descenso del
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complemento sérico y de las inmunoglobulinas,
hizo sospechar que la enfermedad es el resultado de
unareacciéninmunolégica contra el gluten o algunos
de sus componentes®.

A pesar de la escasa morbilidad de la biopsia
peroral su prdctica en nifios no es placentera y a
veces no aceptada por los padres. Sin embargo, es
actualmente lo mds seguro para la identificacién
del dafio de la mucosa del intestino delgado.

Los hallazgos de una mayor incidencia de enfer-
medad en los familiares de primer grado y la pre-
sencia de antigenos de histocompatibilidad en la
poblacién de celiacos dié gran impulso al estudio de
los factores genéticos en esta entidad’.

La enfermedad celiaca es una patologia que se
presenta en todas las edades de la vida como condi-
cién permanente de intolerancia a los denominados
glitenes téxicos (trigo, avena, cebada y centeno) los
cuales producen el sindrome de malabsorcién ca-
racterizado histolégicamente por sub-atrofia o
atrofia de las vellosidades intestinales (enteropatia
grado III y IV respectivamente) como signo funda-
mental, entre otras alteraciones®.

El cuadro clinico gira fundamentalmente en
torno a la diarrea crénica, alteracién del estado
general, esteatorrea y todos los signos y/o sintomas
que producen los sindromes de malabsorcién. Sin
embargo, a la descripcién de los primeros casos
tipicos se sucedieron otros atipicos en los cuales sélo
la presencia de signos y/o sintomas aislados lleva-
ban a la sospecha de la enfermedad: distensidn
abdominal, retardo del crecimiento, esteatorreas
aisladas, ausencia de diarrea crénica, constipacién,
anemia, hipocalcemia, signos de carencias aisladas,
entre otros.

Fuenecesariointroducir algunas pruebas de labo-
ratorio a los efectos de orientar el diagnéstico y tener
mayores precisiones para la indicacién de la biopsia.
Desde el inicio del conocimiento de esta enfermedad,
varios autores describieron y utilizaron distintas
pruebas que pusieron en evidencia la absorcidn alte-
rada de nutrientes y con ello la disminucién de la
funcién absortiva del intestino delgado. Se utilizé la
absorcion de las grasas (trioleina, acido oleico marca-
do), vitamina A, caroteno, absorcién de la D-xilosa,
excrecién de los dcidos grasos, etc.

Enlosdltimos afios fueron propuestos una serie
de métodos para orientar el diagndstico de esta
enfermedad, y entre ellos la deteccién de anticuer-
pos séricos, a los efectos de individualizar los pa-
cientes a los que deberia realizarse el estudio
histolégico®!1L

Lapérdida de proteinas en esta enfermedad, fue
estudiada mediante la utilizacién del clearance
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fecal de alfa-1 antitripsina, demostrando valores
significativamente elevados con respecto a la po-
blacién normal y con diarrea crénica inespecifica’.

Recientemente, algunos autores han sugerido
que los anticuerpos antigliadina de clase IgA son
especificos para pacientes con enfermedad celiaca
activa. Otros estudios demostraron que los anti-
cuerpos de clase IgG son el mejor indicador de
enfermedadlﬂ-l4-15-15-17-13—19-20-21‘

Tucker observé que los anticuerpos antigliadina
declase IgGeran mds especificos que los anticuerpos
clase IgA en el diagnéstico de enfermedad celiaca,
y que la combinacién de ambos proveen de igual
especificidad'®.

En 1989 Burgin-Wolff y colaboradores, en estu-
dios realizados en 586 nifios con sindrome de mala
absorcién y otras enfermedades, informaron que
los anticuerpos clase IgA aportan mayor grado de
especificidad y los de IgG de sensibilidad, y que el
uso combinado de ambos aumenta la posibilidad de
aciertos?’.

Algunos investigadores detectaron anticuerpos
antigliadina en el suero de controles normalesy en
pacientes con enfermedad gastrointestinal no ce-
liacos!*?°, Fue postulado que las discrepancias en
los resultados podian deberse a la variabilidad en
la preparacién de los antigenos empleados, o al
nivel de sensibilidad de los métodos utilizados .

En la actualidad la mayoria de los autores bus-
can técnicas no invasivas de gran sensibilidad y
especificidad para individualizar los portadores de
la enfermedad.

El objetivo de este trabajo fue determinar los
niveles de anticuerpos antigliadina de clase IgA e
IgG por enzimoinmunoensayo en pacientes con
enfermedad celiaca, con enfermedad gastrointes-
tinal no celiaca y controles sin patologia digestiva,
alosefectos de conocer el valor predictivo vineulado
a la enteropatia inducida por el gluten.

MATERIALES Y METODOS

Fueron estudiados 137 nifios de 7 meses a 15
afios de edad (X=4,1 afios). Los pacientes se incor-
poraron a un protocolo de estudio en el que se
consignaron nombre y apellido, edad, sexo, percen-
tilo de peso y talla, inicio de la enfermedad y forma
de presentacién, historia alimetaria, edad de in-
corporacién de alimentos, dietas, exdmenes com-
plementarios ( Van de Kamer, clearance intestinal
de alfa-1 antitripsina, histologia, ete. y los estudios
que hubieran correspondido).

La utilizacién de un protocolo en este estudio
permitid el seguimiento prospectivo y la exclusién
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de los pacientes que no cumplian lo previamente
establecido. Ademads se pudo constatar durante el
seguimiento de los enfermos con regimenes sin
gluten, el estricto cumplimientode la dietaindicada
con evaluaciones escritas por los padres (una vez
por mes) y el interrogatorio dirigido a los pacientes
cuando su edad y/o maduracién asi lo permitian.

Los criterios de evaluacién de las distintas enfer-
medades y sindromes se hicieron con metodologia
adecuada siguiendo las normas de diagnéstico acep-
tadas en Instituciones Hospitalarias de la Capital
Federal y Gran Buenos Aires, en las cuales algunos
denosotros participamos desu elaboracién. Almismo
tiempo todos los pacientes fueron atendidos y segui-
dos clinicamente y por el laboratorio en el mismo
lugar de trabajo. El periodo de estudio y seguimiento
_ evolutivofue deun minimo de dos afios. Los pacientes
fueron clasificados en tres grupos segun el diagnés-
tico obtenido (Cuadro 1).

Grupo 1: 32 nifios de 7meses a 15 afios (X=4,7 afios),
14 mujeres y 18 varones, que consultaron por patologia
extradigestiva y fueron tomados como controles.

Grupo 2: 43 nifios de 8 meses a 7 afios (X=2,3
afos), 15 mujeres y 28 varones con diarrea crénica,
sin hallar etiologia por los métodos habituales de
diagnéstico (bacteriologia, examen parasitolégico,
grasas totales en materia fecal, clearance de alfa-1
antitripsina, pH fecal, citologia fecal, pruebas de
tolerancia a los hidratos de carbono, IgE total y
especifica para leche de vaca). En siete nifios fue
necesario realizar la biopsia de intestino delgado,
dado que el cuadro clinico y de laboratorio ofrecieron
dudas para el diagnéstico. Los nifios evolucionaron
satisfactoriamente sin tratamiento especifico, con-
cluyéndose por la ausencia de etiologia demostrable,
que se trataba de diarrea crénica inespecifica.

Grupo 3: 62 nifios con diagndstico de enteropa-
tia inducida por el gluten, los cuales se subdividie-

Cuabro 1
Poblacién y grupos estudiados

Control DCI ECST ECT ECE

Poblacién 32 43 26 17 19
Mujeres 14 15 9 6 8
Varones 18 28 17 i1 11
Rango edades Tm-15a 8m-7a 10m-13a 3-8a 3-10a
X edades 4,7a 23a 3,1a 46a 72a

DCI: diarrea crénica inespecifica. ECST: enfermedad celiaca
sin tratamiento. ECT: enfermedad celiaca en tratamicnto.
ECE: enfermedad celfaca en enfrentamiento.

e e e
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ron en tres subgrupos: "

3.1: 26 nifios de 10 meses a 13 afios (X=3,1 afios)
9 mujeres y 17 varones con enteropatia severa por
estudio histomorfologico deintestino delgadoy pre-
vio a la supresién del gluten (Fig. 1).

3.2: 17 nifos de 3 a 8 afios (X=4,6 anos), 6 mujeres y
11 varones que se encontraban como minimo con un afio
de régimen sin gluten e histologia sin alteraciones signi-

Fig.1. x100. HE. Enteropatia severa. Grado 1V.
Imagen tipo del intestino delgado como la hallada
en los pacientes del grupo 3.1.

Fig 2.x100. Imagen tipo del intestino delgado como
la hallada en los ninios sin alteraciones histolégicas.
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Fig3.x400. HE. Imagen tipocomo la hallada en los
ninos sin alteraciones del intestino delgado.

ficativas (Fig. 2 y 3) y compatible con normalidad?®.

3.3: 19 nifios de 3 a 10 afios (X=7,2 afios), 8
mujeres y 11 varones que fueron enfrentados con
gluten de trigo (mas de 30 gramos diarios) por un
lapso no menor de 3 meses y recaida histolégica.

Ladeterminacién de los anticuerpos antigliadina
se realizo por enzimoinmunoandlisis utilizando mi-
croplacas de poliestireno sensibilizadas con gliadina
extraida de harina de trigo por el método de Patey y

-

Fig.4. Esquema de la determinacion de los anticuer-
pos antigliadina porenzimoinmunoensayo, IgA, IgG.

Evans®, Diluciones adecuadas del suero de los pa-
cientes y referencia negativos y positivos fueron apli-
cadas a las placas. Luego de la reaccién con conjuga-
dos con peroxidasa de anti-IgA y anti-IgG humanas
de carnero, se cuantificé con o-fenilendiamina/H202
leyéndose la absorbancia en espectrofotémetro de
lectura vertical y calculdndose la concentracion de
anticuerpos contra un pool de sueros estandarizado
con anticuerpos antigliadina (Fig. 4).

La significacién estadistica de los resultados se

Cuapro 2
Anticuerpos antigliadina clase IgA
Control DCI ECST ECT ECE
Poblacidn 32 43 26 17 19
Mediana titulo 2.3 3,6 75,9 4,5 47,0
Rango 0,0-8,1 0,7-20,0 15,0-220,0 1,0-9,8 7,0-101,0
Int.Conf.99% 1,2-5,2 2,6-6,6 46,0-107,0 1,7-8,2 32,5-78,0

enfermedad celfaca en enfrentamiento.

DCIL: diarrea crénica inespecifica. ECST: enfermedad eelfaca sin tratamicnto. ECT: enfermedad celiaca en tratamiento. ECE:

A
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determiné por el método no paramétrico de Wil-

coxon.
RESULTADOS

Anticuerpos antigliadina-IgA (unidades):
los pacientes del grupo 1 (controles) tuvieron valo-
res que oscilaron entre 0y 8,1 (mediana2,3) y los del
grupo 2 (diarrea crénica inespecifica) entre 0,7 y
20,0 (mediana 3,6). El grupo 3.1 (enfermedad celia-
ca sin tratamiento) presentd valores de 15,0 2 220,0
(mediana 75,9); el grupo 3.2 (enfermedad celiacaen
tratamiento) de 1,02 9,8 (mediana 4,5); el grupo 3.3
(enfermedad celiaca durante el enfrentamiento) de
7.0 a2 101,0 (mediana 47,0) (Cuadro 2).

Anticuerposantigliadina-IgG(unidades):los
valores extremos y las medianas de los resultados
fueron: grupo 1: 1,6-22,0 (11,4); grupo 2: 3,8-50,0
(14,1); grupo 3.1: 25,0-290,0 (83,8); grupo 3.2: 11,0-
102,0 (51,6); grupo 3.3: 15,0-125,0 (82,0) (Cuadro 3).

ANTIGLIADINA IgA-IgG EN LA ENTEROPATIA INDUCIDA POR EL GLUTEN 69

Lamayor sensibilidad y especificidad se obtuvo
con valores de corte de 25,0 unidades (Cuadro 4).

Los resultados del grupo control no fueron esta-
disticamente diferentes de la diarrea crénica ines-
pecifica; en cambio fue significativa su diferencia
con los otros grupos. El grupo con diarrea cronica
inespecifica fue significativamente diferente del
grupo 3.

Los pacientes celiacos sin tratamiento (3.1) tu-
vieron valores de anticuerpos antigliadina-IgA sig-
nificativamente diferentes de los tratados y enfren-
tados, mientras que los anticuerpos clase IgG de
este grupo tuvieron diferencia significativa sélo con
el grupo en tratamiento, no verificandose diferencia
con el grupo enfrentado. El grupo de nifios en
tratamiento tuvo diferencia significativa con el
resto de los subgrupos (Cuadro 5).

Un paciente con diarrea crénica inespecifica
tuvo un valor de anticuerpos antigliadina clase IgA

CUADRO 3
Anticuerpos antigliadina clase IgG

Control DCI ECST ECT ECE
Poblacién 32 27 17 14, 10
Mediana 11,4 14,1 83,8 51,6 82,0
Rango 1,6-22 3,8-50 25-290 11-102 15-125
Int.conf. 6,6-15,1 6,3-24,2 33,6-106,6 15-82 42-120
DCI: diarrea crénica inespecifica. ECST: enfermedad celfaca sin tratamiento. ECT: enfermedad celiaca en tratamiento. ECE:
enfermedad celfaca en enfrentamiento.

Cuapro 4
Sensibilidad y especificidad de los anticuerpos antigliadina

AGA-IGA
Sensibilidad: 96,0% Valor predictivo positivo: 100,0%
Especificidad: 100,0% Valor predictivo negativo: 97,7%
AGA-IGG
Sensibilidad: 100,0% Valor predictivo positivo: 75,0%
Especificidad: 72,7% Valor predictivo negativo: 100,0%
Cuapro 5
Estadistica Poblacional -Niveles de significacion (p) de los anticuerpos antigliadina
clase IgA para las distintas poblaciones estudiadas
Poblacién DCI ECST ECT ECE
Control NS <0,001 <0,05 <0,001
DCI - <0,001 <(,02 <0,001
ECST - - <0,001 <0,02
ECT - - - <0,001
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superpuesto con la serie de los celiacos sin trata-
miento (2,3%).

El 27,0 por ciento de los pacientes con diarrea
crénica inespecifica tuvo valores de anticuerpos
antigliadina clase IgG superiores a 25,0 unidades.
Ninguno superd el valor de 50,0 unidades.

Sdlo un paciente con enfermedad celiaca sin tra-
tamiento tuvo un valor de anticuerpos antigliadina
clase IgA inferior a 25,0 unidades (15,0 unidades).
Ningin paciente con enfermedad celiaca sin trata-
mientotuvovaloresde anticuerposantigliadinaclase
IgG inferior a 25,0 unidades (Graficos 1y 2).

DISCUSION

Desde hace afios se estd en la busqueda de
simplificary acortar los tiempos para el diagndstico
definitivo de la enteropatia inducida por el gluten.
A pesar deello, la mayoria de los autores contindan
utilizando la metodologia ortodoxa que elaborarala

ARCH. ARG. PEDIATR

Sociedad Europea de Gastroenterologia Pedidtrica
y Nutricién. Sin embargo, los investigadores estdn
en la busqueda de alternativas que permitan un
diagnéstico acertado en el menor tiempo posible y
con una metodologia adecuada que reduzca el nu-
mero de biopsias intestinales.

Esta bisqueda de alternativas estd basada, a
nuestro criterio, enlavariabilidad en el empleode
las normas de atencién pedidtrica y en no tener
hasta ahora en cuenta la voluntad y decisién del
paciente. Tampoco toma en cuenta las dificulta-
des en las cuales se desarrollan el médico y el
enfermo, no evalia los costos de atencién médica
y el tiempo que para el diagnéstico definitivo es
largo. No se consideran las variaciones clinicas de
la enfermedad, se re-expone al paciente al agente
agresor y fundamentalmente no se considera el
valor predictivo deuna sola biopsia, especialmente
en los casos tipicos que ocurren en la edad pe-
didtrica, donde los diagndsticos diferenciales no

Anticuerpos antigliadina clase IgG
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Grdfico 1: DCI:diarreacrénica inespecifica. ECST:
enfermedad celiaca sin tratamiento. ECT: enferme-
dad celiacaentratamiento. ECE:enfermedad celiaca
en enfrentamiento. Los puntos unidos por un trazo
indican que se trata del mismo nino.

Grdfico2: DCI:diarreacrénicainespecifica. ECST:
enfermedad celtaca sin tratamiento. ECT: enferme-
dad celiacaentratamiento. ECE:enfermedad celiaca
en enfrentamiento. Los puntos unidos por un trazo
indican que se trata del mismo nino.
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sonmuchosyla enfermedad celiaca tieneuna alta
incidencia.

Sin embargo, actuar con normas claramente
establecidas es una necesidad médico-cientifica,
asi como también lo es tener el diagnéstico en el
menor tiempo posible, para aplicar el tratamiento
alimentario adecuado y llegar a la desaparicién de
los signos y sintomas y la normalidad de los tests
bioquimicos e histolégicos.

Labisqueda de alternativas vélidas es la inquie-
tud reciente de varios investigadores al considerar
que algunas determinaciones bioquimicas podrian
circunscribir en los sindromes de malabsorcién a la
enfermedad celiaca, dirigiendo el diagnéstico y la
indicacién delabiopsia. Paraello sehan determinado
anticuerpos anti-reticulina, anti-misculo liso, anti-
endomisiales, HLA leucocitario y anticuerpos anti-
gliadina de clase IgA, IgG e [gE®%1-23-2425,

Burgin-Wolff y colaboradores'” en 1989 halla-
ron anticuerpos antigliadina de clase IgG en el 100
por ciento de los enfermos celiacos notratados (331/
331) y en el 89 por ciento de los clase IgA (295/331).
Los mismos autores refieren que en 255 casos de
sindromes de malabsorcién no celiacos, el 80 por
ciento tenian anticuerpos negativos, el 16,5 por
ciento fueron positivos para IgG y el 3,5 por ciento
para IgG e IgA, lo cual estaria prediciendo que la
positividad de las dos clases de anticuerpos tendria
una sensibilidad del 96 por ciento y una especifici-
dad del 97 por ciento.

Ennuestra serie los anticuerpos antigliadina de
clase IgA marcaron claras diferencias entre los
grupos de nifios normales, con diarrea crénica ines-
pecifica, enfermedad celiaca con y sin tratamiento
y durante la prueba de enfrentamiento al gluten.

Los anticuerpos de clase IgG no presentaron
diferencias significativas entre los nifios controles y
con diarrea crénica inespecifica; pero hubodiferencia
entre estos grupos y el de los enfermos celiacos
durante el enfrentamiento y en los sin tratamiento.
Ademds, se encontré diferencia significativaentrelos
enfermos celiacos durante el tratamiento y en el
enfrentamiento, a pesar de hallarse superposicién de
valores en el mismo periodo de reintroduccién (Gra-
ficos 1 y 2). El porcentaje de positividad para los
anticuerpos IgA en los enfermos celiacos sin trata-
miento y durante el enfrentamiento fue alto al igual
que la negatividad en los celiacos tratados. No hubo
falsos positivos. Asimismo, para el caso de los anti-
cuerpos de clase IgG el porcentaje de positividad en
los celiacos sin tratamiento fue elevado.

En nuestro estudio la especificidad para los
anticuerpos de clase IgA fue del 100% y la sensibi-
lidad del 96%. Los anticuerpos IgG tuvieron una
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CuaDpRO 6
Estadistica poblacional - Niveles de significacion
(p) de los anticuerpos antigliadina clase IgG para
las distintas poblaciones estudiadas

Poblacion DCI  ECST ECT ECE
Control NS <0,001 <0,001 <0,001
DCI - <0,001 <0,02 <0,001
ECST - - <0,001 NS
ECT - - - <0,01

especificidad del 72,7% y una sensibilidad de 100%.
El valor predictivo positivo fue del 100% para IgAy
del 75% para IgG (Cuadro 6).

El nimero de casos presentados no permitié la
separacién por edades por lo que no podemos veri-
ficar lo publicado respecto del 95 por ciento de
positividad en los enfermos menores de 2 anos y del
80 porcientoen los de mayor edad’. En los 137 nifios
estudiados y tomados sus resultados globalmente,
hubo claras diferencias. Es probable que aumen-
tando la casuistica se obtengan resultados simila-
res a los mencionados por otros autores, conside-
rando que los valores declinan conforme aumenta
la edad o cuanto mayor sea el tiempo de iniciado el
tratamiento!®'7,

Burgin-Wolff y colaboradores en 1989 y otros
autores®™en 1990 replantean lanormativa diagnés-
tica tal como nosotros referimos anteriormente.

La incidencia de la edad, el cuadro clinico, sus
variantes y variables con y sin tratamiento mds los
resultados de los anticuerpos antigliadina, pueden
sugerir otra modalidad de actitud frente a los pa-
cientes con probable enfermedad celiaca. De tal
forma que en determinadas ocasiones un nifio con
clinica positiva y una primera biopsia con atrofia
total o subtotal, tiene entre el 90 y 95 por ciento de
posibilidades de ser celiaco y atin més si hay buena
respuesta a la supresion del gluten, o desmejora-
miento con anticuerpos positivos durante el enfren-
tamiento. Somos concientes de que esta actitud no
debe generalizarse en formaindiscriminadaatodos
los pacientes, porque se corre el riesgo de no actuar
con el debido rigor cientifico que siempre preconi-
zamos y evitar volver a la simpleza de afios ante-
riores, de indicar un régimen sin gluten a un pa-
ciente con diarrea crénica para toda la vida o lo que
es mds grave, por algin tiempo. Deberd quedar
claro que todo diagndstico incierto por la clinica, el
laboratorio y/o la histologia necesitard seguir el
protocolo ortodoxo de 1a Sociedad Europea de Gas-
troenterologia Pedidtrica y Nutricion®,
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En el futuro, es probable que definir el diagnés-
tico con una tnica biepsia se reserve a aquellos
pacientes que presenten cuadro clinico y de labora-
torio tipico acompanandose de enteropatia severa,
con respuesta satisfactoria al tratamientoy cuando
durante el enfrentamierito se produjera desmejora-
miento del cuadro clinico y bioquimico sin que
medie otra causa que los justifique.
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RESUMEN

En cl mes de sepliembre de 1988 se realizé una investiga-
cién epidemiolégica del consumo de sustancias psicoactivas en
una mucstra aleatoria de 1.923 jévenes, representativa de la
poblacién de varonesde 18 afos deedad residentes de laciudad
de Buenos Aires.

El estudio consistié en una encuesta anénima, autoadmi-
nistrada, con preguntas sobre datos demograficos, habitos de
vida y uso de sustancias psicoactivas. En una fraccién de los
encuestados se determinaron metabolitos de marihuana y
cocafna en orina.

Los resultados mostraron una prevalencia global (usé
alguna vezen la vida) de consumo de alcohol del 85,2 por ciento,
de tabaco del 56,6 por ciento y de drogas ilegales del 17,4 por
ciento. La prevalencia actval (usé durante el illimo afe) de
consumo de estas tres drogas fueron del 81,1, 50,0 y 12,1 por
ciento respectivamente. La edad en que ingresé el mayor
poreentaje de jévenes al consumo de aleohol, tabaco o drogas
ilegales [ue de 15 a 16 afios.

Los exdmenes de orina demostraron un subregistro en cl
consumo reciente, autodeclarado, de marihuana y cocafna. Los
porcentajes de positividad fueren del 19,9 por ciento para
metabolitos de marihuana y del 14,7 por ciento para metabo-
litos de cocaina.

Palabras clave: drogas psicoactivas, consumao, adolescentes.

\

SUMMARY

During September 1988, an epidemiologic research on use
of psychoactive substances was carried outin arandomsample
of 1.923, 18 year old boys, representative of the population of
that age living in Buenos Aires City. The study consisted in an
anonymous, self-administered survey with questions concer-
ning demographic data, life style and use of psychoactive
drugs.

Marijuana and cocaine metabolites were assessed in the
urines of a fraction of the young men surveyed.

The results showed a global prevalence (use any time in
life) of alcohol intake of 85.2%, tobacco 56,5% and illegal drugs
17.4%. Current prevalence (use in the last year) for this three
drugs were of81.1%, 50.0% and 12.1% respectively. Marijuana
was the most frequently used drug among illegal drugs with a
global prevalence of 13.6% and at current prevalence of 9.5%.

The great majority of boys began their use of alcohal,
tobacco or illegal drug at ages of 15-16 years. Urine tests
showed under-registration in the self-reported recent use of
marijuana and cocaine. The positivity for marijuana metabo-
lites was 19.9% and for cocaine metabolites 14.7%.

Key words: drug abuse, adolescents.
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INTRODUCCION

Durante la segunda mitad de este siglo el consumo
de sustancias psicoactivas se extendid, con caracteris-
ticas epidémicas, entre la poblacién adolescente de
casi todo el mundo'?, incluyendo América Latina®*,

En la Repiblica Argentina, informes de centros
asistenciales indican una demanda creciente de
consultas, vinculadas al uso de drogas, durante los
ultimos afog”#%101112,

'Fundacién CEDRO

*Centro de Investigaciones Epidemiol6gicas, Academia Nacio-
nal de Medicina

Laboratorio de Endocrinologia, Centro de Educacién Médica e
Investigaciones Clinicas

Correspondencia: Amancio Alvarez, Castex 3330-3" A - 1425 -
Buenos Aires

A pesar de esta evidencia y de la necesidad de
disponer de estudios epidemiolégicos que permitan
fundamentar racionalmente programas de control,
la informacién disponible en nuestro pais es escasa
y limitada a la pequefia fraccion de consumidores
que consultan a centros asistencialeg®®10-11-12-13-14.

Esta publicacién describe parte de los resulta-
dos de una investigacién epidemiolégica sobre el
consumo de sustancias psicoactivas en la poblacion
general, realizada durante el mes de septiembre de
1988 en un corte transversal de la poblacién mascu-
lina de la ciudad de Buenos Aires.

MATERIAL Y METODOS

La investigacién se realizd en ocasion del exa-
men médico que se efectiia anualmente, a una
cohorte de la poblacién masculina, con el objetivo de
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evaluar su capacidad psicofisica para el cumpli-
miento del servicio militar obligatorio.

Consistié en una encuesta anénima, autoadmi-
nistrada, a una muestra aleatoria, representativa
de la poblacién de varones de 18 afios de edad,
residentes en la Capital Federal. En una submues-
tra, se determiné la presencia de metabolitos de
marihuana y cocaina en orina.

El universo estaba constituido, segin el dltimo
censo nacional, por 19.414 jévenes®, Se disefié una
muestra corregida para poblacién finita'é, de 1.986
jévenes a encuestar, para estimar la prevalencia
del abuso de drogas ilegales con un error estdndar
de 0,3%, en base a una estimacién de consumo
frecuente del 2%, informada en un estudio realiza-
doen 1986 enla ciudad de La Plata, en una poblacién
similar de jévenes'’.

Las muestras se seleccionaron en forma aleato-
ria. La fracciéon de poblacién masculina que se
convoca anualmente al examen médico se selecciona
por un sorteo, que también determina el dia de
realizacién de dicho examen, durante el periodo en
que se lleva a cabo el reconocimiento médico de la
clase. Se encuestaron, diariamente, aproximada-
mente 95 jévenes, seleccionados aleatoriamente,
entre los convocados del dia.

La encuesta se realizé en el Distrito Militar
Buenos Aires, con la colaboracién del Estado Mayor
General del Ejército y 1a Secretaria de Movilizacién
del Ministerio de Salud y Accién Social de la Na-
cion.

Los jovenes a encuestar diariamente, se con-
centraban en un salén con un bafio anexo. En
grupos de 5 se les entregaba un frasco numerado
y pasaban al bafio donde emitian la muestra de
orina bajo control, a fin de evitar la adulteracién
de la muestra o el intercambio de frascos. Ense-
guida se les entregaba un cuestionario con el
mismo nimero de cédigo que el de la muestra de
orina y un boligrafo.

El llenado del cuestionario se realizaba en un
salén con mesas preparadas al efecto. Durante el
tiempo del completado del cuestionario estaban
disponiblesuno de los investigadores y dos colabo-
radores, ex drogadictos, para clarificar dudas con
respecto alllenado del cuestionario, al objetivo del
estudio, al anonimato de la informacién suminis-
trada y para animar la honestidad en las respues-
tas.

En esta 1ltima funcién cumplieron un valioso
papel los ex adictos incorporados al equipo.

Se realizaron 2.103 encuestas y después de ex-
cluir 172 cuestionarios por no ajustarse a los requi-
sitos de edad o de residencia o por presentar incon-
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sistencias reiteradas, se estudiaron 1.923 encues-
tas, que constituyen la base de este informe

El niimero de exdmenes de laboratorio estuvo
limitado por razones presupuestarias. Se analiza-
ron 422 muestras de orina para la determinacion de
cannabinoides y 442 para determinar ecgoninas,
escogiéndose las orinas de los jévenes encuestados
en el primer dia de cada semana, a fin de poder
detectar a los consumidores de fin de semana.

Para la encuesta se utilizé un cuestionario suge-
rido por la Organizacién Mundial de la Salud para
estudios de este tipo'®'*, modificado para adaptarlo
a su uso local. Estaba prologado por una introduc-
cién explicatoria del objetivo del estudio, el cardcter
de anonimato y las instituciones responsables dela
investigacién e integrado por 41 preguntas refe-
rentes a informacién demogrdfica, caracteristicas
de vida y uso de drogas.

Este cuestionario modificado fue probado en dos
estudios piloto, previos a la investigacidn.

Enlaprimera ocasién se encuestaron 17 jévenes
ex adictos, con una edad promedio de 21 afios (rango
19-27) en un centro de tratamiento, con el objetivo
de comprobarla claridad y comprensién del cuestio-
nario, su adecuacién al medio y a la jerga local,
obteniendo un resultado satisfactorio.

Enlasegunda prueba se encuestaron 98 jévenes
con una edad promedio de 19 afios (rango 18-24)
en el Ambito en que serealizaria la encuesta, para
verificar y ajustar en el terreno, la operativa
implicada en la situacién de recoleccion de datos.

La determinacién de metabolitos en orina se
realizé mediante radioinmunoensayos segin mé-
todos cuantitativos®*?, en el Laboratorio de En-
docrinologia del Centro de Educacién Médica e
Investigaciones Clinicas. A los fines de la inves-
tigacién, se consideraron positivas las muestras
cuya radioactividad difiriera en mds de dos des-
viosestdndar deuna preparacion testigosindrogas
(10 ng/ml para cannabinoides y 15 ng/ml para
ecgoninas).

Ademads delas sustancias prohibidas porlaley,
se consideraron drogas ilegales aquéllas de elabo-
racién y comercio permitido (medicamentos, sol-
ventes, pegamentos, etc.), si suuso fuera con fines
psicoactivos y/o sin indicacién médica.

Se definié como prevalencia global el uso de
una sustancia psicoactiva alguna vez en la vida,
independientemente de la dosis usada; y como
prevalencia actual, su consumo durante el afio
que precedié a la encuesta.

El analisis de la informacién se realizé con un
programa de computacién SPSS/PC+, en la Fun-
dacion CEDRO y en el Centro de Investigaciones
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Epidemiolégicas de la Academia Nacional de Me-
dicina.
RESULTADOS

Encuesta

El alcohol fue la droga mencionada con mayor
frecuencia por los jévenes encuestados, en todos
los periodos indagados, seguido, en frecuencias
decrecientes, por el tabaco y las drogas ilegales en
conjunto (Cuadro 1).

En el cuadro 2 se analiza la frecuencia de
consumo de alcohol, tabaco y drogas ilegales du-
rante el mes que precedié a la encuesta. Como se
observa en el cuadro, los usuarios de alcohol
fueron principalmente consumidores de menos de
5 dias en el mes, mientras que los fumadores en su
mayoria, consumieron tabaco mds de 20 diasen el
mes y hubotantos consumidores de drogasilegales
conuna frecuencia de uso de menos de 5 dias como
de més de 5 dias en el mes.

En los tres periodos indagados, la marihuana
fue la droga ilegal de mayor frecuencia de uso. El
ntimero de usuarios de cada uno de los grupos de
drogasinvestigadose detalla en el cuadro3,donde

CONSUMO DE DROGAS PSICOACTIVAS EN LA CIUDAD DE BUENOS AIRES

Cuabro 1
Prevalencia de consumidores de alcohol, tabaco
y drogas ilegales, de 1923 encuestados

75

Alcohol | Tabaco | D. Ilegales

Prev. global | N?| 1.639 | 1.089 335
(Consumo % | (85,2) | (56,6) (17,4)
algunavez) | IC| *0,8 +1,1 +0,8
Prev. actual | N2 | 1.559 962 232
(Cons.enel | % | (81,1) | (50,0) (12,1)
tltimo afio) | IC| 0,8 g b | +0,7
Cons.enel | N® 983 853 135
dltimomes | % | (51,1) | (44,4) (7,0

Ic| +11| 1,1 +0,6

IC: Intervalo de confianza del 95%
Cons.: Consumidores

Prev.: Prevalencia

drogas ilegales entre los usuarios del wltimo mes.

- Cuabpro 2
Frecuencia de consumo de alcohol, tabaco y

seobserva que la sumade losusuarios de cada tipo

de droga supera al niimero del total de consumido- Alcohol | Tabaco | D. Ilegales
res del periodo indagado, debido al policonsumo st on Ll snas N % | Ne @ N %
de muchos jévenes.

En efecto, entre los 336 j6venes que informaron Menos de 5 dias |741(75,4) | 211 (24,7)| 66 (48,9)
haber consumido drogas ilegales alguna vez en la Entre 5y 20 dias|178(18,1) | 128 (15,0)( 29 (21,5)
vida, 166 (49,6%) usaron un solo tipo de droga, 65 Mis de 20 dias 64 (6,5)|514 (60,3)| 40 (29,6)
(19,4%) dos tipos de drogas y 104 (31, 0%) tres o
mas. Totales 983 (100) | 853 (100)| 135 (100)

En el cuadro 4 se detallan las edades de inicia-

Cuapro 3

Consumidores de cada tipo de droga ilegal, 1923 encuestados

Mar Tra Sed Est Coc Alu Opi Inh
Alguna Ne 262 127 64 72 128 54 31 58
vez % (13,6) (6,6) (3,3) (3,7 (6,7) (2,8 (1,6) (3)
Ultimo Ne 183 73 36 41 104 34 16 23
afo % (9,5) (3,8) (1,9) (2,1) (5,4) (1,8) (0,8) (1,2)
Ultimo Ne 109 39 20 23 45 8 6 8
mes % (5,7) (2,0) (1) (1,2) (2,3 (0,4) (0,3) (0,4)
Mar: marihuana, Tra: tranquilizantes, Sed: Sedantes, Est: estimulantes, Coc: cocaina, Alu: alucinégenos,
Opi: opidceos, Inh: inhalantes
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¢ién en el consumo de sustancias psicoactivas, ob-
servdandose que entre los 15-16 afios fue el que
ineorporé un mayor porcentaje de nuevos usuarios
de drogas, tanto legales como ilegales. La primera
droga ilegal usada por los 335 jévenes que alguna
vez lasconsumieron fuelamarihuanaen243(72,5%)
y los tranquilizantes en 58 (17,3%).

Laboratorio

Los resultados de los exdamenes de laboratorio
revelaron un mayor porcentaje de consumidores de
marihuana y cocaina que los informados en la
encuesta para estas dos drogas en cualquiera de los
periodos indagados (Cuadro 5).

Cuapro 4
Edad de inicio de consumo de alcohol, tabaco y
drogas ilegales.

Alcohol Tabaco D. llegales
Edad en afios | N° % Ne % |N® %
10 6 menos 112 (6,8) | 26 (2,4) 6 (1,8)
11-12 146 (8,9)| 67 (6,2)| 14 (4,2)
13-14 483 (29,5) [ 339 (31,1)| 47 (14,0)
15-16 653 (39,8) | 444 (40,8) [ 157 (46,9)
17-18 229 (14,0) | 213 (19,6) | 108 (32,3)
Sin registro 16 (1,0) 0 (0,0) 3 (0,9
Totales 1.639 (100) [1.089(100,1) 335 (100)

Cuabro 5

Resultados de exdmenes de orina para
metabolitos de marihuana
-cannabinoides- y cocaina -ecgoninas-
Valores absolutos y porcentajes referidos
al total de exdmenes de orina realizados para
cada una de las dos drogas

€annabinoides Ecgoninas

N® % Ne Yo
Positivos 84 (19,9) 65 (14,7)
Negativos 338 (80,1) | 377 (85,3)
Totales 422 (100,0) | 442 (100,0)

DISCUSION

Los resultados de esta investigacién revelaron
una inquietante extensién del consumo de sustan-
cias psicoactivas entre los jévenes de la ciudad de
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Buenos Aires. Para estimar la gravedad del proble-
ma, se debe considerar que la poblacién estudiada
estuvolimitada aun corte transversal, alos 18 afios
de edad, que otros jévenes de menor edad también
consumen drogasy que un porcentaje de los consu-
midores de 18 afios seguira haciéndolo en afios
posteriores. La investigacién tampoco incluyé al
sexo femenino, que segiin los informes de centros de
atencién, representa alrededor del 20 por ciento de
las consultas™*.

Correspondié al alcohol la mds alta prevalencia
de consumo entre las diferentes drogas investiga-
das en la muestra. Estudios longitudinales sobre la
progresién en el uso de drogas sefialan el papel
frecuente del alcohol como primer eslabén en la
cadena de consumo®#2,

En nuestro medio, en que el alcohol es categori-
zado como un alimento integrante de la dieta ha-
bitual, la precocidad en el consumo (el 45,2 por
ciento de los que iniciaron el consumo lo hicieron
antes de los 15 afios de edad) conlleva, en un medio
epidemiolégico favorecedor, un alto riesgo de intro-
duccién en el uso de otras drogas psicoactivas.

También el tabaco fue una droga de consumo
extendido en la muestra estudiada, con la particu-
laridad de haber sido, en la mayoria de los usuarios,
deuso cotidiano: el 60,3 por ciento de los fumadores
del ultimo mes informé que consumieron con una
frecuencia mayor de 20 dias en el mes.

En el estudio no se encontré una diferencia
significativa entre las prevalencias global y actual
de alcohol y tabaco, sugiriendo que quienes prue-
ban estas drogas tienen una alta probabilidad de
mantener su consumo. .

Alcohol y tabaco, ambas drogas legales, tienen
otras caracteristicas en comuin, costo accesible para
la poblacién adolescente, fuerte promocién publicita-
riaespecialmentedirigidaalosjévenesporlosmedios
masivos de comunicacién, ambas se expenden libre-
mente sin restricciones de edad, horario o lugar y
ambas se consumen con escasa desaprobacién social.

Segin los resultados de la encuesta, las drogas
ilegales fueron probadas, en la ciudad de Buenos
Aires,porel 17,4 por cientode losjévenes de 18 arios
de edad, y el 12,1 por ciento de los encuestados, las
consumieron en el afio que precedié a la encuesta.

Entre las sustancias ilicitas, la marihuana fue
la droga mds frecuentemente mencionada en todos
los periodosindagados y también la sustancia sefia-
lada con mayor frecuencia como droga ilegal de
inicio. Estos resultados concuerdan con los de otros
estudios, que describen la popularidad de esta dro-
ga debida a la creencia generalizada entre los ado-
lescentes de la inocuidad de su uso?+2-%.
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La cocaina fue la segunda droga m4ds frecuente-
mente informada. Esta droga, de gran capacidad
adictiva, ha tenido en nuestro pafs, segtin los infor-
mes de la Unidad de Toxicologia del Hospital Fer-
ndndez? y del CENARESO™##1¢11 yun incremento
vertiginoso de consumidores en los ltimos arfios,
circunstancia coincidente con informes de otros
paises?™%,

Las cifras declaradas de consumidores de mari-
huana y cocaina en la encuesta fueron inferiores a las
encontradas mediante 1a determinacién de metaboli-
tos de ambas drogas en orina. De 404 encuestados que
respondieronnohaber consumidomarihuanadurante
elmesprecedentealainvestigacién, 70(17,3%)tuvieron
registros positivos para cannabinoides en orina y de
430j6venes que negaron el consumo de cocaina el mes
anterior, 58 (13,5%) registraron exdamenes positivos
para ecgoninas en orina.

Estos resultados indican un subregistro en la
encuesta del consumo reciente de estas dos sustan-
cias que debe ser considerado en el andlisis de
estudios epidemioldgicos basados en encuestas, atin
en condiciones de anonimato.

Igual que con el alcohol y el tabaco, algunos
encuestados informaron haber iniciado muy jéve-
nes, antes de los 10 afios de edad, el consumo de
drogas ilegales. Posteriormente, el mayor porcen-
taje ingresd al consumo entre los 15 a 16 afios.
Estos resultados sefialan que las acciones de pre-
vencién primaria, para ser eficaces, deben estar
dirigidas, no a la poblacién adolescente, sino a los
nifios que auin no iniciaron su pubertad y a sus
familias.

La intensidad del consumo de drogas ilegales
fue alta. La mitad (51,1%) de los jovenes que admi-
tieron haberlas consumido en el mes que precedié a
la encuesta, lo hicieron més de 5 dias en el mes y el
29,6 por ciento, casi todos los dias (mds de 20 dias
en el mes).

Otro indicador de la severidad del problema fue
el uso de la via parenteral, utilizada por el 16,4 por
ciento de los consumidores del dltimo afio. Este
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porcentaje estuvo conformado principalmente por
usuarios de cocaina. El uso de esta via, ademads de
definir un periodo evolutivo avanzado del padeci-
miento, afiade el riesgo de otras patologias tales
como embolias, endocarditis bacteriana, transmi-
sién de infecciones, particularmente hepatitis B y
sindrome de inmunodeficiencia adquirida, etc.,
ocasionadas por las circunstancias y los elementos
inadecuados empleados para la administracién de
la droga.

El consumo de drogas psicoactivas por adoles-
centes es un padecimiento que afecta gravemente
al usuario, a sufamilia y a la sociedad. El pediatra,
por su particular posicién en el acompafiamiento y
cuidado del nifio durante su crecimiento, estd en
6ptimas condiciones para brindar asesoramiento
sobre este problema y su prevencién, asi como para
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pacientes y aconsejar sobre los recursos disponibles
para su control.

Los hallazgos detectados en esta investigacién
indican que la situacién epidemiolégica es particu-
larmente grave y que este padecimiento debe ser
siempre considerado como alternativa diagnéstica
en la consulta pedidtrica.
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Sindrome convulsivo en pediatria

Dr. HEcTor A, WAISBURG

~N

A

EPIDEMIOLOGIA, PREVALENCIA
E INCIDENCIA

Pond Bedwel y Stein describen una prevalencia
de epilepsia de 6,2 por mil de poblacién con una
incidencia anual de 0,7 por mil de nuevos casos?.

Lasestimaciones delas incidencias de la epilepsia
depende del modo en que incluyen una convulsién
aislada o episodios pseudo convulsivos y las convul-
siones febriles. De acuerdo a Millichap?, las convul-
siones febriles corresponden casi al 2 por ciento delas
enfermedades infantiles. Estimaciones recientes?
revelan que la prevalencia de convulsiones recurren-
tes no febriles en nifios menores de 10 afios varia
entre el 5,2 y el 8,1 por mil; para la edad de 40 afios
el indice acumulado es de 1,7 al 1,9 por ciento.

Las convulsiones son el problema m4s comiin en
la neurologia pedidtrica. Se ha estimado que el 90
por ciento de aquéllos que desarrollan sintomas de
epilepsia lo hacen antes de los 20 afios. La tasa de
prevalencia de la epilepsia en nifios de 8 a 9 afios es
de 18,80 por mil®, En nuestro pais, un estudio
efectuado en 845 nifios cuyas edades oscilaban
entre 3 meses y 5 arfios, demostré una tasa de
prevalencia de 13 por mil®. Si a estos datos se
agregan que la prevalencia de convulsiones febriles
en menores de 5 afios es de 32 por mil, la de
espasmos del sollozo del 40 por mil y se adicionan
los casos de migrafiay sincopesinfantiles, se llegard
a la conclusién de que cerca del 10 por ciento de los
nifios sufren en algin momento de su infancia
episodios de tipo paroxistico que requerirdn un
cuidadoso diagndstico diferencial®’.

Los factores de edad, crecimiento y desarrollo
ejercen su influencia en forma constante en los
problemas de la epilepsia infantil: Ounsted, en
1971, escribié que “para todas las formas de epilep-
sia el proceso madurativo es una variable eritica” y
Lennox, en 1960, aseverd que “el tipo de epilepsia
que ocurre en un nifio representa la confluencia de
la edad, la herencia y la anormalidad estructural
del cerebro” &%

Asi, las convulsiones son raras en los bebes
prematuros, mads frecuentes en el recién nacido a
término o entre los 6 meses y los 4 afios de edad; su

frecuencia declina hacia la pubertad. El sindrome
convulsivo en la infancia presenta problemas espe-
cificos por varias razones:

1) Desde el punto de vista clinico, la presentacién
de los distintos tipos de crisis convulsivas en la
lactanciaylatempranainfanciatienden a seratipicas,
en buena proporcién dificiles de clasificar, debidoala
inmadurez en la bioelectrogénesis cortical y a las
dificultades en categorizar el fenémeno ictal.

2) En el nifio menor de 2 afios las convulsiones
ocurren con mas frecuencia como un sintoma de
alguna alteracién transitoria de tipo metabélico
estructural, que como un trastorno crénico (epi-
lepsia).

3)Lascausasdelostrastornoscrénicos cerebrales
son diferentes de las del adulto; las lesiones peri-
natales y las prenatales son las mds comunes.

4) Los efectos de las convulsiones en el cerebro
en desarrollo pueden ser mds serios que en el
adulto.

ASPECTOS GENETICOS

La tendencia recurrente a padecer convulsiones
se piensa que resulta de la interacciéon de una
predisposicién genética, asociada a cambios neu-
ropatoldgicos y alteraciones bioquimicas de las
unidades neuronales y sus conexiones.

Muchos investigadores epidemiolégicos indican
que estos factores genéticos estdn distribuidosen la
poblacién general pero se requiere superar un de-
terminado nivel de excitabilidad cortical para que
el trastorno epiléptico tenga expresién clinica.

El cldsico estudio de Lennox y Lennox® encontré
para las epilepsias sin base orgdnica una concor-
dancia del 70 por ciento entre mellizos monocigotos
ydel 5,6 porciento paramellizos dizigotos. Metrakos
y Metrakos describenunaincidencia de convulsiones
del 12 por ciento entre los padres y hermanos de
pacientes con petit mal y 45 por ciento de los
hermanos poseen un EEG anormal; proponen que
esta alteracidén electroencefalografica es expresién

de un gen autosémico dominante. Otros consideran

que la herencia es de tipo poligénico con heteroge-
neidad neurofisiolégica y genética®.
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Los factores genéticos son prominentes en las
distintas formas de epilepsia primaria (epilepsia
mioclénica juvenil, en las convulsiones fotosensi-
bles, etc.). En cambio en las convulsiones con gene-
ralizacién secundaria, aunque la base genética ha
sido demostrada en estudios realizados en mellizos,
ésta no es tan predominante como en las epilepsias
primarias generalizadas'®.

Sin embargo, en las formas clinicas de petit mal,
elriesgo de desarrollar convulsionesen loshermanos
de los pacientes afectados es del 8 por ciento'?; la
descendencia de los sujetos que padecen “ausencia
tipica”, tienen una chance del 64 por ciento de
poseer un EEG anormal y del 6,7 por ciento de
desarrollar convulsiones®,

Asi, se ha localizado el gene responsable en la
epilepsia mioclénica juvenil como ubicado en el
cromosoma 6y para las convulsiones benignas del
R.N. en el cromosoma 20,

FACTORES NEUROPATOLOGICOS

Hay que considerar dos tipos de anomalias pa-
toldgicas: las que son responsables de la produccidn
de convulsiones recurrentes y otras que son con-
secuencia de las convulsiones repetidas.

En las primeras hay una gran diversidad de
alteraciones patoldgicas, cuyo espectro comienza
con las malformaciones groseras del SNC (por
ejemplo agenesia de cuerpo calloso, lissencefalia,
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ete.) o los trastornos neuropatoldgicos postasfixia o
ciertas lesiones disgenéticas menores, tales comola
sustancia gris heterotépica. Aunque cldsicamente
seconsideraba quelasepilepsiasprimariasllamadas
idiopdticas , no tenian un sustrato orgdnico lesio-
nal, se ha descripto’® en el estudio de 8 casos de
epilepsia primaria generalizada la existencia de
anomalias menores del desarrollo de la capa mo-
lecular de la corteza cerebral y cerebelosa que
fueron consideradas como un “trastorno de la mi-
gracién neuronal de origen prenatal”,

Convulsiones que tienen una duracién mayor de
30 minutos pueden causar darfio celular; éste puede
resultar de la combinacién de un excesivoincremento
de las demandas metabdlicas y energéticas que
acomparfian al aumento de la actividad neuronal del
foco epiléptico y de una disminucién de la perfusiéon
cerebral y del aporte de los sustratos basicos (0, y
glucosa) y que resultan de la combinacién de hiper-
termia, hipoglucemia, hipotensién e hipoxia. La
muerte neuronal ocurre en estas circunstancias a
travésdeunprocesosimilar al efectonecréticoinducido
por la asfixia que condiciona la liberacién de excito-
toxinas que producen un aumento del calcio intra-
celular durante las convulsiones prolongadas. Aun-
que el sustratobioquimicodelalesién neuronal enlas
convulsiones prolongadas es similar al observado en
laisquemia y la hipoglucemia, hay notables diferen-
cias en la cronologia temporal y la distribucién topo-
grdfica de las lesiones'® (Cuadro 1).

Cuapro 1
Diferencias neurobioldgicas entre isquemia,
hipoglucemia y epilepsia™

Isquemia Hipoglucemia Epilepsia
Nivel de energia (% normal) 0-5 25 a9
Excitotoxina predominante Glutamato Asgpartato Desconocida
Duracién del insulto 2 - 10 min 10 - 20 min 30 - 120 min
para producir dafio neuronal
Cronologia de la muerte neuronal 2 - 4 dias 1-8horas | 1-2horas
Distribucién de la Necrosis Necrosis Ambas
necrosis neuronal difusa selectiva
Localizacién del dafo cerebral
Corteza cerebral Ldmina media Lamina superficial Laminas 3y 4
Hipocampo CA4, CA1l CA1l CA4,CA1
Ganglios de la base Nucleo reticular | Caudado Globus palidus,
taldmico, pars reticulata
caudado de la S. nigra

* Auer RN y Siesjo BK: Ann Neurol 1988, 24: 699
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En estos estudios surge que las dreas del SNC
mads vulnerables por las convulsiones recurrentes
son el hipocampo, la corteza cerebelosa y las capas
3y4delacorteza cerebral. Lalesién del hipocampo
se presenta como una pérdida neuronal del sector
de Sommer, con atrofia y cicatriz glial. En el cere-
belo se produce una destruccién méds o menos masi-
va de las células de Purkinje acompariada de proli-
feracién glial y atrofia.

Se considera que el incremento de la actividad
eléctricadelascélulasde Purkinje tieneuna accién
de limitar la duracién de una convulsién; por ello el
dafio de este sistema neuronal hace desaparecer su
actividad inhibitoria sobre el ataque epiléptico,
agravandola condicién convulsiva preexistente!”. Se
especula que la excesiva liberacién de glutamato o
de otros aminodcidos excitatorios a nivel de la
sinapsis neuronal podria ser la responsable del
dafio neuronal en circunstancias clinicas de con-
vulsiones recurrentes®.

El estudio sistematico neuropatoldgico del foco
epiléptico ha sido realizado en los especimenes
obtenidos de las lobectomias quirirgicas tempora-
les. La lesién mds frecuente descripta ha sido la
esclerosis mesial del 16bulo temporal, que consiste
enunalesién atréfica que compromete el hipocampo
y las estructuras profundas del 16bulo temporal,
que se considera el resultado de convulsiones pro-
longadas febriles o de tipo gran mal afebriles o de
dafio asfictico perinatal. En la serie reportada por
Falconer' de lobectomias temporales, esta lesion
fue hallada en el 47 por ciento de los casos y luego
Engel*®,lodescribeen el 64 porcientodelospacientes
operados.

De todos modos, la significacién etiolégica de
esta lesién no estd completamente aclarada, pues
en un nuimero significativo de pacientes con una
larga historia de convulsiones recurrentes, el SNC
no presenta alteraciones groseras ni microscopicas,
evidencidndose las limitaciones que tienen los es-
tudios morfolégicos aplicados al estudio de las epi-
lepsias crénicas.

ASPECTOS NEUROFISIOLOGICOS

Desde un punto de vista neurofisiolégico, el fe-
némeno de epileptogénesis requiere la presencia
de una poblacién de neuronas epilépticas en la sus-
tancia gris de la corteza o del tronco cerebral, la
existencia de desinhibicién, circuitos que permiten la
sincronizacién multisindpticay capacidad de propagar
lasdescargas epilépticas parainducir una convulsién
clinica por reclutamiento de miles de neuronas que
disparan sincrénicamente por periodos prolongados.
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La neurona epiléptica tiene, entre otras, dos
propiedades esenciales: a) aumento de la excitabi-
lidad eléctrica y b) capacidad de mantener una
descarga paroxistica en forma auténoma.

La despolarizaciéon prolongada de un nu-
mero importante de neuronas estd asociada a un
potencial de accién; la sumacién temporal de estos
potenciales de accién se registra como una “espiga”
en el registro electroencefalogréfico (clinicamente
se correlaciona con el componente “ténico” de una
convulsién). Este potencial de despolarizacién estd
seguido por un potencial de hiperpolarizacién e
inhibicién neuronal que se expresa en el EEG como
una“ onda lenta” (clinicamente correlacionable con
el componente “clénico”).

Durante estos acontecimientos celulares, se
producen cambios en el equilibrio iénico. El potasio
extracelular y el calcio intracelular aumentan. El
proceso de despolarizacidon parece ser ion-calcio
dependiente. En las epilepsias crénicas, serian las
modificaciones en la concentracién del Ca. intra y
extracelular, mas que los desvios en la concentra-
cién del K, significativas en generar y mantener la
actividad epiléptica®.

Los mecanismos intimos por los cuales un grupo
de neuronas epilépticas propagan la actividad
eléctrica anormal, por disminucién progresiva del
fendmeno de hiperpolarizacién einhibicién neuronal
y su reemplazo por despolarizacién, con lo cual se
puede expresar en una convulsién clinica, no estdan
aclarados. De la misma manera, los fendmenos que
llevan alimitar la actividad epilépticay por ende la
terminacién del proceso convulsivo clinico, tampo-
co estdn debidamente comprendidos.

Hay considerables evidencias que muestran que
un desequilibrio entre la actividad inhibitoria y
excitatoria de los neurotransmisores, como asi-
mismo, las modificaciones del equilibrio iénico in-
trayextracelularyla disfuncién glial que acompana
alas variaciones de la concentracion del K, pueden
estar jugando un rol importante en el proceso de
epileptogénesis®!,

La conceptualizacién de los mecanismos de la
propagacién de las descargas eléctricas corticales
ha sufrido grandes variantes en los ultimos afios, a
partir de la informacién obtenida por los registros
prolongados, con electrodos de cuero cabelludo,
especiales (esfenoidales, ete.), subduralesy profun-
dos y los datos recientes que proporcionan los es-
tudios de Tomografia Computada por emisién de
positrones (PET) realizados en los periodos ictales
e interictales. Estos estudios han revitalizado la
importancia que tiene la corteza cerebral en la
produccidn, tanto de las convulsiones primarias
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como secundariamente generalizadas, y asimismo
han demostrado, en casi un tercio de los pacientes
con epilepsia refractaria al tratamiento médico,
una gran discrepancia entre el foco epiléptico regis-
trado por el EEG convencional de cuero cabelludo
en el periodo interictal y el verdadero foco epilepto-
génico registrado clinicamente en el periodo ictal
por electrodos especiales y/o profundos®#,

En la actualidad se interpreta la aparicién de
una convulsién tonicoclénica secundariamente ge-
neralizada a partir de un foco epiléptico cortical de
la siguiente manera: la descarga eléctrica que se
origina del foco epileptogénico tiene una propaga-
cién axonal a la corteza contralateral y a las es-
tructuras subcorticales a través de las vias de
asociacién intra e interhemisféricas. Una vez que el
tronco cerebral, en especial el mesencéfalo y la
formacidn reticular, ha sido reclutado por la acti-
vidad neuronal excitatoria cortical, casi en forma
inmediatase produce una convulsién generalizada.
Estas dreas subcorticales son las responsables di-
rectas de la diseminacién de los potenciales epi-
lépticos? % y estarian evidenciando una predispo-
sicién genética.

Cuando las estructuras subcorticales estdn in-
volucradas en la descarga epiléptica se crea un
circuito excitatorio positivo entre la corteza y
las neuronas troncales, que inducen descargas a
una frecuencia de 10-40Hz. Este circuito es res-
ponsable de la fase ténica de la convulsién focal
motora. A medida que se reclutan neuronas inhi-
bitorias, se va creando un circuito negativo inhibi-
torio, que periédicamente interrumpe la actividad
excitatoriay produce lafase ténicade la convulsién.,
Cuando esta actividad inhibitoria predomina, la
convulsién cede y la membrana neuronal queda en
un estado de hiperpolarizacién mayor que el que
tenia aliniciarla convulsién. Hay evidencias de que
la pardlisis pesictal de Todd, frecuente en las con-
vulsiones motoras focales, se debe a este activo
estado inhibitorio o de hiperpolarizacién mds que a
agotamiento metabélico de las neuronas epilépti-
cas®®,

La potencialidad de propagar la actividad epi-
léptica es diferente enlas distintas dreas corticales.
Asi, la corteza temporal, frontal y prefrontal tiene
abundantes conexiones con los centros subcortica-
les (centroencefdlicos) y cualquier lesién o proceso
irritativo de estas dreas tiene una alta posibilidad
de expresarse con convulsiones tonicoclénicas ge-
neralizadasa través del mecanismoantesdescripto.

El conocimiento del mecanismo de propagacién
en las epilepsias primarias es menos conocido, y los
datos que se conocen parten de la epileptogénesis
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experimental. Vale la pena mencionar el trabajo de
Gloor y Fariello, que postulan que la corteza cere-
bral estd en un estado constante de hiperexcitabili-
dad difusa debido a la descarga de un grupo nu-
meroso de neuronas excitatorias®’,

ENFOQUE CLINICO DEL EPISODIO
CONVULSIVO INFANTIL

Las convulsiones pueden tener variadas formas
clinicas de presentacién y pueden estar originadas
por distintas causas. Algunas son recurrentes y
representan las distintas formas de epilepsia en
tanto que otras son eventos aislados.

Las convulsiones representan un sintoma de
disfuncién del sistema nervioso central y a veces de
un sindrome epiléptico. Es necesario poseer una
terminologia unificada en la descripcién de los
eventos ictales con el propdsito de facilitar el
diagnéstico clinico, las decisiones terapéuticas y de
investigacién. Por mucho tiempo la clasificacidn de
las convulsiones se realizaba desde un punto de
vista clinico, pero en 1969 los eventos clinicos se
correlacionaron con los hallazgos electroencefalo-
graficosictales einterictales y esto se incorporé ala
clasificacién internacional, la que fue ampliada en
1989 alincorporarse mayor informacién proveniente
delos estudios del monitoreo electroencefalografico
prolongado con video (Cuadro 2).

Los accesos convulsives se categorizan prima-
riamente como parciales-focales o generalizados.

Los episodios parciales se originan en areas
especificas de la corteza cerebral que actian como
focos epileptogénicos primarios y su sintomatologia
clinica serd muy variada de acuerdo a la zona
cortical comprometida,

Las convulsiones parciales simples son
aquéllas en que el estado de conciencia estd pre-
servado, en tanto que en las convulsiones par-
ciales complejas el sensorio estd perturbado. Las
convulsiones parciales simples pueden transfor-
marse en complejaspuesla actividad epileptogénica
puede propagarse azonas adyacentesy/o estructuras
profundas incluyendo el sistema limbico. Ambas
formas de convulsiones parciales pueden propagarse
y comprometer a ambos hemisferios, produciéndo-
se pérdida de conocimiento y las tipicas manifes-
taciones de las convulsiones tonicoclénicas gene-
ralizadas.

Las convulsiones generalizadas tienden a
iniciarse a partir de dreas cerebrales mds extensas
¥ sus manifestaciones son mds tipicamente bilate-
rales, incluyendo pérdida de conocimiento precoz.
Las convulsiones generalizadas tienen un espectro
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Cuabro 2
Clasificacion internacional de las
convulsiones epilépticas

1. Convulsiones parciales (focal)

A. Simples (sin alteracién de la conciencia)

* Con sintomas motores.

* Con sintomas somatosensoriales o sintomas
sensoriales especiales,

¢ Con sintomas autonémicos.

* Con sintomas psiquicos.

B. Complejas (con trastornos del sensorio)
* Comienzo como parcial simple pero progre-
sando hacia la pérdida de conocimiento.
* Episodio aislado sin otros sintomas.
* Sintomas similares a una convulsién
parcial simple.
* Con automatismos.
* Con pérdida de conocimiento inicial
* Episodio aislado sin otros sintomas.
* Sintomas similares a una convulsién
parcial simple.
* Con automatismos.

C. Convulsiones parciales que evolucio-

nan a convulsiones secundariamente ge-

neralizadas (C.S.G.)

¢ Convulsiones parciales simples que evolu-
cionan a C.S.G.

¢ Convulsiones parciales complejas que pro-
gresan a C.S.G.

* Convulsiones parciales simples que progre-
san a convulsiones parciales complejasy luego a
C.5.G.

II. Convulsiones generalizadas (convulsi-
vas y no convulsivas)

A. Ausencias
¢ Ausencias tipicas.
* Ausencias atipicas.

B. Convulsiones mioclénicas

C. Convulsiones cldénicas

D. Convulsiones ténicas

E. Convulsiones tonicoclonicas

F. Convulsiones aténicas (astdticas, aki-
néticas)

IOII. Convulsiones epilépticas no clasifi-
cables

SINDROME CONVULSIVO EN PEDIATRIA 8

de presentacién clinica, desde episodios de mirada
fija, denominados habitualmente ausencias a con-
vulsiones tonicoclénicas generalizadas. Para ma-
yores detalles en relacién a la clasificacién de las
convulsiones se orienta al lector a la bibliografia
correspondiente®.

Una forma simple de categorizar desde el punto
de vista clinico a las epilepsias es considerarlas
primarias (idiopdticas), secundarias (sintomaticas)
o reactivas.

El término primario significa que acorde al co-
nocimiento actual no se puede determinar una base
estructural o bioquimica que cause las convulsio-
nes recurrentes; la mayoria son de origen genético
y tienen un mejor prondstico en lo que se refiere al
control de las convulsiones (Cuadro 3).

Los elementos que surgen del interrogatorio
constituyen el factor mds importante para el
diagnoéstico. Los antecedentes hereditarios, en re-
lacién con la incidencia de convulsiones en el grupo
familiar cercano, juegan un rol interpretativo de
acuerdo con la forma clinica. Casiel 50 por ciento de
los nifios con convulsiones febriles tienen antece-
dentes familiares de convulsiones y alrededor de un
tercio de los pacientes pedidtricos con convulsiones
febriles tienen antecedentes comiciales en sus pa-
rientes cercanos. En las formas mads severas de
encefalopatias epilépticas (Sindrome de West y de
Lennox) no se obtienen datos que sugieran una
historia familiar comicial.

La semiologia del proceso convulsivo adquiere
extrema relevancia en el diagnéstico. El fenémeno
convulsivo puede descomponerse en los siguientes
estadios clinicos con claro correlato bioeléctrico.

1) Aura: es breve y con una clara expresidén
electroencefalografica tipo “espigas” u ondas agu-
das, que indica el inicio cortical del acceso y es la
manifestacion mds fidedigna de “epileptogénesis
primaria”. Clinicamente, tiene sintomas variables:
motores (movimientos clénicos de los musculos fa-
ciales de una hemicara o hemicuerpo, giro adversi-
vo oculocefdlico, marcha jacksoniana, etc.), senso-
riales, psicomotores, neurovegetativos, etc. de
acuerdo con la localizacién cortical del foco epilép-
tico primario.

La presentacién clinica del aceceso epiléptico
puede s6lo manifestarse con el aura con o sin com-
ponente posictal o bien la propagacion de la activi-
dad eléctrica anormal cortical propagarse a zonas
adyacentes o profundas y condicionar.

2) Pérdida de conocimiento: la alteracién del
sensoriopuede puesseguiral auraobien se presenta
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Cuanro 3
Esquema para evaluar cuadros convulsivos

Con conv. generalizadas Con conv. parciales

Epilepsia idiopatica
primaria

Sin lesién estructural,
genética, benigna

¢ Epilepsia benigna

¢ Focal centro-roldndica
» Epilepsia benigna con
foco occipital

* Petit mal (ausencia)

¢ Epil. juvenil - ausencia

* Convulsiones generalizadas
tonicoclénicas

¢ Epilepsia mioclénica juvenil

Epilepsia sintomédtica
secundaria

Con lesién estructural
o0 bioquimica conocida

Convulsiones reactivas de un
cerebro normal expuesto a
un stress fisiolégico o una
injuria epiléptogénica
transitoria

convulsiones

precoces

= Convulsiones benignas neonatales

¢ Sindrome de West
¢ Sindrome de Lennox-Gastaut

» Convulsiones febriles
* La mayoria de las causas téxicas
o metabélicas que inducen

* Convulsiones postraumadticas

» Epilepsia lébulotemporal
* Epilepsias causadas por
dismorfias cerebrales (sus-
tancia gris heterotopica, ete.)
¢ Epilepsias secundarias a
gliosis focal postandxicas.

como el fenémeno ictal inicial. Tiene también un
correlato electroencefalografico que puede expre-
sarse como complejo punta-onda a 3 cps. Esta fase
indica el compromiso primario o secundario de Ia
formacién reticular y de sus conexiones talamo-
corticales.

3) Componente tonicoclénico: esta es la
manifestacién ma4s frecuente, en si inespecifica en
lo que a localizacién cortical se refiere, que indica
compromiso global cortical, primario o secundario
por activacién de estructuras subcorticales. Tiene
un correlato eléetrico con espigas difusas y/o ritmos
lentos asociados,

4) Periodo posictal: variable en duracién (mi-
nutos u horas), cuya presencia hace sospechar fir-
memente que el nifio ha padecido un episodio con-
vulsivo. Se puede manifestar con suefio, somnolen-
cia, vémitos, cefaleas, cambio de cardcter, etc.; elec-
troencefalograficamente se registran ritmos lentos
difusos o focales acordes con el tipo de convulsién.

Se debe insistir en la importancia que tiene
confeccionar una adecuada descripcidn del acto
comicial, siguiendo estos estadios. No siempre es
faeil, ya sea por la dificultad parental en describir
estos eventos cuando estuvieron emocionalmente
involucrados en el manejo de un episodio de natu-
raleza desconocida por ellos o bien el paciente es
pequefioy no puede describir las sensaciones inicia-
les.

De todos modos es importante indagar Ia fre-
cuenciade las crisis, siocurren en vigilia o suefio, en
ayunas o posprandiales, si hubo alteraciéon del
sensorio, si las manifestaciones son focales o ge-
neralizadas, duracién de los mismos, secuencia de
los sintomas motores, si se repiten en salvas, si el
nifio se cae o si realiza movimientos estereotipados
o automadticos, si hay signos neurovegetativos, si
hay factores desencadenantes (por ejemplo: foto-
sensibilidad, ete.)

El proceso diagndstico en un paciente con con-
vulsiones epilépticas tiene tres objetivos: a) deter-
minar y delinear el tipo de convulsién; b) poder
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lateralizar y/o localizar el foco epileptogénico corti-
cal, si existe y ¢) determinar la causa o etiologia de
los ataques.

Es necesario considerar una serie importante y
frecuente de eventos paroxisticos como diagnésti-
cos diferenciales, que pueden confundirse con epi-
sodios convulsivos o equivalentes® (Cuadro 4).

El examen fisico-neurolégico convencional pue-
de ser anormal en un paciente que presente un
sindrome convulsivo recurrente, con una lesién
orgdnica cerebral. Una pequena fraccién de los
pacientes pedidtricos con una epilepsia crénicay un
examen neurolégico normal son portadores de un
tumor ceberal.

Los datos clinicos recopilados como sospechosos
de tumor cerebral en un paciente epiléptico crénico
son®’;

a) deterioro conductal y del rendimiento escolar;

b) un foco de ondas lentas (theta o delta) en el
EEG interictal;

¢) cambio en el modelo de las convulsiones;

d)francoaumentodelafrecuenciadelas mismas;

e) progresiva refractariedad al tratamiento mé-
dico;

f) signos neurolégicos especificos o focales y

g) signos directos o indirectos de hipertensién
endocraneana.

El1EEG puede seriitil para determinar el tipo de
convulsién, como ser diferenciar una ausencia tipi-

CuADRO 4
Eventos paroxisticos que simulan convulsiones

* Mioclonias neonatales benignas del suefio.
e Actividad motora normal pero excesiva du-
rante el suefio activo REM en lactantes,
¢ Espasmos del sollozo.
¢ Reflujo gastroesofigico (Sindrome de Sandifer).
* Mioclonias benignas de la infancia (vigilia).
» Spasmus nutans.
* Apraxia oculomotriz congénita de Cogan.
* Trastornos del suefio:
a) terrores nocturnos;
b) mioclonias fisiolégicas del suefio;
¢) narcolepsia, etc.
¢ Mioclonus esencial familiar,
* Distonia hipnogénica paroxistica familiar.
* Diskinesias paroxisticas benigna familiar.
¢ Jaquecas y migrafias complicadas.
¢ Sincope y distonia neurovegetativa.
* Vértigo paroxistico benigno de la infancia.
* Seudoconvulsiones de origen histérico.

* Tics, Sindrome de Gilles de la Tourette,
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cadeuna atipica como manifestacién de una epilep-
sia parcial compleja. El EEG puede ayudar a esta-
blecer un diagndstico cuando la historiano es clara.
El EEG debe ser interpretado en conjuncién con la
historia clinica. La presencia de un EEG interictal
normal, como se observa en casi la mitad de los
pacientes epilépticos, no excluye el diagndstico de
epilepsia, pero de la misma manera un EEG anor-
mal no certifica la presencia de una epilepsia.

Aunque la puncién lumbar no es un estudio
complementario de rutina en un paciente convulsi-
vo, pienso que estd indicado en todo paciente que
experimenta por primera vez una convulsién febril
y en todo lactante que padece su primer episodio
convulsivo sea éste febril o afebril.

Est4 indicado realizar una Tomografia compu-
tada cerebral en todo paciente pedidtrico que padece
convulsiones recurrentes y ante las siguientes cir-
cunstancias: a) rasgos dismérficos, o lesiones cu-
tdneas sugestivas de una facomatosis (64% de po-
sitividad);b) presencia de anormalidadesfocalesen
el EEG en especial “lentificacién” focal (63% de
positividad); ¢) con una historia de convulsiones
neonatales (100% de positividad); d) convulsiones
parciales simples o complejas (52 y 30% de positivi-
dad respectivamente).

La indicacidén de realizar estudios tomograficos
en pacientes que no cumplen estos requisitos, es
obviamente una decisién que depende del criterio
del profesional. Es asique en pacientes con epilepsia
primaria generalizada la incidencia de anormali-
dades en la TC es del 8 por ciento®.

Sehanrealizado varios estudios comparando los
beneficios de la Tomografia Axial Computada y la
Resonancia Nuclear Magnética cerebral en pacien-
tes epilépticos. Aunque los dos procedimientos se
complementan, se considera a la Resonancia Nu-
clear Magnética el método de preferencia en el
screening inicial, pues tiene mejor capacidad de
detectar, por ejemplo: dismorfias corticales o pe-
queiias malformaciones arteriovenosas, por el otro
lado la TAC tiene mayor capacidad de detectar
pequerios focos de calcificacidn,

EPILEPSIAS CARACTERIZADAS POR
CONVULSIONES TONICOCLONICAS
GENERALIZADAS (GRAND MAL)

Los episodios tonicoclonicos generalizados o
ataque de gran mal es la manifestacién epiléptica
mas frecuente en la infancia. De las formas puras
de gran mal, el 11 por ciento comienza antes de los
tres afos, el 23 por ciento entre los tres y los once
afios y el 65 por ciento después de los 11 afios. Enla

r
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forma de gran mal asociado a ausencias, el 9 por
ciento comienza antes de los tres afios, el 40 por
ciento entre los 3 y los 11 afios y el 50 por ciento
después de los 11 afios. En general, las formas
puras de gran mal con historia familiar positiva, sin
compromiso neurolégico primario o secundario y
con cociente intelectual normal tienen un excelente
prondstico®,

El gran mal puede ser la expresién de una
epilepsia generalizada primaria (el paciente no
tiene aura) o bien de una convulsién secundaria-
mente generalizada a partir de una epilepsia par-
cial (compleja o simple); en esta ultima situacién el
paciente puede referir un aura que adquiere gran
valor localizador del foco epiléptico cortical.

El ataque mayor motor puede tener muchas
variaciones de presentacién. En ciertasocasiones,y
por efecto parcial de la medicacién, el paciente
puede sélo padecer el auray no continuarse con una
convulsién generalizada. En otros pacientes, sea el
componente ténico o clénico, son brevesy pueden no
ser apreciados clinicamente. Los episodios pueden
ocurrir en cualquier momento del dia o 1a noche,
aunque la frecuencia es mayor en los momentos de
conciliar el suefio o al despertar. Alrededor de un 25
porciento de los pacientes tienen episodios durante
el suefio y el resto lo padecen en vigilia o bien en
forma mixta. Siun paciente ha padecido por més de
un afio solamente episodios nocturnos, es poco
probable que los ataques se precipiten en otros
momentos del dia. En las nifias que alcanzan el
periodo puberal los episodios pueden concentrarse
en el periodo premenstrual inmediato o durante el
mismo.

Los episodios pueden ser precipitados por infec-
cién y fiebre, fatiga y deprivacién del suefio, dis-
turbios emocionales, hiperventilacién y alcalosis,
drogas asociadas (psicotrépicos, isoniazida, teofili-
na, penicilina, etc.), supresién brusca de la medi-
cacién anticonvulsivante y consumo excesivo de
aleohol. .

Las drogas de eleccién son el valproato, la feni-
toina, la carbamazepinay el fenobarbital a las dosis
habituales. El tiempo de tratamiento es un tema
polémico. Cldsicamente se trata de mantener al
paciente asintomadtico por 4 afios y si existen dos
estudios electroencefalogréficos normales (de pre-
ferenciaregistros obtenidos en suefio) condiferencia
de un aiio, se sugiere la suspension progresiva de la
medicacién anticonvulsivante.

Algunos autores puntualizan los siguientes da-
tos significativos para contraindicar la suspensién
de la medicacién luego de un periodo de 4 afios de
mantener al paciente asintomadtico®;
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a) cuando las convulsiones se iniciaron en la
infancia tardia (después de los 9 afios de edad);

b) cuando inicialmente el control de las convul-
sionesfue dificil, en especial en los primeros afios de
la vida;

¢) cuando hay déficit neurolégico psicolégico
asociado y

d) cuando el EEG ha demostrado alteraciones
paroxisticas o ha experimentado pocos cambios
durante los cuatro afios de observacién.

Seria apropiado plantear la conducta a seguir
ante un episodio aislado, simple u ocasional, es
decir la convulsién tonicoclénica generalizada que
ocurre una sola vez. Estos casos no deben ser
considerados epilépticos en el sentido estricto de la
palabra sino se comprueba una tendencia a repetir
episodios. Hay quienes sugieren que ante una
convulsién tonicoclénica generalizada aislada,
manifestada en un nifio en ‘pleno estado de salud,
en especial si es en las primeras etapas del suefio o
al despertar, autolimitada, con exdmenes neurolé-
gicos, fisico y complementarios normales, incluido
el EEG (vigilia y suefio), no se debe iniciar trata-
mientoanticonvulsivante alaespera de un segundo
episodio y en cambio evaluar los factores precipi-
tantes inmediatos (fiebre, excitacién, fatiga, etc.).
Otros autores consideran ineludible iniciar el tra-
tamiento ante el primer episodio convulsivo por el
peligro de que se produzean futuros episodios pro-
longados y se establezca un mecanismo de “apren-
dizaje cortical” (Kindling)**.

EPILEPSIAS CON AUSENCIAS TIPICAS
(PETIT MAL)

Esta forma de epilepsia es relativamente poco
frecuente. Seinstala en el nifio previamente normal,
habitualmente antes de la pubertad con pico de
incidencia entrelos 6y 7 afios. La ausencia es el tipo
dominante deacceso paroxistico. Laincidencia anual
de ausencia ha sido estimada en uno en diez milé.
Probablemente representa el 8 por ciento de las
epilepsiasdenifosenedadescolaryesmdsfrecuente
en las ninas. Entre el 15 y el 44 por ciento de los
pacientes presentan una historia familiar con au-
sencias y convulsiones tonicoclénicas febriles o afe-
briles®37,

Sesugirié la probabilidad de herencia autosémica
con distinta penetrancia de acuerdo con la edad, o
bien factores poligénicos, pero es mas probable que
exista una combinacién de factores genéticos y
ambientaleg®3940,

Las ausencias se caracterizan por ser de corta
duracién, de comienzo y finalizacién abrupta aso-
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ciada a una breve alteracién del estado de concien-
ciay con alta frecuencia repetitiva. La clasificacién
internacional de la epilepsia (1981) describe 6 tipos
de ausencias de acuerdo con los signos y sintomas
asociados:

1. Ausencia simple.

2. Ausencia con leve componente clénico (facial).

3. Ausencia con componente aténico.

4. Ausencia con componente ténico.

5. Ausencias con automatismos (perseveraciény
automatismo de mano).

6. Ausencia con componente autondémico.

La presencia de automatismos u otros compo-
nentes conduce al diagnédstico diferencial con con-
vulsiones parciales complejas (Cuadro 5) pero los
automatismos son un sintoma asociado en casiel 60
por ciento de los ataques y estd en relacién con la
duracién de la ausencia. Estos movimientds me-
nores, a veces, consisten en chupeteo labial o par-
padeos o bien temblores faciales. La incontinencia
urinaria es rara®™. :

Tienden inicialmente a repetirse numerosas
veces en el dia, pero su frecuencia estd grande-
mente influenciada por factores ambientales ta-
les comolos emocionales (temor, sorpresa, tension,
etc.), intelectuales (falta de interés, relajacién de
la tensién, horas escolares, etc.) y metabdlicas
(hipoglucemia e hiperventilacién). Las ausencias
tipicas ocurren frecuentemente en nifios norma-
les desde el punto de vista neurolégico e intelec-
tual. Los mecanismos de adaptacion social de
estos nifios son a veces inadecuados y presentan
variados tipos de trastornos de conducta (conse-
cuencia de los episodios frecuentes, de la actitud
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parental y/o de la accién de las drogas anticonvul-
sivantes).

Cuando los ataques de ausencias son frecuentes
se produce una lentificacién del pensamiento y a
menudo el primer indicio que conduce a la consulta
médica es el deterioro en el rendimiento escolar y
conductal. En estudios de extrapolacién de las
descargas paroxisticas de punta/onda lenta en las
epilepsias focales, se ha demostrado que la onda
lenta del complejo espiga/onda se correlaciona con
la funcién cognitiva alterada®.

El trazado electroencefalografico es tipico porla
presencia de descargas paroxisticas y sincrénicas
de complejosregulares oirregulares de espiga/onda
a 3 cps con una actividad de fondo normal.

La evolucién de las ausencias en la infancia
pueden ser categorizadas en tres grupos.

1. Pacientes que evolucionan a un control total
de los episodios en un 100 por ciento (33 al 79% de
los enfermos)®#45, Cuanto mds prolongado es el
seguimiento menor es el porcentaje de curacion,
pues pueden desarrollar convulsiones generaliza-
das tardias;

2. Ausencias resistentes al tratamiento ade-
cuado; esta evolucidn se observa en el 6 por ciento
de los pacientes’; y

3. Asociacién con convulsiones tonicoclénicas
generalizadas: las estadisticas indican que el de-
sarrollo de este tipo de convulsiones después de la
iniciacién de las ausencias, es de un 40 por ciento.
Su presencia no agrava el pronéstico, son de fdcil
control y tienden a aparecer entre los 10 y 15 arfios
de edad. Son factores predisponentes:

a)ausencias que comienzan después de los 8 afos;

CuaDpRrO 5
Ausencia vs. convulsiones parciales complejas

Recuperacién posictal

Caracteristicas Ausencias Epilepsia parcial compleja
Edad Segunda infancia Cualquier edad
Predisposicién Genética Convulsiones febriles ?
Aura No Frecuente
Comienzo Abrupto e instantdneo Precedida por el aura
Automatismos En ausencias prolongadas Frecuente
Duracién 10 segundos 0 menos Mids prolongadas

Inmediata, reasume la
actividad previa

Hiperventilacién Precipitante habitual Precipitante ocasional
Fotoestimulacién Precipitante frecuente Precipitante ocasional
EEG Espiga/onda generalizada Espiga focal

Lenta, confusién
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b) los varones estan mads afectados que las mu-
jeres;

¢) respuesta inadecuada inicial al tratamiento
anticonvulsivante y

d) tipo de tratamiento; si se utilizan inicamente
drogas antiausencia (etosuccimida), las convulsio-
nes generalizadas aparecen en un 86 por ciento de
los casos, pero si se asocia una droga anticonvulsi-
vante mayor (fenobarbital), las convulsiones sé6lo se
observan en un 36 por ciento de los casos’®, En pa-
cientes tratados precozmente y en forma correcta,
las convulsiones generalizadas se presentan en el
30y en el 68 por ciento si son manejadas en forma
incorrecta. En la actualidad, la droga de eleccién es
el valproato con excelente respuesta en mds del 80
por ciento de los pacientes y en menos del 20 por
ciento de la totalidad es necesario asociar etosuc-
cimida*’

EPILEPSIAS CON CONVULSIONES PAR-
CIALES COMPLEJAS Y SIMPLES

Las convulsiones parciales complejas son las
que se generan en un drea localizada de un he-
misferio cerebral y que se acomparian de un distur-
bio variable del estado de conciencia.

Las recientes experiencias obtenidas en los dl-
timos afos, realizando monitoreos electroencefalo-
graficos prolongados con registro concomitante del
evento clinico a través del video en pacientes con
epilepsia parcial compleja como parte de evalua-
ciones prequirdrgicas, han permitido comprender
mejor la localizacién y topografia del drea cerebral
que estd involucrada en la epileptogénesis prima-
ria. En este sentido es 1itil incorporar una termi-
nologia que nos permita comprender la definicién
de la zona epileptogénica y el significado funcional
dela corteza vecina que se superpone o rodea a esta
zona epileptogénica. En este sentido vamos a defi-
nir la significacién de 5 dreas corticales que tienen
significado en la comprensién y el manejo de pa-
cientes con esta forma de epilepsia focal.

1. Zona irritativa. Se refiere al drea cortical
que genera las espigas interictales en el EEG (ob-
tenido por métodos invasivos y no invasivos).

Laespigadel EEGhasido considerada como uno
de los indices de epileptogénesis mds especifico
desde la descripcién original de Gibbs, Lennox y
Gibbs®. Pero se sabe que no todas las espigas
interictales son un indice adecuado de generacién
potencial de convulsionesy en otras ocasiones no se
detectan espigasinterictales peroaun asi, lacorteza
cerebral tiene el potencial de producir convulsiones.
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2. Zona ictal de comienzo. Es el drea del ce-
rebro que genera las convulsiones clinicas. Esta
zonapuede ser definida por la sintomatologia clinica
y sucorrelato con un registro electroencefalografico
ictal (con métodos invasivos o no invasivos). En
otros centros, se utiliza el PET y el SPECT ictal. La
zona ictal de comienzo es un excelente indice de la
“zona epiléptica”.

3. Lesion epileptogénica. Esta drea estd de-
finida como la regién del cerebro que contiene la
patologia que podria estar relacionada con la con-
dicién epiléptica. En un alto porcentaje de casos
esta lesién epileptogénica puede ser visualizada
con las técnicas modernas de neuroimégenes, o
bien hacerse evidente luego de un estudio neuro-
patolégico. El hallazgo de una lesién estructural
cerebral en un paciente con epilepsia focal implica
usualmente que esta lesién es epileptogénica. Sin
embargo, hay situaciones especiales en las cualesia
lesién no tiene relacién causal con el proceso epi-
léptico. Debido a estas excepciones, es importante
que en todos los pacientes con una epilepsia focal y
lesién focal, se debe realizar un registro prolongado
de EEG/video y demostrar que la zona irritativa, la
zonaictal de comienzo y la lesién estructural tienen
una relacién espacial cercana sugiriendo que ellas
tienen que ver con el origen del proceso epiléptico.
Es importante entonces enfatizar que la zona epi-
leptogénica puede no superponerse con la “lesién
epileptogénica” y puede por ende persistir después
de la reseccién de la lesién.

4, Zona del déficit funcional. Esel dreadela
corteza relacionada con el origen de las convulsio-
nes focales comprometida con alteracién concomi-
tante de la funcidn. Los mecanismos de produccién
de esta disfuncién pueden estar relacionados con:

a) efectos destructivos o irritativos de la epilep-
sia y/o de estructuras no-epilépticas (Gliosis, ede-
ma, ete.);

b) efectolocal o remoto de las espigas interictales y

c) efectos posictales (por ejemplo: pardlisis de
Todd).

El examen neuroldgico y los test neuropsicolé-
gicos sirven para delimitar la presencia y la dis-
funcién de las llamadas “dreas elocuentes” de sig-
nificacién clinica. Muy frecuentemente la extensién
dela “zona de déficit funcional” excede la superficie
de la zona epileptogénica; por ello, estos test neu-
ropsicoldgicos tienen una significacién limitada
cuando se los quiere aplicar como “localizadores del
proceso epiléptico” como indice del tamano de la
zona de reseccion quirdrgica.
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5.Zona sintomatolégica. Es el drea que gene-
ra los sintomas clinicos iniciales de la convulsién.
Extensa experiencia con el uso de electrodos pro-
fundos y subdurales ha demostrado que la “zona
sintomatolégica” rara vez se superpone con la “zona
ictal de comienzo”; en otras palabras, significa que
la sintomatologia de la convulsién no se produce
totalmente de la descarga epiléptica de la “zona
ictal de comienzo”, sino que es la expresidén de la
propagacién de la convulsién, involucrando dreas
corticales que habitualmente estdn en la vecindad
inmediata de la “zona ictal™®.

La alteracién patolégica mas comin observada
en la epilepsia temporal es la esclerosis mesial
temporal (hipocampo); habitualmente es unilate-
ral y no es infrecuente hallar signos de atrofia
cerebelosa y/o taldmica. La causa o causas de esta
lesidn es controversial. Cuando las convulsiones se
originan fuera del hipocampo y se propagan hacia
él, la estructura neuronal de la zona mesial del
I6bulo temporal es normal, por lo cual se infiere que
la esclerosis mesial es el origen de las convulsiones
del 16bulo temporal y no su consecuencia’®®st,

Los estudios morfolégicos y neurofisiolégicos de
la zona hipocdmpica sugieren que las convulsiones
seoriginan en esta zona, cuando se forman sinapsis
excitatoriasrecurrentes como consecuenciadel dafio
inferido a las sinapsis intrahipocdampicas. En este
grupo de pacientes hay mayor incidencia en los
antecedentes de convulsionesfebriles atipicas (20%)
que la poblacién general (2-3%), de traumatismo,
de convulsiones neonatales y convulsiones mater-
nas. En un grupo pequefio se descubren una varie-
dad de tumores: hamartomas, hemangiomas,
gliomas y lesiones que pueden sugerir esclerosis
tuberosa®,

Clinicamente las manifestaciones pueden ser
dificiles de distinguir en el nifio pequerio, peroen los
pacientes que desarrollan a posteriori episodios ti-
picos de epilepsia parcial compleja la historia reve-
la convulsiones generalizadas o focales motoras con
movimientos masticatorios, chupeteo y otros auto-
matismos orales y una variedad de trastornos de
conducta, enuresis, terrores nocturnos y sonam-
bulismo™,

En el nifio de segunda infancia, el aura puede
presentar una variedad de sintomas subjetivos:
ansiedad y sensaciones viscerales (malestar epi-
gastrico), alucinaciones olfatorias y visuales, esta-
dos paroxisticos conductales: terror y angustia sin
causa aparente, etc.

Sobre la base de la manifestacién convulsiva
inicial se han descripto dos tipos de convulsiones
parciales complejas de origen temporal®,
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Tipo I: es la mds comun y en ella el paciente
detiene la accién y el movimiento a posteriori de
padecer el aura; se queda parado tranquilo, la
mirada estd fija, ausente y/o pdlido. Luego pueden
aparecer convulsiones motoras menores.

Tipo II. Los automatismos inician el ataque:
movimientos masticatorios, chupeteo, se toca o se
palpa la ropa, etc. Luego puede aparecer actividad
motora mads compleja: correr sin rumbo, realizar
giro corporal, desvestirse, emitir sonidos o frases
incoherentes, etc. La duracién de los automatismos
puede llegar a 5 minutos. La frecuencia de estos
episodios puede ser variable, pero a diferencia de
las ausencias tipicas, el nimero de ataques no
supera a los 3 a 4 episodios por dia.

Las convulsiones parciales complejas de origen
frontal son en muchas oportunidades de dificil
reconocimiento clinico. Se distinguen dos tipos:

a) las que se originan en el drea motora prima-
ria: se expresan como movimientos clénicos de los
musculos contralaterales de la cara y mano y pue-
den tener una marchajacksoniana con compromiso
del hemicuerpo y/o pérdida de conocimiento y ge-
neralizacién;

b) el segundo tipo de convulsiones se origina en
el drea suplementaria motora y se expresa como
una postura ténica de uno o ambos miembros su-
periores que a veces se extiende a los miembros
inferiores; de comienzo abrupto, corta duracién y
mas frecuente en el suefio. Estos episodios pueden
ser de dificil control médico y pueden simular ser de
origen psicogénico. .

Es importante distinguir las convulsiones par-
ciales complejas de origen frontal de las generadas
en el lébulo temporal. Se ha descripto que las
siguientes caracteristicas clinicas son sugestivas
de la epilepsia focal de origen frontal®-%;

a) convulsiones frecuentes diarias;

b) convulsiones de breve duracidn;

¢) comienzo abrupto con un periodo postictal
corto;

d) automatismos complejos motores (bicicleteo,
pedaleo, ete.);

e) automatismos sexuales;

f) vocalizaciones complejas;

g) auras inespecificas;

h) status epilepticus parcial complejo;

i) las convulsiones pueden tener una apariencia
histérica.

Al mismo tiempo hay que considerar una serie
de sintomas ictales que no se observan en las con-
vulsiones de origen frontal, a saber:

a) auras olfatorias;
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b) fenémenos de deja v

¢) fenémenos visuales o auditivos y

d) ansiedad y terror.

La mayoria de las convulsiones parciales de
origen frontal son simples, es deeir, sin compromiso
del estado de conciencia. El ataque focal mds comun
de ser cbservado en nifios es la crisis adversiva o
versiva®.

Laforma tipica de presentacion es que el paciente,
sin perder su conexién con el medio, hace una
desviacién versiva de los ojos o de los ojos y cabeza
en sentido opuesto al foco frontal epiléptico, el
paciente coloca su miembro superior contralateral
en abduccién y extensién y con los ojos desviados
mira su mano extendida.

En monitoreo del EEG ictal en estos casos se ha
observado que la zona epileptogénica puede detec-
tarse tanto en el lébulo temporal contralateral
como en el l6bulo frontal contralateral. En estos
grupos, se vio que pacientes que inician el episodio
con un ataque versivo como el descripto sin com-
promiso del sensorio, tienden a tener un foco epi-
leptogénico frontal y aquéllos que inician el cuadro
con una ausencia y/o mirada fija con automatismos,
el foco epiléptico estd en el 16bulo temporal®,

Las convulsiones motorasfocales son frecuentes
en nifios con hemiplegias congénitas o adquiridasy
son esencialmente clénicas. En alrededor del 50 por
ciento se puede delinear una lesién estructural de
base: sustancia gris heterotépica, paquigiria loca-
lizada, gliosis secundaria a injuria hipéxica peri-
natal, ete.

Dentro del grupo de epilepsias parciales simples
sin base orgdnica es importante mencionar las
epilepsias focales benignas de la infancia. Este
grupo merece especial atencién por su elevada
frecuenciaen lainfanciay su excelente prondstico®,
Se describen dos grupos: epilepsia parcial benigna
con espigas centro-roldndicas y epilepsia benigna
de la infancia con paroxismos occipitales.

Epilepsia parcial benigna
con espigas centro-rolandicas

Esta es la forma mds comuiin; corresponde al 15-
20 por ciento de las epilepsias infantiles, con edad
de comienzo entre los 3 y los 13 afios. La frecuencia
de los episodios es baja; se considera que alrededor
del 20 por ciento de los casos pueden tener episodios
frecuentes, incluso diarios; a veces ocurre en brotes
con periodos de normalidad.

En general, no hay correlacién entre las anor-
malidades electroencefalograficas, la frecuencia de
los episodics, la resistencia a la terapia medica-
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mentosa y el prondstico final. La mayoria de los
episodios se presentan en el suefio.

Se considera que estos pacientes tienen mayor
incidencia de convulsiones febriles (7-9%) que la
poblacién general.

Las caracteristicas clinicas de estos episodios
pueden ser de tres tipos:

a) Convulsiones clénicas hemifaciales
breves asociadas a detencién del lenguaje y di-
sartria transitoria, salivacién y sin pérdida de co-
nocimiento ni alteracién del sensorio; los pacientes
pueden describir claramente lo que les sucede;
estos ataques ocurren en general en vigilia; pueden
estar precedidos por un aura somatosensorial
(parestesias de mejilla, lengua, ete.), que cuando
ocurre en el suefio los despierta.

b)Episodios similares alos descriptos pero
asociados a pérdida de conocimiento y vomi-
tos:pueden ocurriren vigiliay més frecuentemente
en el suefio.

¢) Convulsidén tonicocléniea generalizada a
un comienzo focal; estos ataques ocurren al dormirse
o al despertar pero son excepcionales en vigilia.

En el periodo interictal, los trazados electroen-
cefalogrdficos muestran espigas centrotemporales,
reflejo de descargas que se generan en la corteza
roldndica. En un pequefio grupo, el foco de espigas
es esporddico y se hace prominente en el registro de
suefio. En un 60 por ciento de los pacientes el foco
esunilateral;en el 40 por cientorestante eshilateral
o migra en los distintos trazados de un hemisferio
al otro o bien descargan como focos independientes.
En un 30 por ciento de los casos el foco de espigas
sélo se registra en el trazado de suefio, por locualen,
todo nifio que se sospeche el diagndstico de epilep-
sia benigna focal con foco centro-roldndico por la
semiologia de la convulsién y con EEG de vigilia
normal, se debe efectuar un EEG de suerio.

Cerca del 40 por ciento de los parientes cercanos
de estos pacientes tienen una historia de convul-
siones febriles, convulsionesfocales o generalizadas
o descargas comiciales (focales o paroxisticas) en el
EEG sin expresién clinica.

El pronéstico de esta forma de epilepsiabenigna
es excelente, con curacidén total. La respuesta te-
rapéutica es 6ptima en el 80 por ciento de los casos;
ladroga deeleccién eslacarbamazepinaen las dosis
habituales. Valela pena aclarar que este prongstico
excelente no varia con las caracteristicas de la
respuesta terapéutica inicial.

En un estudio en donde se evaluaron dos po-
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blaciones de pacientes portadores de este tipo de
epilepsia benigna, a uno de los grupos estudiados
no se le ofrecié un diagnéstico benigno inicial (por
error o desconocimiento) y en el otro el planteo fue
de una epilepsia benigna. Este abordaje prondstico
diferente determiné en el primer grupo mayores
trastornos de personalidad y del equilibrio emo-
cional®.

Epilepsia benigna de la infancia
con paroxismos occipitales

Esta forma de epilepsia se caracteriza semiold-
gicamente por:

a) sintomas visuales iniciales (amaurosis tran-
sitoria, etc.);

b) los sintomas visuales se contintan con otras
manifestaciones tales como convulsiones hemiclé-
nicas, convulsiones parciales complejas (que a ve-
ces no se puede distinguir de la tipica epilepsia
temporal) y convulsiones tonicoclénicas generali-
zadas y

¢) sintomas posictales que pueden presentarse
como cuadros pseudomigrafosos (cefaleas y vomi-
tos) en un 25 por ciento de los pacientes.

El EEG revela una actividad de fondo normal
con paroxismos de espiga/onda (80%)uondas agudas
y espigas (20%) en las regiones bioccipitales y/o
posterotemporales, ritmicasa 1-3 Hz, que se atentan
o desaparecen con la apertura ocular y sin modifi-
caciones significativas con la hiperventilacién y
fotoestimulacién. El 90 por ciento de los pacientes
tienen un funcionamiento cognitivo normal pero el
10 por ciento tienen un cierto grado de retardo.

El pronéstico indica que la evolucién no es tan
benigna como la forma clinica descripta anterior-
mente, pues s6lo el 60 por ciento de los casos
alcanza un control completo con las drogas anti-
convulsivantes habituales y se considera que un 5
por ciento recidiva en la adultez.

Se deben considerar cuatro diagndésticos dife-
renciales de la epilepsia benigna con paroxismos
occipitales:

a)epilepsias secundariamente generalizadas que
sugieran un Sindrome de Lennox-Gastaut con es-
piga/onda occipital observable con ojos abiertos o
cerrados;

b) epilepsias parciales simples secundarias a
lesiones occipitales;

c) epilepsia parcial compleja secundaria a lesién
del 16bulo temporal, en la cual los episodios estdn
precedidos por sintomas visuales (alucinaciones,
etc) pero el EEGmuestraun foco de espigas temporal
anterior y
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d) migraiia basilar, sin signos epileptiformes en
el EEG®,

ESPASMOS INFANTILES
SINDROME DE WEST

Enlosprimeros 6 mesesde vidalas convulsiones
son poco frecuentes debido al gran desarrollo neu-
robioldgico en curso del sistema nervioso central y
en particular de las conexiones sindpticas que se
encuentran en pleno periodo de maduracion,
manteniendo un alto umbral de excitabilidad cor-
tical. Por ello, cuando las convulsiones ocurren en
este periodo, su prondstico en general no es bueno.

Es por ello que cuando un neuropediatra se
enfrenta con un bebe con Sindrome de West o
Hipsarritmia sabe que es una de las tareas que
puede transformarse en una experiencia terapéu-
tica frustante.

El Sindrome de West consiste en una triada
caracterizada por espasmos en flexién, retardo
psicomotor y alteraciones electroencefalogrificas
caracteristicas llamadashipsarritmia®%,. En 1958,
se describe por primera vez la exitosa respuesta
terapéutica al ACTH®*.

La edad de comienzo habitual es entre los 3y 7
meses. El 80-95 por ciento de los casos se inicia
antes de cumplir el afio con un pico de incidencia
mayor a los 5 meses; los varones se ven mds afec-
tados que las mujeres (1,5:1).

Clinicamente, los espasmosinfantiles sedividen
en flexores, mixtos, extensores y akinéticos en ese
orden de frecuencia®. Tienden a ser repetitivos y
hasta pueden ocurrir treinta espasmos en rdpida
sucesion. Se observan en el suefio y en vigilia y son
mds frecuentes en las etapas mds iniciales del
suefio o al despertar. La regresion psicomotora
puede estar presente inicialmente en el 95 por
ciento de los casos.

El tipo de espasmo en flexion consiste en la

flexién del cuello, hombros, miembros superiores,

caderas yrodillas. Siel nifio estd sentado, la flexién
brusca impulsa la parte superior del tronco hacia
adelantey al suelo, simulandoun saludo tiposalaam.
La contraccién muscular es rapida y breve y puede
continuarse con una fase ténica de breves segundos
de duracién en la cual la postura en flexién se
mantiene.

Los espasmos en extension consisten tam-
bién en una breve y rdpida contraccion de los
miisculos extensores. Se presentan como una acti-
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tud opistoténica del tronco y extension de los miem-
brosy que pueden ser confundidos con crisis tonicas
o posturas ténicas.

Las formas mixtas se presentan con flexién de
losmiembros superioresy extensién de losinferiores,
son bilaterales y simétricas.

Las formas akinéticas, consisten en una ce-
sacién brusca de la actividad motora®; se recono-
cieron con el uso del monitoreo prolongado elec-
troencefalogrdfico con video y representarian sélo
el 3,1 por ciento de los casos.

Otras formas de convulsiones (generalizadas o
parciales) se observan en especial en el grupo sin-
tomatico. Pueden preceder o acompafiar a los es-
pasmos en flexién en el 20 al 30 por ciento de los
casos, pero casi el 50 por ciento de los portadores del
Sindrome de West desarrollan convulsiones toni-
coclénicas generalizadas después gque las crisis
mioclénicas en flexién han desaparecido.

La hipsarritmia se define como una mezcla
caética de ondas lentas de muy alta amplitud con
ondas agudas y espigas que varian en amplitud,
morfologia, duracién y localizacién. Este pattern
electroencefalogrifico se observa en el 66 por ciento
de los casos de Sindrome de West. Es un modelo
bioeléctrico anormal tnico que tiende a hacerse
evidente a los 3-4 meses de vida. En el 34 por ciento
restante se observan en cambio descargas pa-
roxisticas de ondas lentas y espigas®. En algunos
nifios esta alteracién es mds evidente en el periodo
no REM. Durante el suefio REM y en &l periodo
inmediato del despertar (sea del suefio REM o no
REM) el EEG puede ser normal por unos minutos.
Las descargas tienden a predominar en las dreas
posteriores del cerebroy esto contrastaconlo quese
observa en el Sindrome de Lennox en donde los
paroxismos son dominantes en lasdreas anteriores.
En los lactantes pequefios (menores de & meses) es
frecuente observar en los EEGs interictales perio-
dos breves de supresién de la actividad bioeléctrica
cortical (supression-burst activity). Los trazados
ictalesobtenidos por registros simultdneos de video-
EEG muestran una atenuacién o supresién del
voltaje en el 70 por ciento de los espasmos infantiles
capturados.

Podemos clasificar el Sindrome de West en: 1)
criptogenético o idiopdtico y 2) sintomadtico. El pri-
mero se caracteriza porque el paciente ha sido
normal hasta el comienzo de los espasmos infanti-
les y corresponderia a casi el 40 por ciento de todos
los casos. Esta categoria parece tener un prondstico
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mads favorable en lo que se refiere a funcién cogni-
tiva. En el gruposintomaético los episodios seinstalan
en nifios que ya padecen alteraciones neurolégicas
y/o retraso madurativo.

Se puede considerar gue virtualmente cada in-
juria que afecta la funcién del sistema nervioso
central en desarrollo tiene la posibilidad de evolu-
cionar con espasmos mioclénicos infantiles. Es
probable que las causas prenatales sean las mds
frecuentes en desarrollar este sindrome, tales como
las infecciones intrauterinas, las dismorfias cere-
brales (paquigiria, lissencefalia, sustancia gris
heterotopica, etc.), condiciones genéticas (por
gjemplo: esclerosis tuberosa, trastornos cromosé-
micos, Sindrome de Aicardi, ete.), o retardo de
crecimiento intrauterino™™. La evidencia de la
tendencia genética estd dada por la descripeién de
Sindrome de West en gemelos monozigotos™ y
hermanos™, Los trastornos metabélicos tales como
la acidosis ldctica, enfermedad de Leigh, fenilceto-
nuria, dependencia de piridoxina, enfermedad de
Jarabe de Arce, acidemia argininosuccinica y las
hiperamoniemias se han descripto evolucionar con
el Sindrome de West.

En el periodoneanatal debemos considerar como
causas importantes a la encefalopatia andxica-is-
quémica, meningitis neonatal con o sin sepsis,
kernicterus y las hemorragias intraperiventricula-
res del prematuro.

En el periodo postnatal se ha discutido el papel
patogénico de las inmunizaciones, en especial, la
vacunacién antipertussis. Hay un claro consenso®
747 de que esta relacién seria circunstancial.

El pronéstico de los espasmos infantiles estd en
general relacionado con laanormalidad que subyace
en el sistema nervioso central. Asi, las formas
idiopdticas demuestran que entre el 59 y el 85 por
ciento evolucionan con desaparicion completa de
todaslasformas convulsivasy desarrollointelectual
normal o cercano al normal™.

Losfactores queinciden, ademsds dela presencia
de un trastorno organico cerebral, en un prondstico
desfavorable son:

a) presencia de un examen neuroldgico o ma-
durativo en la evaluacién inicial;

b) aparicién de otras formas convulsivas;

¢) duracién prolongada de los episodios una vez
iniciado el tratamiento;

d) comienzo precoz de la hipsarritmia antes de
los 3 meses de edad y

e) inicio tardio del tratamiento™.

Es necesario considerar que el 55-60 por ciento
delospacientes con espasmosinfantiles desarrollan
otras formas convulsivas una vez que el sindrome
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estd instalado clinicamente y en particular un pro-
medio de 30 por ciento de casos evolucionan a
padecer convulsiones motoras menores como se
observa en el Sindrome de Lennox-Gastaut.

Tratamiento

El tratamiento mads efectivo desde un punto de
vista clinico y estadistico sigue siendo el ACTH. Su
mecanismo de accién es desconocido. Como el ACTH
ha demostrado ser un mejor anticonvulsivante que
la prednisona™ y que sus efectos son independien-
tes de los niveles séricos de cortisol, se considera
que su accién estaria relacionada con un efecto
neuronal directo de alguno de sus componentes.

Al iniciar el tratamiento con ACTH, se reco-
mienda realizar control periédico de la presién
arterial, restringir el sodio de la dieta y dar suple-
mento diario de potasio. Se aconseja utilizar el
ACTH gel, en una inyeccién diaria intramuscular.
Se recomienda el siguiente esquema.

1. Fase inicial. ACTG gel, 100 U/m¥*dia, co-
rresponde a 4-5 U/kg/dia, por el lapso de 4 semanas,
diarias, intramuscular.

Si al cabo de las 4 semanas no existe respuesta
adecuada, suspender el ACTH en el lapso de 3-4
semanas y comenzar tratamiento con una combi-
nacién de valproato, 30-40 mg/kg/dia y nitrazepan,
0,3 a 1,0 mg/kg/dia, acorde a tolerancia clinica.

2. Fase de mantenimiento. Si al cabo de las 4
semanas iniciales hay buena respuesta clinica y
electroencefalogrifica, se continda por 2 semanas
con la misma dosis diaria hasta completar 6 se-
manas, al cabo de las cuales se indica la misma
dosis dia por medio por 3 semanas, luego cada 2 dias
por el mismo periodoy pordltimo cada 3 dias por las
dltimas 3 semanas y se suspende. Es decir que el
tiempo total de tratamiento con ACTH en casos de
buenarespuestainicial, seextiende por 15 semanas.

No estd claro si el paciente que ha tenido una
adecuada y rapida respuesta al ACTH, con des-
aparicién de los espasmos infantiles y de las alte-
raciones hipsarritmicas en el EEG debe continuar
tratamiento con valproato y/o nitrazepan. Mi ex-
periencia personal, es que las formas sintomaticas
deben iniciar un tratamiento ccmbinado inicial
hormonal asociado con valproato y/o nitrazepan o
clobazan y luego de suspendido el ACTH, deben
continuar con esta medicacién anticonvulsivante.
En las formas idiopdticas, se deberia iniciar el
tratamiento con ACTH como monoterapia y sola-
mente asociar la medicacién anticonvulsivante
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mencionada en las situaciones de resistencia clini-
ca y/o electroencefalogrifica.

Un dato concomitante y asociado a la terapia con
ACTH, es el hallazgo de agrandamiento de las
cavidades ventriculares detectadas por Tomografia
Computada cerebral, que aunque transitoria, se lo
considera relacionado a disminucién del contenido
acuoso debido a absorcién alterada del LCR™.

El diagnéstico diferencial que plantea este sin-
drome es: a) miocloniasfisiolégicas o benignasdela
infancia; b) epilepsia mioclénica benigna; ¢) epilep-
sia mioclénica-astdtica, akinética; d) encefalopatia
mioclénica temprana y e) sindrome de Lennox-
Gastaut.

SINDROME DE LENNOX-GASTAUT
(Epilepsias caracterizadas
por convulsiones motoras menores)

Lennox ha descripto esta entidad en 1950, en
pacientes que presentaban un electroencefalogra-
ma con descargas paroxisticas, al que llamé “va-
riante de pequerio mal” y luego Gastaut, en 1966, lo
define como un sindrome caracterizado por la si-
guiente triada:

a) convulsiones motoras menores: convulsiones
ténicasaxiales, convulsiones aténicasy mioclénicas
y ausencias atipicas;

b) anormalidades electroencefalograficas con
espiga/onda lenta difusa a 1,5-2,5 cps. y brotes de
ritmos rdpidos en los 10 cps. durante el suertio;

¢) retardo mental con alteraciones psicologicas
asociadas®®,

Recientemente las convulsiones motoras meno-
res han sido estudiadas con la Tomografia por
emisién de positrones®. Observando el consumolocal
cerebral de O, se obtuvieron las siguientes varian-
tes: hipometabolismo focal, hipometabolismo difu-
so bilateral, hipometabolismo difuso unilateral y
normal. Estas anormalidades funcionales no se
correlacionaron en forma especifica con las altera-
ciones tomograficas o electroencefalogrificas.

En un 60 por ciento de los casos se presenta en
nifos que padecen una encefalopatia previa (20%
de los cuales tienen el antecedente de Sindrome de
West) y en el 40 por ciento restante impresiona
como un sindrome epiléptico primario.

Cuando se instala en un nifio normal, se mani-
fiesta con su cuadro clinico dominante, pero en
algunos casos las primeras convulsiones son foca-
les.

En ciertas situaciones se desarrolla como un
status epiléptico con hemiconvulsiones y, con mads
frecuencia, estupor con convulsiones ténicas.
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La edad de comienzo es en general antes de los
8 afios, con un pico entre los 3 y los 5 afios. Es poco
frecuente que se inicie antes de los 2 afios y después
de los diez. ;

El tratamiento médico anticonvulsivante es di-
ficil y habitualmente inefectivo. La eleccién reside,
en general, en la prescripeidn de nitrazepan o clo-
bazan y/o valproato, la utilizacién de la dieta ceto-
génica, de ACTH y en los casos muy resistentes con
frecuentes crisis mioclénicas con cabeceos y caidas
en vigilia la consideracién de una callosotomia
como medida paliativa®,

El valproato es la droga inicial de uso habitual.
De 32 pacientes tratados con dcido valproico hubo
16 que tuvieron un 50 por ciento de mejoria en la
frecuencia de los episodios, 8 de los cuales, con
control total de los accesos®™.

Asimismo se sugiere asociarlo al nitrazepan o al
clobazan en los casos resistentes, aungque esta
combinacién produce importante sedacién. La do-
sis de valproato utilizada puede ser de hasta 50 mg/
kg/dia; se deben controlar los efectos téxicos a nivel
hepético, la depresién plaquetaria y la hiperamo-
niemia secundaria por interferencia en la metabo-
lizacién de la acetilcoenzima A en su ingreso al ciclo
de Krebs. El nitrazepan se administra en una dosis
de 0,5-1,0 mg/kg/dia, distribuida en 2 a 3 tomas
diarias. El clonazepam se inicia con 0,25-0,50 mg/
kg/dia y se incrementa cada 3 a 7 dias en 0,25 mg
hasta obtener control de los episodios o hasta quela
somnolencia limite su uso.

Levingston ha preconizado la dieta cetogénica,
pues la considera extremadamente til en las epi-
lepsias mioclénicas de la infancia; este autor ha
logrado un completo control de los episodios en el 54
por ciento de los casos entre los 2-5 afios de edad. Su
aplicacién debe ser estricta, eon una alta concen-
tracion de grasas (se utiliza un aceite sintético de
dcidos grasos de cadena mediana), normal de pro-
teinas y muy baja de hidratos de carbono. La orina
del paciente debe analizarse 2 veces por dia para
detectar la presencia de cuerpos ceténicos. Las
convulsiones pueden reaparecer bruscamente si se
suspende la dieta o bien el paciente recibe una
infusién endovenosa de glucosa.

El uso del ACTH gel con un esquema
similar al Sindrome de West ha demostrado ser
itil en una proporcién de pacientes con convulsio-
nes motoras menores™, '

CONVULSIONES FEBRILES

Las convulsiones febriles son la forma mas fre-
cuente en la infancia, con una prevalencia del 3-5
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por ciento de la poblacién pedidtrica en riesgo (6
meses a 6 afios).

Deben distinguirse de la epilepsia, la cual se
caracteriza por convulsiones repetidas no febriles,
aunque cualquier nifio que la padece estd predis-
puesto a tener una convulsién durante el curso de
un proceso febril en cualquier edad, pero mds fre-
cuentemente antes de los 6 arios.

Alrededor del 10 por ciento de los pacientes con
convulsiones febriles tiene una historia familiar de
convulsiones febriles o de epilepsia. Se sugiere un
modelo de herencia dominante autosémica con in-
completa penetrancia, pero también estarian com-
prometidos mecanismos poligénicos y por ello la
herencia puede variar de familia en familia.

Hay conexiones genéticas con la epilepsia ge-
neralizada primaria del tipo del pequefio mal y con
la epilepsia parcial benigna de la infancia.

Datos experimentales indican que esta suscep-
tibilidad de responder con una convulsién ante el
ascensobrusco de la temperatura corporal y en una
edad determinada, estaria relacionada con altera-
ciones neuroquimicas y de la neurotransmision,
asociadas a alteraciones enzimaticas genéticamen-
te determinadas en el nivel cerebral®.

El sexo seria otro factor de importancia para
implicar un condicionante genético: las nifias me-
nores de 18 meses son mads susceptibles de padecer
convulsiones febriles y en forma mds severa que los
varones®,

Tradicionalmente las convulsiones febriles se
subdividen en: a) simples y no complicadas y b)
atipicas, complejas o complicadas. (Cuadro 6).

La incidencia de convulsiones febriles complica-
das oscila alrededor del 30 por ciento de los lactantes
menores de 1 afio que padecieron accesos convulsivos
asociados a ascenso brusco de la temperatura.

Alrededor del 75 por ciento de las formas atipi-
cas ocurren como primer episodio en un nifio en
quien no se habia detectado temperatura previa a
la convulsion.

El ritmo de recurrencia de convulsiones febriles
es del 25-50 por ciento con un promedio del 33 por
ciento. Cuanto mads joven es el paciente en el mo-
mento del primer episodio, mayor es el riesgo de
repeticion, en especial en mujeres con una historia
familiar de convulsionesfebriles en quienes el riesgo
de recurrencia se duplica®.

EI 50 por ciento de los segundos episodios apa-
recen dentro de los 6 meses de haberse producido el
primero; el 75 por ciento ocurre dentro del primer
afio y el 90 por ciento en los primeros dos afios
posteriores al primer episodio®.

El EEG tiene un valor “limitado” para el diag-
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CuaDRro 6
Convulsiones febriles en la infancia
Benignas o tipicas Complicadas o atipicas
Edad 6 meses - 6 afios Cualquiera

Tipo de convulsién

Tonicoclénica, ténica, clénica
o atdénica generalizada

Duracién Breve o < 10 min.
Frecuencia Unica en el dia
Secuela Ausente

Cuadro infeccioso Claro
Maduracién neuropsiquica Normal

Hx de injuria neurolégica previa No Si/mo
Antecedentes familiares Convulsiones febriles | Epilepsia

0 negativa
EEG Normal Normal/anormal

Idem o focal

Prolongada

Repetidas en el dia

Ausente o signos transitorios
o permanentes focales

Claro o dudoso

Normal o anormal

néstico, manejo y decisién terapéutica en las con-
vulsiones febriles.

Existeen la literatura controversia con respecto
al riesgo de desarrollar una epilepsia tardia, sub-
secuente a convulsiones febriles. Se ha sugerido
que esta incidencia seria del 2-4 por ciento de los
nifios que han experimentado convulsionesfebriles,
en contraste con la incidencia de epilepsia en la
poblacién general que es del 0,5 por ciento.

Seasocian con mayor predisposicién al desarrollo
de la epilepsia tardia los siguientes factores:

a) convulsiones febriles prolongadas, laterali-
zadas o focales;

b) comienzo en el primer afio de vida;

¢) antecedentes de injuria cerebral; 1

d) retardo previo neuromadurativo;

e) sexo femenino y

) historia familiar de epilepsia.

En un estudio prospectivo se identificaron tres
factores de riesgo estadisticamente significativos
en el desarrollo de epilepsia:

a) historia familiar de epilepsia en un progeni-
tor y/o hermano;

b) convulsiones febriles iniciales atipicas o
complicadas y

¢) la presencia de anormalidades neuromadu-
rativas previas al primer episodio convulsivo febril.

E1 60 por ciento de los pacientes no presentaron
estos factores de riesgo y la incidencia de epilepsia
a los 7 afios estaba sélo levemente incrementada
cuando se los comparé con un grupo similar que no
padecié convulsiones febriles (1% vs. 0,5%). De los
nifios con un solo factor de riesgo (34%) el 2 por
ciento desarrollaron epilepsia, es decir cuatro veces

mds que el grupo control. Los pacientes en quienes
se detectaron dos o mas factores de riesgo (6% de la
muestra en estudio) demostraron un 10 por ciento
més de probabilidad de padecer epilepsia tardia®.

El tratamiento profildctico para prevenir futu-
ras convulsiones ha sido tema de largas contro-
versias en afios recientes. No hay duda de que esta
profilaxis con una medicacién anticonvulsivante
continua o permanente (fenobarbital) previene la
recurrencia, pero no hay evidencias que serialen
que este esquema terapéutico disminuya la sus-
ceptibilidad de desarrollar una epilepsia tardia®.

De acuerdo con el Consensus Developmental
Panel®, en 1980, se recomienda tratamiento profi-
ldctico continuo anticonvulsivante diario en las
siguiente situaciones:

a) convulsiones febriles complicadas;

b) presencia de trastornos neuromadurativos;

c¢)historiafamiliar de epilepsia de origen genético
en un progenitor o hermano;

d) cuando hay mucha ansiedad paterna hacia
futuros episodios y

e) cuando el primer episodio ocurre en un nifio
menor de 1 afio y mds aun si es del sexo femenino.

Con este esquema, dos tercios de los nifios con
convulsiones febriles no requieren tratamiento
continuo.

Es prudente orientar a los padres en el manejo
del cuadro febril. Se ha demostrado la eficacia del
diazepam oral y rectal como medida profildctica
intermitente durante el episodio febril®,

Es necesario hacer hincapié en quevel primer
episodio convulsivo febril en un lactante menor de
18 meses puede requerir internacién para efectuar
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la puncién lumbar y descartar meningoencefalitis;
en las convulsiones febriles subsiguientes el pa-
ciente puede ser monitoreado en forma ambulato-
ria con un buen margen de seguridad.

El pediatra en contacto con un bebe que padece
una convulsién febril debe estar seguro de descar-
tar otras condiciones serias como una meningitis,
encefalitis, Sindrome de Reye, etc.

SINDROMES EPILEPTICOS

Asi como hemos descripto los cuadros convulsi-
vos sobre las bases de las caracteristicas clinicas y
electroencefalogréficas, los sindromes epilépticos
en la infancia permiten reconocer un grupo de
entidades epilépticas definidas por una serie de

Cuapro 7
Sindromes epilépticos relacionados
con la edad de comienzo

Neonatal
* Convulsiones neonatales
* Convulsionesneonatalesbenignas familiar
¢ Convulsiones neonatales benignas (o del
5? dia de vida)
* Encefalopatia mioclénica temprana.
Primera infancia
* Sindrome de West o hipsarritmia
¢ Epilepsia mioclénica benigna de [ainfancia
* Epilepsia mioclénica severa de lainfancia
* Epilepsia con convulsiones mioclénicas -
astdticas o akinéticas
* Sindrome de Lennox-Gastaut
* Convulsiones febriles

Segunda infancia

* Epilepsia-ausencia de la infancia o petit mal

* Epilepsia con ausencias mioclénicas

* Epilepsia benigna focal con espigas cen-
tro-roldndicas

» Epilepsia benigna focal con paroxismos
occipitales =

s Afasia epiléptica adquirida (Sindrome de
Landau-Kleffner)

* Epilepsia con espiga/onda continua du-
rante el suefio lento

Adolescencia
¢ Epilepsia-ausencia juvenil
* Epilepsia mioclénica juvenil
¢ Epilepsia con convulsiones tonicoclénicas
generalizadas del despertar.
* Sindrome de Kojewnikow
* Epilepsia mioclénica progresiva
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signos y sintomas que tienden a presentarse en
forma asociada y cuyo reconocimiento y diagnéstico
en pediatria adquiere suma importancia.

En 1985 se realizé una Clasificacion Interna-
cional de Sindromes Epilépticos % que considera
la predominancia del tipo convulsivo, edad de co-
mienzo, historia natural, EEG ictal e interictal, las
respuestas a las drogas antiepilépticas, etiologia,
historia familiar y prondstico. (Cuadro 7).

Analizando el cuadro 7, algunos sindromes ya
han sido descriptos en las pdginas precedentes,
pero mencionaremos otros de menor incidencia.

Sindrome de afasia epiléptica adquirida.
Descripta en la segunda infancia como una entidad
que sélo se observa en este periodo de la vida y se
caracteriza por la presentacién de una afasia ad-
quirida del tipo de una agnosia verbal auditiva con
franca disminucién del lenguaje espontdnea. Se
asocian en el 75 por ciento de los casos convulsiones
generalizadas o parciales motoras y disturbios
psicomotores que tienden a remitir antes de los 15
afios. Todos ellos tienenun EEG anormal con espigas
multifocales o bitemporales y/o descargas de com-
plejos de espiga/onda. En general la respuesta a las
medicaciones anticonvulsivantes es pobre®2,

En la adolescencia es importante considerar
una serie de sindromes que tienen su comienzo casi
exclusivo en el periodo puberal.

Petit mal juvenil o epilepsia-ausencia ju-
venil. Este sindrome estd emparentado con el clasico
petit mal como una forma de epilepsia idiopdtica
generalizada de comienzo puberal, de pronéstico
mds benigno y excelente respuesta a la medicacién
antiepiléptica.

La frecuencia de las ausencias en esta entidad
es menor que en el petit mal cldsico y la incidencia
en ambos sexos es similar. La asociacién con con-
vulsiones tonicoelénicas generalizadas (CTCG) es
mucho mds alta, en el orden del 80 por ciento e
incluso pueden preceder a la aparicién de las au-
sencias en comparacién del petit mal de comienzo
en la segunda infancia. Las CTCG suelen ocurrir al
despertar, Es frecuente la presencia de mioclonias.

El EEG muestra tipicamente descargas pa-
roxisticas de complejos punta o polipunta/onda a
una frecuencia mayor de los 3 cps.

La terapia con valproato tiene en general una
excelenterespuestayloscubre delas ausenciasy de
las CTCG.

La epilepsia-ausencia juvenil aparece como un
sindrome intermedio entre el petit mal cldsico y la
epilepsia mioclénica juvenil®,
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Epilepsia miocldniea juvenil. Este sindro-
me, también llamado petit malipipulsivoo Sindrome
de Janz* se presenta tipicamente en la pubertad
con sacudidas mioclénicas y/o convulsiones tonico-
clénicas generalizas en el periodo del despertar. Es
frecuente que inicialmente el diagnéstico surja a
través del interrogatorio, pues el paciente y los
familiares no identifican correctamente como con-
vulsiones a los episodios de sacudidas mioclénicas,
bruscas, bilaterales, que afectan los brazos y hacen
que el paciente arroje o tire un objeto, asociado con
una breve ausencia. A veces se asocian con bruscas
caidas. Los movimientos mioclénicos no se acompa-
fian de pérdida del conocimiento. Es comin que los
episodios estén precipitados por deprivacién del
suefio o ingestioén de alcohol.

El registro electroencefalogrdfico muestra des-
cargas paroxisticas de complejos irregulares y rd-
pidos de punta y polipunta/onda lenta y muy fre-
cuentemente las anormalidades son fotosensibles.

Este trastorno parece tener un determinante ge-
nético expresado en el brazo corto del cromosoma 6%,

En lamayoria de los casos larespuesta terapéu-
tica es muy buena, siendo el valproato la droga de
eleccion.

Aunque la epilepsia mioclénica juvenil ha sido
considerada un sindrome benigno, por su alta in-
cidencia de recidivar al suspender la medicacién se
la debe calificar como una forma de epilepsia de
evolucién crdnica.

Enfoque terapéutico general

El médico enfrentado con el diagnéstico de epi-
lepsia debe tener presente inicialmente que toda
convulsién es un sintoma por si mismo y no una
enfermedad. Por ello debe investigar aquellas en-
fermedades que pueden ser relevantes para este
sintoma, lo que incluird la busqueda de una malfor-
macién congénita cerebral, dafio cerebral adquiri-
do, infecciones del sistema nervioso central, neo-
plasias y factores genéticos.

Se conocen las dificultades psicolégicas y sociales
que debe soportar el paciente y su familia como
resultado de esta enfermedad crénica, cuya acepta-
cién y sus limitaciones puede ser compleja®*. Ello
dependeno sélo defactores tales como la severidad de
la enfermedad y el grado de incapacidad que genera
enel paciente, sino delas caracteristicas primariasde
la personalidad de aquél y de la comprensién de la
familia y de él mismo, del cardcter de su afeccion, ya
que ambos deben adaptarse al diagndstico como a la
reaccion adversa e inadecuada de la sociedad.
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La palabra epilepsia debe utilizarse cuando
corresponda para elaborar el diagnéstico y no se
recomienda su remplazo por otras de significado
confuso (disritmia, etc.).

La primera reaccion de los padres es de horror,
culpa personal, de estar en presencia de una en-
fermedad que implica un estigma social vergonzo-
so, por lo cual el médico, con tacto y comprensién,
debe enfatizar:

a) que la epilepsia no tiene una forma especifica
de herencia;

b) que no existen razones en la actualidad para
suponer que este diagndstico signifique un estigma
social;

¢) que en la epilepsia prepuberal los datos es-
tadisticos indican una alta incidencia de curacién.

Los padres con frecuencia se plantean como y
cudndo brindar informacién a sus hijos. Esto varia
seguin los casos, la severidad de la enfermedad, la
edad del paciente y su capacidad intelectual para
comprenderla.

Se aconseja que primero los progenitores tengan
claro el diagnéstico, que el paciente desee ser in-
formado y ademds, evitar dar explicaciones inade-
cuadas y/o confusas.

La naturaleza discapacitante que puede tener
la epilepsia en algunas situaciones no debe ser
minimizada, puesto que para elnifioy el adolescen-
te ello est4 relacionado con ciertas restricciones en
su vida diaria. Asi, a los pacientes en guienes las
crisis no estdn apropiadamente controladas, se
recomiendanotreparalturas, nopracticar natacién
sin supervisién y no andar en bicicleta por zonas de
mucho trdansito; fuera de estas limitaciones transi-
torias, el resto de su actividad social, deportiva y
académica debe ser normal.

La identificacidn de los factores precipitantes o
condicionantes de una convulsién es una tarea
obligada para su mejor manejo terapéutico. Se
pueden mencionar:

a) sueno;

b) periodo menstrual;

¢) hiperventilacién (en especial como inductora
de la ausencia tipica del petit mal), pero curiosa-
mente la actividad fisica deportiva raramente in-
duce episodios);

d) fotoestimulacion;

e) los trastornos emocionales (temores, frus-
tracién, ansiedad, ete.);

f) la hipertermia;

g) la combinacién de falta de suefio, exceso de
cafeina y/o ingestién de alcohol y fatiga muscular
constituye una asociacién de factores mas dable de
encontrar en el adolescente;




h) suspensién brusca de la medicacién anticon-
vulsivante.

Ensintesis, el tratamientodela epilepsia infantil
se fundamenta en tres pilares:

a) diagnéstico clinico y etiolégico correctos;

b) abordaje global psicoemocional del paciente y
la familia y

¢) tratamiento farmacolégico.

Tratamiento farmacolégico

Unavez que se hadecididoiniciar un tratamien-
to anticonvulsivante es necesario tener en cuenta
cinco principios bédsicos.

1. La seleccidn de la droga preferida est4 deter-
minada por el tipo de convulsién y el potencial de
toxicidad de la droga (Cuadro 8).

2. El tratamiento debe comenzar con una sola
droga, su dosaje sérico debe incrementarse hasta
lograr control de las convulsiones o o el nifio desa-
rrolla signos adversos téxicos.

Si la droga no logra el control de las convulsio-
nes se la debe suspender gradualmente e instituir
una nueva medicacion.

Este concepto de monoterapia estd sustentado
en varios estudios clinicos®®. En la politerapia se
ha observado que los efectos téxicos de las drogas se
potencian y, en muchas ocasiones, pueden agravar
la frecuencia de los episodios; no es infrecuente que
la conversién de la politerapia en monoterapia en
pacientes con epilepsias de dificil control, lograra
mejoria en el control de las convulsiones y en el
rendimiento cognitivo.

3. Las modificaciones en ]as dosis se deben
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realizar en forma gradual cada 5 a 7 dias.

4, Una vez que se logré el control clinico de los
episodios convulsivos, la medicacién debe ser man-
tenida en forma continua, diaria y por un largo
periodo.

5. Lasindicaciones del dosaje sérico de las drogas
anticonvulsivantes son las siguientes:

a) cuando hay variaciones interindividuales en
el ritmo metabdlico, como en la infancia;

b) cuando aparecen fenémenos de “saturacién
enzimdtica”, como en la fenitoina;

¢) cuando el nivel terapéutico puede estar cerca-
no al téxico, por ejemplo, la fenitoina.

d) cuando los signos de toxicidad son dificiles de
identificar clinicamente, como ocurre en lactantes o
en nifios con retardo mental;

e) cuando el paciente estd en un régimen de
politerapia;

f) cuando existen otras enfermedades que pue-
den inteferir con la absorcién y/o eliminacién de las
drogas;

g) cuando la confiabilidad de que el paciente
tome la medicacién en forma apropiada sea dudosa;

h)cuandolaepilepsia sea refractaria oresistente
al tratamiento.

Fenobarbital. Sus indicaciones en pediatria
son las siguientes:

a) control de las convulsiones neonatales (droga
de eleccién);

b)la profilaxis de las convulsionesfebriles cuan-
do estd indicada;

¢) en las convulsiones tonicoclénicas generaliza-
das primarias o secundarias;

Cuanro 8
Drogas antiepilépticas usadas en el control de las convulsiones
(Orden de preferencia personal acorde al tipo de convulsion,)

CTCG Petit Parcial Motoras Parcial Espasmos
mal compleja  menores simple infantiles
FB Valproato CBZ Valproato CBZ ACTH
CBZ Etosuccimida  Valproato  Clonazepan FB Nitrazepan
Valproato Clonazepan DFH Etosuccimida Valproato Valproato
DFH Pr ACTH DFH
Pr FB Lorazepan Pr
Pr
Diazepan
Dieta cetogénica

CTCG: Convulsién Tonico Clénica Generalizada. FB: Fenobarbital, CBZ: Carbamazepina. FB: Fenitofna. Pr: Primidona
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d) convulsiones focales o parciales simples.

Los efectos adversos estan relacionados con:

a) somnolencia inicial, pero que tiende a desapa-
recer a los dias de lograda la dosis final;

b) se describen reacciones alérgicas cutdneas;

¢) alrededor del 25-30 por ciento de los nifios
desarrollan hiperactividad, trastornos de la aten-
cién, dispersién, trastornos del suefioy dificultades
escolares, En estudios realizados por Tomografia
por emisién de positrones antes y después de la
administracién de fenobarbital, se ha cbservado
que, durante la inyeccién de fenobarbital, se produ-
ce un descenso del consumo local de la glucosa
cerebral;

d) se describen esporddicamente aumentos de
las transaminasas, producidas por estimulacién
enzimadtica a nivel del hepatocito.

Dosis: 5 mg/Kg/dia, hasta los 5 afios de edad,
luego las dosis son menores.

Vida media (horas): 40-140 (neonatos, 60-170).

Nivel terapéutico: 15-35 pg/ml.

Fenitoina. Sus indicaciones mds frecuentes
son las que a continuacién se describen:

a) convulsiones tonicoclénicas generalizadas;

b)epilepsiafocal psicomotorao parcial compleja;

¢) componente ténico de las convulsionesmotoras
menores (Sindrome de Lennox);

d) no se recomienda en los pacientes con au-
sencias tipicas.

Los efectos adversos incluyen:

a) hipertrofia gingival;

b) hirsutismo y dermatitis acneiforme facial;

c¢) reaccion alérgica cutdnea en el 10-15 dia de
tratamiento; puede desarrollar un Sindrome de
Stevens-Johnson;

d) nistagmus, ataxia y temblores con niveles
séricos mayores de 20ug/ml y cuadro seudodemen-
cial con niveles superiores a 40 pg/ml;

e) eritema multiforme, dermatitis exfoliativa y
sindrome lupoide o linfobldstico;

f)interferencia con el metabolismodelavitamina
D (hipocalcemia, raquitismo clinico y subclinico);

g) pacientes con terapia prolongada confenitoina
pueden desarrollar anemia megaloblastica y con-
centraciones séricas bajas de dcido félico.

Dosis: 5 mg/Kg/dia. Tiene una absorcién errdtica
por via oral; la via intramuscular no se utliza. Se
aconseja que las dosis orales sean alejadas de las
comidas.

Vida media (horas): adultos: 10-40; nifios: 5-15;
neonatos a término: 10-30; neonatos prematuros:
10-40.

Nivel terapéutico: 10-20 pug/ml.

SINDROME CONVULSIVO EN PEDIATRIA 99

Primidona. Es una droga que se metaboliza a
fenobarbital, comparte las mismas indicaciones
que el fenobarbital, pero dado que no existe prepa-
racion inyectable, no se utiliza en el periodo neona-
tal.

Los efectos adversos son:

a) somnolencia inicial y ataxia;

b) trastornos conductales (similares al feno-
barbital);

¢) raramente anemia megalobldstica y deficien-
cia de acido félico;

d) reacciones alérgicas cutdneas.

Dosis: 10-20 mg/Kg/dia; comienzo lento con in-
crementos progresivos.

Vida media (horas): adultos: 6-18; nifios: 5-11.

Nivel terapéutico: 4-12 pg/ml.

Carbamazepina. Es un componente triciclico
que estd estructuralmente relacionado con la imi-
pramina. Es una de las drogas anticonvulsivantes
deutilizacién mds difundidaen lasepilepsias focales
o parciales complejas. Sus indicaciones son:

a) convulsiones tonicoclénicas generalizadas;

b) epilepsias parciales complejas, psicomotoras,
simples benignas de la infancia;

¢) su uso estd restringido en las ausencias de
petitmalyen las convulsiones motoras menores del
lactante (Sindromes de West y Lennox) pues puede
agravar el cuadro clinico, inducir crisis akinéticasy
hasta se describen status de ausencia generada por
esta droga. Asimismo no se utiliza en la profilaxis
de las convulsiones febriles.

La carbamazepina posee un efecto psicotrépico
positivo al mejorar la atencién y la concentracion,
dado que tiene muy pocos efectos depresores.

Los efectos adversos son:

a) reaccién alérgica cutdnea;

b) somnolencia inicial;

¢) signos de sobredosis: mareos, ataxia, visién
borrosa, diplopia, cefaleas y sedacion. Algunos pa-
cientes son muy sensibles aladrogay sdlo requieren
ingerir bajas dosis;

d) leucopenias y trombocitopenias transitorias;

e) hepatotoxicidad.

Dosis: 10-45 mg/Kg/dia.

Vida media (horas): 10-30

Nivel terapéutico: 4-12 pug/ml

Acido valproico. Las indicaciones de elecciéon
son las siguientes: p

a) ausencias, en especial las complicadas con
otros tipos de accesos convulsivos y con trazados
electroencefalograficos que demuestren paroxis-
mos de punta/onda;
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b) epilepsias mioclénicas del nifo (en especial
las que asocian anormalidad neurolégicay mental);

¢) epilepsia fotosensible y mioclénica del adoles-
cente;

d) epilepsias parciales simples o complejas.

Efectos adversos:

a) sedacidén (en menor grado que el fenobarbital
y la fenitoina);

b) sintomas gastrointestinales, transitorios y
frecuentes;

¢) alopecia;

d) trombocitopenia y/o depresién de la médula 6sea;

e) temblores;

f) hiperamoniemia e hiperglicinemia;

g) estupor (cuando se lo asocia a otras drogas
anticonvulsivantes);

h) se ha descripto “status de ausencia” cuando
se la asocia a las benzodiazepinas.

Dosis: 15-50 mg/Kg/dia

Vida media (horas): 6-15.

Nivel terapéutico: 50-100 pg/ml.

Etosuccimida. Hasta 1972 era la droga de
eleccién en el tratamiento de la ausencia cuandono
estaba complicada con otro tipo de convulsiones,
como las tonicoclénicas generalizadas. Aproxima-
damente el 70 por ciento de los pacientes con au-
sencias simples o no complicadas responden apro-
piadamente; del 30 por ciento restante, un tercio se
controla si se reemplaza la etosuccimida por val-
proato y los dos tercios restantes responden a la
asociacién de la etosuccimida con valproato.

En la actualidad la droga de eleccién en el trata-
miento de las ausencias, especialmente las asociadas
a automatismos, es el valproato, con una excelente
respuesta en el 80 por ciento de los pacientes y en los
casos resistentes se asocia la etosuccimida®.

Efectos adversos:

a) reacciones de idiosineracia, incluido el erite-
ma polimorfo y el Sindrome de Stevens-Johnson;

b) lupus eritematoso, sindrome nefrético, es-
clerodermia; .

c) aplasia medular;

d) intolerancia gdstrica (vdmitos, nduseas).

Dosis: 20-30 mg/Kg/dia.

Vida media (horas): 20-60.

Nivel terapéutico: 40-100 pg/ml.

Benzodiazepinas
Clonazepam. En mi experiencia y la de
otros, esta droga es labenzodiazepina méstil en el
tratamiento de las convulsiones motoras menores
del nifo (crisis mioclénicas, crisis akinéticas, petit
mal atipico, etc.) Puede indicarse en el epilepsia
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generalizada que se expresa como ausencia y/o
convulsién tonicoclénica generalizada que no res-
ponde a las drogas habituales.

Es importante tener en cuenta que, aunque la
respuesta inicial demuestre un excelente control,
este efecto puede desaparecer en semanas o meses;
esto ocurre en un 30 al 50 por ciento de los casos.

Efectos adversos:

a) sedacién importante; la iniciacién del trata-
miento debe ser lenta;

b) ataxia y torpeza motriz, disartria, aumento
de peso;

¢) cambios de conducta y personalidad. Los
trastornos emocionales que habitualmente ocurren
con esta droga se agravan cuando se asocia a los
barbituricos o a otras benzodiazepinas™.

d) hipersecreciéon bronquial e intensa salivacién
(pueden ser complicaciones que indiquen la nece-
sidad de disminuir o suspender la medicacion).

Dosis: 0,056 mg/Kg/dia v lentamente se incre-
menta a razén de 0,02 mg cada dos o tres dias. Es
necesario aclarar que la dosis se determina por la
tolerancia clinica del paciente y su efecto terapéu-
tico.

La dosis usual diaria es de 0,5-1 mg en lactan-
tes, l a3 mgen la primerainfanciay 3 a6 mgen la
edad escolar.

Vida media (horas): 20-40

Nivel terapéutico: 5-50 ug/ml.

Nitrazepan. Esta droga tiene las mismas in-
dicaciones que el clonazepan, pero es util ademds
en los espasmos infantiles. Vale la pena mencionar
que al nitrazepan se lo ha asociado a casos de
muerte sibitadebido a aspiracidn con dosis mayores
de 0,8 mg/Kg/dial®,

Diazepan y Lorazepan. Son utilizados en ‘el
manejo agudo de las convulsiones subintrantes,
prolongadasy en status epiléptico. El diazepan oralt
v rectal tiene indicacidn en las convulsiones febri-
les.

Acetazolamida. A este diurético se lo utiliza
como una droga anticonvulsivante en ciertas si-
tuaciones especiales de epilepsia refractaria en la
infancia, como ser las ausencias, las convulsiones
generalizadas que se relacionan con el periodo
menstrual y en las convulsiones parciales comple-
jas.

Dosis: 125 a 2560 mg 2 a 3 veces por dia,

Dieta cetogénica. Los beneficios del ayuno en
la atenuacién y control de la frecuencia de las



VOL. 90, 1992

convulsiones fueron descriptos desde los tiempos
biblicos. La dieta cetogénica pretende reproducir
los efectos bioquimicos del ayuno: acidosis y cetosis.

Es una dieta restricta en hidratos de carbono,
requerimientos minimos de proteinas y el 80% del
aporte caldrico se realiza a través de las grasas.

El mecanismo por el cual esta dieta logra con-
trolar las convulsiones es desconocido. El ayuno
induce la actividad de la dehidrogenasa D-3-hi-
droxibutiratoy facilita que el cerebro metabolicelos
cuerpos cetonicos. Esto conduce a disminuir el
consumo de glucosa intracelular y aumentaria la
concentracion de GABA en las neuronas con el
consiguiente incremento de la actividad inhibito-
riall,

Laindicacién clinica de esta dieta es en los nifios
que padecen convulsiones motoras menores re-
fractarias al tratamiento medicamentoso. La res-
puesta es mds efectiva en los pacientes entre 2y 5
anos de edad'®

Tratamiento quirugico

El objetivo del tratamiento de la epilepsia es la
supresion completa de las convulsiones sin el de-
sarrollo de efectos adversos relacionados con la
medicacién®,

En términos generales se dice que el 70 por
ciento de los pacientes epilépticos tienen un apro-
piado control de las convulsiones con el tratamiento
farmacolégico y por lo menos en un 20-30 por ciento
de los casos las convulsiones son refractarias al
tratamiento médico.

La presencia de convulsiones recurrentes tiene
un efecto nocivo en el sistema nervioso central en
desarrollo, en las funciones cognitivas, linglisticas,
motoras, psicosociales y de calidad de vida.

Un paciente es portador de una epilepsia re-
fractaria cuando, a pesar de haber intentado en
forma apropiada el uso de diferentes drogas anti-
convulsivantes a dosis y niveles séricos adecuados,
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RESUMEN

La préctica pediatrica hospitalaria, en cualquier nivel de
complejidad, plantea la necesidad de tomar decisiones en
pacientes con problemas en los que est4n involucrados valores
morales. En este tipo de pacientes, la toma de decisiones
asistenciales sobre planteos diagndsticos o terapéuticos por
especialistas en dreas exclusivamente técnicas no garantiza
una sabia decisién en todos los casos. Es necesario contar,
ademés, con personas que trabajando en equipo, puedan re-
flexionar en un plano ético y tomar conductas sobre estas
bases.

Laorganizacién de distintos niveles asistenciales segin la
complejidad de los pacientes y las decisiones a tomar en el
Hospital Garrahan incluye un cuarto nivel en el cual los
pacientes en los que se plantean conflictos o problemas éticos
serdn analizados por un grupo de profesionales creado atal fin.

La constitucién del grupo implica el establecimiento deun
marco conceptual referente a los valores morales sostenidos
por el grupo (y compartidos por la sociedad), la naturaleza
interdisciplinaria del grupoy las formas de trabajo. Las [uncio-
nes son docentes y de ascsoramicnto.

El grupo se constituy6 con un directlor, ¢l coordinador de
internacién, el jefe de salud mental, un cirujano, un abogado,
el jefe de terapia intensiva, un pediatra. El coordinador de
internacién funcioné como coordinador del grupo; el pediatra,
como secrelario.

Los requisitos para ¢l andlisis de cada paciente son: 1)
disponer de completa informacién sobre la enfermedad, ¢l
paciente y su familia; 2) analizar el nivel de acuerdo existente
entre los diversos especialistas sobre la situacién del nifo; 3)
definir claramente el problema ético a resolver.

Se muestran algunos cjemplos clinicos de problemas ana-
lizados y las decisiones tomadas,

Los grupos o comités hospitalarios de ética constituyen la
conciencia moral de la institucién y su existencia en nuestro
hospital contribuird seguramente a la misma.

Palabras claves: ética clinica, hospitales.

\

SUMMARY

The routine hospital practice at any complexity level,
brings about the need of decision-making in patients with
problems in which ethical issues are involved. In these cases,
the diagnostic or therapeutic decisions to be taken, are not
necessarily adequate when only specialists from different
branches of pediatrics are included. It is necessary to include
a multidisciplinary team interacting at an ethical level.

In our hospital, four different care levels were indentified
with regard to decision making, according to the nature of
problems thechildren may have. The fourth level ofcomplexity
includes cases in which ethical problems are involved. This
level of decision should be taken by a team created to achieve
that purpose.

The creation of this team implies the setling of a concep-
tual moral background, a multi and interdisciplinary fra-
mework and an approach to the practical working ways. The
objectives of the team are education and assessment.

The group was composed of a Director, the Coordinator of
Admission Wards, the chief of Mental Health Service, a sur-
geon, a lawyer, the chiefof Intensive Care Unit and a pediatri-
cian. The coordinator of wards acted as the coordinator of the
team and the pediatrician acted as its secretary.

The requirements for the analysis of each patients are: 1)
to have a complete information available on the patient, the
discase and his psycho-social situacion; 2) to analyse the levels
of agreement existing between the different specialists about
the child’s problem; 3) to define clearly the ethical problem to
be solved. '

Some clinical examples are discussed as well as  the
decisions taken in each case.

Hospital ethic groups or commitiees are the moral cons-
cience ol the institution, and the creation and progress of our
group will surely contribute to its development.

Key words: elinical ethies, hospitals
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INTRODUCCION

El Hospital de Pediatria S.A.M.LC. “Prof. Dr.
Juan P. Garrahan” fue inaugurado el 25 de agosto
de 1987. La misién y funciones de todo el personal

Correspondencia: Dr. Horacio Lejarraga

Servicio de Crecimiento y Desarrollo, Depto. de Pediatria, U.B.A.
Hospital de Pediatrfa “Juan P. Garrahan”

C. de los Pozos 1881 - Fax 941-9611 - Buenos Aires

de la institucién fueron detalladamente explicita-
das para todas las dreas antes de su apertura.

Junto con estas consignas se definieron cuatro
niveles de decisién en la actividad médica asisten-
cial:

Primer nivel: decisiones sobre conductas
diagndsticaso terapéuticasen pacientesclaramente
definidos, con problemas previamente normatiza-
dos. Son asumidas por el médico asistente.
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Segundo nivel: decisiones sobre conductas
diagnésticas o terapéuticas en pacientes no total-
mente definidos o en aquéllos que presentan pro-
blemas para los que no se han establecido normas
institucionales claramente aplicables. Deben ser
asumidas por el médico principal.

Tercer nivel: decisiones sobre conductas diag-
nésticas o terapéuticas, en las que, por el riesgo que
ellas implican para el paciente, la importancia que
adquieren por su complejidad o el costo que repre-
sentan, deben ser tomadas por los jefes de Servicio
o Coordinadores de drea.

Cuarto nivel: decisiones de gran responsabilidad
en las que estdn involucradas la autonomia o la
integridad del paciente, o que impliquen conflictos
en aspectos morales, religiosos, culturales y socia-
les y que en muchos casos tienen directa repercu-
sién sobreel futuro del nifioy sufamilia. Se consideré
que este nivel de decision debe ser alcanzado luego
de que el problema haya sido considerado reflexi-
vamente por un conjunto de personas que oriente
dicha decisién.

Sobre estas bases se constituy6 hace un tiempo
un grupo que convinimos en llamar de ética eli-
nica, una rama de la ética bio-médica que trata de
los problemas morales de cada acto médico? Al
término ética médica, en cambio, le damos un
sentido mds amplio: englobamos no solamente los
problemas de ética clinica sino aquéllos que se
refieren a la ética en investigacién®, a la ética ins-
titucional?, a la ética en educacién médica®, etc.

La constitucién de un grupo con estas caracte-
risticas, centrado en un tema con escasa tradicién,
en un hospital recientemente creado, planted la
necesidad de analizar multiples aspectos relacio-
nados con su trabajoy de darle un marco conceptual.

JUSTIFICACION DE LA EXISTENCIA
DEL GRUPO

Consideramos la ética médica como la reflexién
sistemdtica de lo que debe y no debe hacerse en
medicina®, La practica cotidiana hace que el médico
y otros profesionales de la salud se encuentren
frecuentemente comprometidos en decisiones en
las que hay valores morales en juego. En estos
casos, las consideraciones para adoptar una con-
ducta exceden el campo de los conocimientos técnicos
queel profesional tiene. Cuando estdninvolucrados
valores morales, la excelencia técnica de los médi-
cos en su campo cientifico de trabajo no garantiza
que la decisién sea éticamente adecuada®.
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Esto ha sido siempre asi. Las consideraciones
éticas en medicina estdn presentes ya en el jura-
mento hipocrdtico, dado que todo acto médico
constituye un compromiso, un contrato ético con el
paciente. Los problemas surgen cuando hay con-
flicto, cuando se plantean opciones®. Por ejemplo, la
simple receta de un medicamento a un paciente que
no lo puede comprar por falta de recursos, puede
constituir una falta ética de la prdctica médica
cotidiana, al compromiso contraido con el paciente?.
Otro ejemplo de una situacién muy frecuente en la
que el médico se enfrenta a un conflicto ético (a
veces sin percibirlo): en un consultorio externo nos
queda una hora de tiempo de trabajo y tenemos
muchos pacientes citados. Sabemos que no vamos a
poder atender adecuadamente a todos. ;Cémo re-
solvemos el problema? Si atendemosrapido, y porlo
dicho, inadecuadamente a todos ellos, estamos
faltando al compromiso ético médico-paciente. Si
atendemos al paciente mas grave podriamos estar
faltando al principio ético de justicia (ver mas
abajo); si atendemos a todos queddndonos un tiempo
extra, podriamos estar restando nuestro tiempo a
nuestras familias u otros pacientes con quienes
también tenemos compromisos éticos.

A estos problemas éticos cotidianos, se agregan
aquéllos que, siendo menos frecuentes, estdn ge-
nerados por el progreso de la medicina: la resuci-
tacion’, transplante de 6rganos?, atencién de recién
nacidos de muy bajo peso®, adolescencia marginal®,
nuevas enfermedades (SIDA) y diagnéstico prena-
tal!. Los recursos terapéuticos disponibles cada
vez mads sofisticados, plantean nuevos problemas
que obligan a pensar con mayor profundidad en los
limites éticos de su utilizacién'?. En un Hospital de
alta complejidad como el nuestro, este tipo de pro-
blemas se hacen ain mads frecuentes.

Por la naturaleza misma de la ética médica, es
mads probable que varias personas en conjunto en-
cuentren una solucién evaluada a los problemas, a
que esta solucidn sea encontrada por una sola
persona. Es necesario que la reflexion de los pro-
blemasseahechadesde varias perspectivas o puntos
de vista. Asimismo, laresponsabilidad asumida por
el grupo se comparte entre varios individuos.

CARACTERISTICAS DEL GRUPO

Estéd constituido por personal del Hospital, en su
mayoria del nivel de conduccién:

—una abogada;

— coordinadora de ambulatorio;

—dosJefes de Servicio: Salud Mental y Crecimien-
toy Desarrollo (ésteiltimo actua como Coordinador);
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— Jefe de drea de Cuidados Intensivos;

—Jefe de drea de Neonatologia;

— Director asociado de Atencién Pedidtriea;

—un médico asistente de clinica (secretario).

Con excepcién de una abogada, todos los cons-
tituyentes del grupo son médicos. Esto no es lo
deseable, si se quiere constituir un Comité. Se ha
definido un Comité Hospitalario de Etica™ como un
grupo multidisciplinario de profesionales..... y la
Academia Americana de Pediatria recomienda la
siguiente constitucion:

—un médico de planta;

—un administrador hospitalario;

—un eticista o miembro del clero;

—un representante juridico;

—un representante de los discapacitados;

—un miembro de la comunidad;

—una enfermera;

— un miembro del personal médico.

Consideramos de esta manera, quenuestro grupo
no constituye un verdadero Comité, porque con la
excepcién delaabogada, carece de otras disciplinas.

La composicién recomendada puede depender
un poco de la disponibilidad de las personas y su
interés, y del campo de trabajo y orientacién que el
grupo vaya tomando.

FUNCIONES

Lasfuncionesde nuestro grupo son bdsicamente
dos: docente y de asesoramiento. Con respecto ala
segunda funcién, se trata de brindar una ayuda al
médico de cabecera de un paciente, de brindarle
una ampliacién del campo de reflexidn ética sobre el
problema planteado, sin quitarle suresponsabilidad
sobre la atencidén del paciente'*'®, Se parte de la
base de que el contrato ético es entre dos personas:
el médicoy el paciente, y que la responsabilidad del
profesional esla que lo lleva a consultarel problema
al grupo de ética. Este grupo asesora al médico
sobre lamejor conducta a tomar, conlosfundamentos
éticos de que dispone. No queremos usurpar al
médico de cabecera una funcién que le es inherente
y de la que frente al paciente, a la familia y a la
justicia es el primer responsable. Si en cambio, el
médico tratante desea que la decisién sea tomada
por el Grupo y éste asume la responsabilidad®, el
Grupo lo hace y firma la historia clinica.

La funcién docente es importante dado que la
éticamédica es unadisciplina en si misma, pero que
noes ensefiada en las Universidades en el pregrado
ni forma parte en la mayoria de los casos, de los
programas de postgrado. Muchos médicos de los
hospitales piensan que las decisiones éticas se to-
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man en base al sentido comin o sabiduria de las
personas, pero la ética médica dispone de un muy
vasto cuerpo de conocimientos que es necesario
usar en la toma de decisiones. La ética médica se
puede ensefiar y se puede aprender.

FUNDAMENTOS Y MARCO ETICO
DE TRABAJO

Los criterios morales con que el Grupo se ha
manejado son los siguientes: 1) beneficio del pa-
ciente;2) evitarhacer darfio; 3) autonomia;4)justicia.

1) El bien del paciente es el primer estdndar
moral sobre el cual hemos trabajado. Cuando se
habla de esto debe tenerse muy en cuenta que este
beneficio debe buscarse también desde la perspec-
tiva del paciente y no sélo desde la del médico
tratante. Los conceptos populares o de los medios
de comunicacién masivos sobre la calidad de vida
tienen poco que ver con loque significa esta expresién
paraun paciente sufriente desde su propia dolencia
y desde sus circunstancias®.

2) Evitar hacer dafio es uno de los principios
hipocrdticos que aprendemos en nuestra carrera
médica; debemos recordar al respecto que esto no
sélo serefiere alos actos que podemos cometer, sino
también al manejo de la informacién médica que
transmitimos, En este sentido, merece enfatizarse
que la unica verdad que merece transmitirse es la
que aumenta la libertad del paciente?, la que le
sirve para tomar decisiones, para planear mejor su
vida, para sobrellevar mejor su enfermedad.

3) Autonomias. El concepto de autonomia se
refiere a la capacidad de autogobierno, inherente a
los seres racionales que les permite elegir y actuar
sobre las bases de una apreciacion personal de sus
posibilidades en funcion de sus propios sistemas de
valores'®. Es un derecho del individuo, no sélo mo-
ral, sino también politico, filoséfico y social en una
sociedad democratica. Hay incluso jurisprudencia
que reafirma el derecho de los pacientes de aceptar
o rechazar tratamientos médicos desde hace ya
muchos afios'®.

Algunos autores!” han propuesto el concepto de
integridad de la persona como mas abarcativo y
completo que autonomia, en cuanto se refiere a la
totalidad fisioldgica, psicolégica y espiritual del
individuo, incluyendo la totalidad de las capacida-
des de la persona®.

En las iltimas décadas el principio de autono-
mia ha cobrado cada vez mayor peso como principio
de la ética médica®, al punto de igualar el concepto
de beneficio. Este ultimo principio implica la toma
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de decisiones del médicodesde el médico, que sibien
debe, como seha dicho, evaluar ese bien teniendo en
cuenta la situacién del paciente, no deja de ser una
decisién tomada por él mismo o por un grupo, desde
su propia perspectiva.

El desarrollo del concepto de autonomia de las
personas, y por lo tanto de los pacientes, cabalga
sobre los cambios sociopoliticos de este siglo y hace
que el pesodelas opiniones del paciente y sufamilia
sean cada vez mayores, y se ejemplifican en su
creciente participacién en las decisiones sobre el
derecho a rechazar o aceptar determinados trata-
mientos (respiradores mecdnicos, alimentos, liqui-
dos, etc.)?-2-22,

No obstante, esta autonomia de las personas no
es ilimitada, sino que estd modulada por la auto-
nomia y derechos de otras personas, entre ellas su
familia, la comunidad y el médico mismo.

El paciente no puede violar la integridad del
médico como persona. Si por gjemplo, el médico se
oponealaeutanasia por razones morales, el paciente
nopuede obligarloa que la cumpla. Asimismo, como
ejemplo mds general, el paciente no puede obligar
al médico a hacer tratamientos con los que no esta
de acuerdo.

Deestamanera, latomade decisiones sehaceen
condiciones moralmente optimas cuando proviene
del médico y del paciente en forma conjunta.

En Pediatria, la discusion sobre la participacién
de los padres en esta drea es muy importante, dado
quesetratadepacientes menores de edad, en donde
estd enjuego el pesorelativo que deben tener el nifio
y sus padres en la toma de decisiones. En este
sentido, hay tres status del nifio propuestos en
relacién a su familia'®: a) los nifios son propiedad de
los padres; b) los padres son tutores del nifio; ¢) el
nifio tiene iguales derechos que los padres.

La primera alternativa ha sido abandonada por
nuestra sociedad hace ya tiempo y prevalece sobre
todo la segunda. En muchos de estos casos, este
status es superado por la tercera situacién, en el
caso por ejemplo de la quita de la patria potestad
que solicitamos cuando los padres son profesantes
de la secta Testigos de Jehovd y se niegan a auto-
rizar una transfusién de sangre que puede salvarla
vida del nifio®. Esta quita transitoria de la patria
potestad sin embargo, debe tener un limite, ya que
no queremos una sociedad de expertos profesionales
que tomen decisiones por encima de las de los
padres en todas las situaciones. Ellimite debe estar
a nuestro entender, alli donde peligra la vida del
paciente y no mds all4.

4) La Justicia es la voluntad constante y per-
petua de dar a cada uno lo que le corresponde. El

FORMACION DE UN GRUPQO DE TRABAJO SOBRE ETICA CLINICA 107

Derecho en cambio, es el conjunto de normas lega-
les que rigen en una sociedad en determinado
momento. Ambos valores son tenidos en cuenta
junto con los otros principios en cada paciente
determinado. El concepto de Justicia cobra una
vigencia mds amplia cuando los derechos de un
nifio entran en conflicto con los derechos de otro
nifio®. Es un problema que podemosllamar de ética
institucional. La asignacién de recursos determi-
nados para tratar un paciente puede significar la
sustraceién de recursos para tratar a otro paciente.
Esta situacién se da en todos los dmbitos, en todas
las sociedades ricas o pobres, pero es mucho mas
critica cuando los recursos son escasos.

METODO

Para presentar un paciente ante el Grupo de
Cuarto Nivel de reflexion se exigieron los siguien-
tes requisitos:

1) disponer de la informacién mads completa
posible sobrelaenfermedad, el paciente y su familia;

2) definir los aspectos médicos en cuanto a
diagnéstico y prondéstico del padecimiento del nifio
y disponer de la correcta informacién sobre aspec-
tos psicolégicos, sociales y culturales del nifio y su
familia;

3) definir claramente cudl es el problema éticoa
resolver.

En algunos casos el planteo se refiere a situa-
ciones definidas en las que debe decidirse una
conducta puntual. En otros, la discusidn se entabla
alrededor delaorientacién general que puede darse
aun pacientey sufamilia con relacién ala patologia
del nifio.

En la toma de decisiones se tuvo en considera-
cidn:

1) el presente y futuro del nirio, su identidad,
situaciéon médica, deseos, desarrollo neurolégico e
intelectual, desarrollo personal,;

2) el grado de aceptacion y valoracion del nifio
por su familia;

3) las caracteristicas psicolégicas, socioecond-
micas y culturales del paciente y su familia; qué
piensa el nifio de su problema;

4) los recursos terapéuticos (en el amplio senti-
do) emocionales, etc. disponibles por parte de la
familia, la institucién y la sociedad.

Otros autores recomiendan métodos alternati-
vos para analizar los pacientes. Guillen!* por
ejemplo, sugiere seguir los siguientes pasos: 1)
valoracién del problema; 2) andlisis de la correccion
del acto; 3) andlisis de la bondad del acto y 4) toma
de decisiones. Kieffer'®, en cambio, propone: 1)
planteo del problema; 2) identificacion de los cursos
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alternativos; 3) andlisis de las consecuencias del
acto; 4) adecuacién de los valores en juego y 5)
seleccion de las conductas.

TIPOS DE PROBLEMAS DETECTADOS

Luego de un periodo de dos afios de trabajo, se
analizaron 20 pacientes cuyos problemas podemos
agruparlos de la siguiente manera:

1- Problemas operativos

1.1- Escaso nimero de problemas en relacién al
nimero total de pacientes atendidos en el Hospital.
Nos fueron planteados un total de 20 casos. El
Hospital en el mismo periodo interné mads de 12.000
pacientes y atendié en ambulatorio més de 100.000
nifios. Esto puede haberse debido a varias causas,
entre las que postulamos: falta de reconocimiento
de los problemas por parte del personal médico;
falta de hdbito, de una cultura hospitalaria para
identificar este tipo de problemas en un hospital
muy joven y con personal proveniente de muy
diferentes instituciones; falta de difusién de la
existencia del Grupo de Etica Clinica en el Hospital;
subestimacién de la capacidad resolutiva del grupo.
Con respecto a estadltima posibilidad, puede haber
algunos médicos que piensen que los Grupos o
Comités de Etieca reflexionan en un nivel muy
tedrico y especulativo del pensamiento y son inca-
paces de tomar decisiones concretas frente a casos
reales.

1.2 - Confusién entre problemas éticos y pro-
blemas técnicos.

Algunos pacientes traidos al grupo de ética clini-
ca presentaban problemas que eran de dificil solu-
cién téenica, pero no habia en ellos ningin dilema
moral en juego. No obstante, el grupo aceptd de
buen grado este tipo de problemas por dos razones:
en primer lugar, porque pudimos proveer de esta
manera un ambito multidisciplinario con partici-
pacidén de diferentes especialistas para tomar una
decisién y en segundo lugar, porque sirvié como
espacio de contencién al grupo médico tratante. Los
Grupos o Comités de Etiea pueden también cumplir
esta funcién.

1.3-Confusién entre problemas de malaprdctica
y problemas éticos. No tuvimos ningun caso de este
tipo, pero sabemos que esta confusién puede plan-
tearse y queremos contribuir a su prevencién.
Consideramos que, a diferencia de los problemas

no-éticos de dificil solucién téenica, los problemas’

de malaprdctica de los médicos de la institucién no
deben ser tratados por el Grupo de Etica. Este
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grupo debe dedicar su trabajo alos problemas éticos
que plantea la asistencia de pacientes; el problema
es el olos pacientes. Deberia ciertamente existir un
grupo que asesore a los médicos sobre problemas de
malaprdctica, pero consideramos que son proble-
mas que deben ser tratados por dos entidades o
grupos distintos. El abogado o experto en leyes que
es miembro del Grupo o Comité de Etica, tiene la
funcién de analizar con el comité sila conducta ética
que se va a tomar con el paciente, es legal, o mejor,
cudles son los aspectos médicolegales involucrados
en el problema ético que se plantea.

2- Problemas éticos

2.1 - Decisién de emplear recursos costosos y
escasos en pacientes con mal pronéstico de viday de
funciones cerebrales superiores. En la mayoria de
estos casos, se traté el problema de decidir asignar
un respirador a pacientes graves con dafio cerebral
previo. La actitud de los padres en estos casos fue
muy tenida en cuenta.

2.2 - Mantener internado a un nifio (con su
madre) con deterioro severo de las funciones cere-
brales, interfiriendo asi con la crianza de nifios
sanos residentes en una provincia (ver ejemplo 3).

2.3 - Asignar tratamiento costoso y escaso (res-
pirador) a un nifio con dafio cerebral de causa
desconocida pero con alguna probabilidad de tener
un tratamiento. El grupo fue consultado para decidir
si,enel casode existiruna descompensacién durante
la noche, debia indicarse asistencia mecdnica res-
piratoria. Laprobabilidad de que el paciente tuviera
unaenfermedad tratable se debia a que el neuraclogo
habia propuesto como diagnéstico posible, una en-
fermedad metabdlica tratable y los resultados de
laboratorio aun no estaban listos. Teniendo en
cuenta esta posibilidad, se asesoré que, en caso de
descompensacion, el nifio sea trasladadao a terapia
intensiva y sometido a ARM, posibilidad vigente
hasta que estén los resultados de laboratorio.

2.4 - Discontinuar tratamiento con respirador
en un nifio con enfermedad incurable (Werding-
Hoffman), pero con vida personal. Elnifio estabaen
asistencia respiratoria mecdnica, y seguia con la
mirada, sonrefa a los padres, se comunicaba afec-
tivamente con el medio. Sobre las bases de estas
manifestaciones de vida personal, altamente valo-
radas por el Grupo, se decidié continuar con ARM,
trasladando al nifio a su domicilio con un pulmotor.

2.5 - Prohibicién de los padres de hacer trans-
fusiones a sus hijos por razones religiosas (Testigos
de Jehova). Jerarquizando el principio de autono-
mia, ubicdndolo al mismo nivel que el de benefi-
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cencia, se resolvié que el médico debia abstenerse
de hacer transfusiones al nifio ain poniendo en
riesgo su salud, pero que de estar en riesgo la vida
del paciente, se debia quitar la patria potestad alos
padres para hacer la transfusidn con autorizacién
del juez competente.

A continuacién comentamos algunos pacientes
llevados al Grupo de Etica.

1)G.M. de2 afios de edad, con insuficiencia renal
crénica, fibrosis hepdtica congénita y desnutricién
secundaria.

Requiere tratamiento dialitico con miras a ha-
cer un futuro transplante, pero la edad y la enfer-
medad hepética hacen muy compleja la conerecién
de estas posibilidades. Se trata de unanifia querida
y aceptada por la familia.

El problema ético planteado es hacer o no un
tratamiento dialitico crénico en un paciente con
enfermedad hepédtica de mal prondstico a largo
plazo. Sobre la base de que la enfermedad hep4dtica
esdelarga evolucién, que el hechode que el paciente
tenga una duracién de vida limitada no constituye
un impedimento para limitar las acciones tera-
péuticas y que moralmente debe valorarse la vida
util que le queda, se decidié hacer el tratamiento de
la insuficiencia renal con didlisis peritoneal y con-
siderar hacer transplante de rinén con dador vivo
familiar.

2)V.F., de 7 meses de edad; paciente internado,
con agenesia del cuerpo calloso y vermis, retraso
madurativo grave. Malformaciones esqueléticas y
de la via urogenital. Micropene, paladar hendido,
padres separados. El paladar hendido perturbaba
mucho la alimentacién.

El problema ético planteado fue asignar o no
todos los recursos terapéuticos a un nifio con dis-
plasia cerebral severa.

Sobre la base de que el nifio no tenia manifesta-
ciones de vida personal afectiva, ni tenia manifes-
taciones de interaccién con el medio ambiente y las
personas que lo rodeaban, se resolvid tratar el labio
leporino, porque las dificultades funcionales sokre
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la alimentacién hacian muy compleja la relacién
madre-hijo ¥ su alimentacién y porque estética-
mente producia un gran impacto en la madre. Se
decidié diferir el tratamiento de las restantes
malformaciones, no estudiar la endocrinelogia del
paciente y tratar al micropene con andrégenos.
Apoyar a la madre para que refuerce el vinculo con
su otra hija sana.

3) L.B. 11 meses, desnutrido grave, dafio neu-
rolégico severoymicrocefalia. Apneas centrales con
requerimiento reiterado de asistencia respiratoria
mecdnica (ARM). Familia muy perturbada por la
internacién del nifio, madre con rasgos psicéticos,
hermanos desatendidos en Santa Fe porla interna-
cién prolongada de este paciente. Sobre la base del
dafio cerebral severo del paciente y el alto riesgo de
desestructuracién familiar provocado por la sepa-
racién de la madre de sus hijos sanos, se decidié:
hacer tratamiento conservador, no aplicar medidas
terapéuticas extraordinarias ni volver a aplicar
ARM. Derivar al nifio internado a un hospital en la
Pcia. de Santa Fe, donde la madre pueda también
atender a sus hijos sanos, promover tratamiento
psiquidtrico de la madre.

El grupo ha recibido fundamentalmente pa-
cientes en consulta de clinica, terapia intensiva y
un paciente de neonatologia, pero por ahora la
demanda es menor en proporcion al gran nimero de
pacientes que el Hospital atiende.

Es por esto que pensamos que el trabajo de
nuestro grupo no debe limitarse sdlo a la resolucidn
de casos individuales, sino también debe promover
una tarea docente, contribuyendo asi a la creacién
de una verdadera cultura hospitalaria de ética
clinica,

Para los lectores interesados recomendamos
algunas lecturas adicionales®,
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RESUMEN

Como paso previo a la iniciacién de un primer Registro
Latinoamericano de pacientes con Fibrosis Quifstica (FQ) (RE-
GLAFQ), se realizé un estudio retrospectivo desde el afio 1960
hasta 1989, confeccionando una lista de 102 hospitales y centros
pedidtricos involucrados en el cuidado de pacientes con FQ y
otras enfermedades respiratorias crénicas en Latinoamérica, los
que fueron contactados. El estudio -de tipo colaborativo multi-
céntrico- fue el primero de este tipo realizado en Latinoamérica
ypermitié determinarel patrénepidemiolégico de estos pacientes
en cuanto a edad al diagnéstico, sexo, gravedad, evolucién y
sobrevida, identificando también los factores de ricsgo. Res-
pondieron a la solicitud 34 (36,7%) centros, informando un total
de 1.827 pacientes con FQ provenientes de 10 paises latinoa-
mericanos: Argentina, Brasil, Colombia, Chile, E1 Salvador,
México, Paraguay, Puerto Rico, Repiblica Dominicanay Uruguay.

Un 53,1 por ciento estaban vives en seguimicnto, uno de
cada tres fallecidos (29,1%) y 17,7 por ciento perdidos. La media
de edad al diagnéstico fue de sélo 3,72 afios £ 5,22, 1a media de
edad alingreso4,51 afios £6,1y lamedia deedad al [allecimiento
6,68 anos £8,46. Un 52,8 por ciento fucron varonesy el 47,2 por
ciento mujeres. La mitad de los pacientes estaba severamente
comprometido al ingreso en la primera déeada, pero esta cilra
bajé a sélo 18,4 por ciento en eliltimo perfodo 1980/89. La tasa
de mortalidad ponderada global fue de 20,6 por ciento, peroa lo
largo de los 29 afios que abarcé el estudio hubo una tendencia
francamente descendente a partir de 1984, Respecto de la
supervivencia total, el 50 por cientlo de los nifios segufan vivos
a los 6 afios luego de su ingreso al Centro.

Estos hallazgos -y otros contenidos en el texto- proporcio-
nan por primera vez una idea global de la FQ en Latinoamé-
rica. En las primeras ctapas, la deteccién de los pacientes fue
tardfa y la evolucién de los mismos, por consiguiente, mds
grave. El subregistro parcce serimportante aunque a partirde
1985 los resultados parecen ser mds alentadores. Deberemos
esperar los préximos afios para comprobar si las tendencias
halladas se revierten lavorablemente.

Calubras clave: fibrosis quistica, mucoviscidosis, epidemiologia.

SUMMARY \

As initial step to the beginning of a first Latin American
(LA) registry of patients with cystic fibrosis (REGLAFQ), we
performed a retrospective study from 1960 to 1989. A total of
102 institutions and/or physicians taking care of CF patients
in LA were contacted to join the task. This multicenter study
is the first of this sort performed in LA, and allowed us to
determine the epidemiologic pattern of this disease, specially
as far as age at diagnosis, sex, clinical involvement on admis-
sion, outcome and survival curves, identifying also the risk
factors.

A total of 1.827 CF children from 34 (36,7%) centers from
10 LA countrics: Argentina, Brazil, Colombia, Chile, El Sal-
vador, México, Paraguay, Puerto Rico, Repiiblica Dominicana
and Uruguay, were reported. More than half of the patients
were alive in follow-up (563,1%). One of every three patients
died (29,1%) and 17,7 were considered lost for follow up. The X
age at diagnosis was 3,72 + 5,22 years; the X age on admission
was 4,51 + 6,1 years and the X age at death was 6,68 + 8,46
years; 52,9% were males and 47,1% female. Halfof the children
were admitled as severely affected in the 1969/70 decade, but
only 18,4%inthe last period 1980/89. The yearly mortality rate
was 20,6 deaths for each 100 years of patient follow-up, but
along the 29 years of the study, there was a decrease in the
yearly mortality rate starting in 1984. Regarding the total
survival, 50% of the paticnts were alive 6 years after their
admission to the pediatric center.

These findings -and others detailed in the paper- giveus a
brief idea of the CF outcome in LA. At the beginning the
patients detection was late and the final outcome was not
optimistic. The underdiagnosis seems to be important, al-
though starting from 1985 results are more encouraging.

We shall have to wait a few more years to evaluate if the
tendencies demonstrated in this study reverse favorably.
Key words: cystic [ibrosis, mucoviscidosis, epidemiology.
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*Argentina: Hospital de Nifos Ricardo Gutiérrez

Centro Resp. - Gallo 1350 - 1425-Bs.As. Argentina
Por orden alfabético: 1: Argentina, 2: Brasil, 3: Chile, 4: Colom-
bia. 5: E]l Salvador, 6: Rep. Dominicana, 7: México, 8: Paraguay,
9: Puerto Rico y 10: Uruguay.
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INTRODUCCION Y OBJETIVOS

La fibrosis quistica (FQ) o mucoviscidosis se
caracteriza por una disfuncién de las glindulas de
secrecion externa del organismo: sudoriparas,
bronquiales, del intestino, del pdncreas exéerino,
salivares, hepdticas, ete. Existe una inadecuada
composicién de las glicoproteinas y el calcio de las
secreciones, que producen espesamiento y precipi-
tacion de las mismas en los canaliculos excretores
de las glandulas. La obstruccién de los canaliculos
da origen a una variada sintomatologia que de-
penderd del tipo de glindulas exécerinas afectadas.

Clinicamente se caracteriza por aumento de la
secrecion de sal en el sudor, bronquitis crénica,
insuficiencia pancredtica con.sindrome de malab-
sorcién y antecedentes hereditarios familiares po-
sitivos'®. El marcapaso de la enfermedad lo consti-
tuye la enfermedad pulmonar crénica causada por
la infeccién con: Pseudomona aeruginosa ylo Sta-
filococeus aureus® ™ que lleva lentamente a la
insuficiencia respiratoria, pese a que nuevos trata-
mientos han mejorado el prondstico de esta enfer-
medad en los tiltimos afipg™8%10-11-12-1314,

La FQ se transmite de una manera mendeliana
recesiva y en los paises desarrollados es la causa
mds importante de morbimortalidad respiratoria
pedidtrica de causa genética. Recientemente!® ha
sido aislada laalteracién que laproduce, en el brazo
largo del cromosoma’.

En los paises sajones, la incidencia de la FQ
variaentre 1:1.500y 1:1.300 nacidos vivos!®17-18-19-20-
21-22-20-24-2626 Estudios en las razas amarilla y negra
demuestran que suincidencia, sibien menor que en
la raza blanca, es también importante® 2%,

En cambio es poco lo que se conoce sobre la
relevancia y frecuencia de la enfermedad en los
nativos de LatinUaméricalﬁ-EQ-SD-Sl-H2-.’!:l-:i-i-.'iﬁv.?ﬁ-37»3&39«10 y
en nuestro pais, donde se puede suponer -dada la
composicién étnica de la poblacién- que suincidencia
es similar o levemente inferior a la de los paises
sajenes'. En un estudio reciente se hallé una in-
cidencia de 1:3.900, un tanto menor a la descripta
en Europa y otros paises desarrollados®,

Recientemente®, se describieron las caracteris-
ticas epidemiolégicas en 414 nifios con FQ durante
un periodo de veintiin afios de seguimientos (desde
1968 hasta 1988). En otro estudio similar*, se
efectud un andlisis comparativo de las caracteristi-
cas epidemioldgicas y evolutivas de la 'Q en 863
pacientes seguidos en cuatro hospitales pedidtricos
latinoamericanos (Hospitales de Nifios Ricardo
Gutiérrez, de Argentina; Luis Calvo Makenna, de
Chile; Universitario de Belo Horizonte, de Brasil e
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Infantil, de ciudad de México). En ambos estudios,
el diagndstico se efectud mediante el test de sudor
con la presencia de sintomas respiratorios, o gas-
trointestinales o antecedentes hereditarios positi-
vos. Fue llamativa en ambos trabajos, la alta edad
al diagndéstico (media entre 3 y 4 afios) casi coinci-
dente con la edad al ingreso al centro hospitalario.

Se decidié entonces iniciar un Registro latino-
americano de pacientes con FQ (REGLAFQ) que
comenzaria en el afio 1990. Como paso previoy para
motivar y concientizar al grupo médico de Latino-
américa, se realizé un estudio retrospectivo desde
el afio 1960 hasta 1989, en todos los paises y centros
latinoamericanos de atencién pedidtrica que en
forma voluntaria se adhieran al mismo. Se confec-
cioné una lista preliminar de 102 hospitales y
centros pedidtricos posiblemente involucrados en
el cuidado de pacientes con F'Q y otras enfermeda-
des respiratorias crénicas. Cada hospital, centro
pedidtrico, pediatra y/u organizacién para la asis-
tencia médica suministrado en forma de lista por
las respectivas Sociedades de Pediatria latinoame-
ricanas contactadas, fue estimulado a recolectar
informacién de los pacientes seguidos por ellos en
sus dreas de influencias, Este trabajo presenta los
primeros resultados de ese conteo de pacientes -
previo a la iniciacion del REGLAFQ- que permitio
determinar el patrén epidemiolégico de estos pa-
cientes en cuanto a edad al diagnostico, sexo, gra-
vedad, evolucién y sobrevida, identificando también
los factores de riesgo.

MATERIAL Y METODOS {

Las variables seleccionadas fueron: edad al
diagndstico, edad al ingreso, edad al fallecimiento,
edad actual al 31/12/89, anio de ingreso, afio de
fallecimiento, afio de pérdida al seguimiento, sexo,
evolucién y gravedad cliniea.

Se solicité que fueran incluides todos los pa-
cientes con FQ diagnosticados por el test del sudor
mediante la téenica de estimulacién con pilocarpi-
na*, con sintomas-clinicos tipicos y/o historia fa-
miliar positiva.

El grado de afectacién de los enfermos se de-
terminé mediante el puntaje de Shwachman, con
modificaciones en sus aspectos radioldgicos pul-
monares.

La edad de los nifios al diagndéstico e ingreso fue
dividida en los siguientes grupos: menores de 6
meses, de 6 a 11 meses, 1 afio, 2 a 4 afios, 5 afios y
mads, con el objeto de discriminar las variaciones
epidemioldgicas y clinicas en periodos hreves e
iniciales de la vida.
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A los efectos de valorar la evolucién y supervi-
vencia de los pacientes en distintas etapas del
estudio, se dividieron los afios de seguimiento en
tres periodos de nueve afios cada uno.

Los pacientes fueron distribuidos en tres cate-
gorias: En seguimiento (controlados al menos den-
trodel afio anterior al cierre del estudio), Fallecidos
y Perdidos. Se considerd perdido para el seguimiento
a todo paciente que no concurrié a la consulta luego
de dos afos.

Para confeccionar las tablas de vida se consideré
1a fecha registrada en la dltima visita clinica.

Las tasa de mortalidad ponderada (TMP) -re-
lacién existente entre el nimero de pacientes fa-
llecidos en cada afio y el total de afios-paciente en
seguimiento- fue determinada de la siguiente ma-
nera: el numerador de la fraccién estuvo represen-
tado por el nimero de pacientes que han muerto en
ese afio; el denominador -al que se podria llamar
afios-paciente en seguimiento- fue determinado
teniendo en cuenta;

a) los pacientes ingresados en el aino (I) se
computaron con medio afio de seguimiento;

b) los pacientes en seguimiento desde afios an-
teriores (S) tenian un afio de seguimiento completo;

¢) los fallecidos (F) en ese afo se contaron con
medio afio de seguimiento;

d) los pacientes perdidos o fallecidos el ano
anterior no se tuvieron en cuenta.

Tasa de Mortalidad Ponderada (TMP) _ F (en el ano)
(para cada aio) =120 +(5) + (U2 F)

La supervivencia de los pacientes se determiné
por una modificacién del método de Kaplan-Meier?
que permitié incluir, ademds de los pacientes en
seguimiento y fallecidos, aquellos pacientes perdi-
dos para el seguimiento. Se tomé esta decisidn
porque los pacientes perdidos pudieron haber sido
captados en otros centros, pero también haber fa-
llecidoy no conocerse el hecho. La interpretacién de
los datos de los pacientes fue posible gracias a una
base de datos disefiada para registrar la informa-
cién y permitir el andlisis y trabajo estadistico .Se
utilizé una base de datos DBase III plus y las
variables seleccionadas y el andlisis estadistico se
analizaron mediante un programa de planilla de
caleulo (Reflex).

RESULTADOS

La planilla retrospectiva fue completada acep-
tablemente, registrandose todos los pacientes en
seguimiento, perdidos yfallecidos desde 1960 hasta
el 31 de diciembre de 1989. Algunos pacientes
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fueron enviados por mas de un centro (1,9%) y en
eso0s casos el centro de computos los asigné a uno
solo (aquél que los habia visto por dltima vez), para
evitar duplicaciones de pacientes.,

De 102 centros contactados, 34 (36,7%) respon-
dieron a nuestra sugerencia, informando un total
de 1.827 pacientes con FQ provenientes de 10 pai-
ses latinoamericanos: Argentina, Brasil, Colombia,
Chile, El Salvador, México, Paraguay, Puerto Rico,
Repiiblica Dominicana y Uruguay (Cuadro 1). Mds
de la mitad de los pacientes (53,1%) estaban vivos
en seguimiento, uno de cada tres fallecidos (29,1%)
y 17,7 por ciento figuraban como perdidos en el
dltimo afio del estudio.

La media (X) de edad al diagnéstico fue de 3,72
+ 5,22 afios, la x de edad al ingreso 4,51 * 6,1 arios
y la x al fallecimiento fue de 6,68 + 8,46 afios
(Cuadro 2). El sexo masculino predominé sobre el
femenino; el 52,8 por ciento (965) fueron varonesy
el 47,2 por ciento (862) fueron mujeres, salvo en el
primer periodo 1960/69, en el cual ingresaron a los
centros un mayor nimero de pacientes del sexo
femenino (Cuadro 3).

Cuabpro 1
REGLAFQ : datos retrospectivos 1960-89

En Fallec.  Perdidos  Total
Seguimiento
Argentina 411 331 181 923
Brasil 222 119 114 455
Chile 66 17 4 87
Colombia 55 13 5 73
El Salvador 4 2 0 6
México 161 47 11 209
Paraguay 2 0 0 2
Puerto Rico 43 0 4 47
R. Dominic. 7 0 4 11
Uruguay 11 2 1 14
Total 972 531 324 1.827
%0 53,1 Ll 17T
Cuanro 2

Edad al diagndstico, al ingreso al estudio y
edad al fallecimiento, de los ninos con fibrosis
quistica (1960-1989)

| Media | DS

3,70 anos | 5,22 anos
4,51 afnos | 6,10 afios
6,68 arios | 8,46 afios

Edad al diagnéstico
Edad al ingreso
Edad al fallecimiento
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Cuapro 3
Afio de ingreso de los nifios con fibrosis quistica,
segiin sexo (1960-1989)

Periodos Masculino Femenino Total
N 9% N %
1960-1969| 35 412 50 58,8 85

1970-1979| 193 50,3 | 191 49,7 384
1980-1989 | 717 54,4 | 601 456 | 1.318

Total 945 52,9 | 842 47,1 | 1.787

El 49,4 por ciento de los pacientes estaban
severamente comprometidos clinicamente al in-
greso (puntaje de Shwachman) en la primera
década del estudio (1960-69), el 45,6 por ciento en
el periodo 1970-79 y sélo un 18,4 por ciento en el
iltimo 1980-89 (Gréafico 1). De aquellos que in-
gresaron con enfermedad leve, el 83,4 por ciento
permanecia vivo y en seguimiento en el dltimo
afio, mientras queséloel 22,9 porcientode aquellos
ingresados graves permanecian atin vivos (p<0,05)
(Grafico 2).

La tasa de mortalidad ponderada global (TMP)
fue de 20,6%. El andlisis por periodos permitié
observar que en el primer periodo (1960-1969) la
tasa fue de 33,6%, en el segundo (1970-1979) 23,3%
y en el dltimo periodo (1980-1989) fue de 19,3%
(Cuadro 4). A lo largo de los 29 afios, hubo un
inecrementoy disminuciénde lastasas, peroconuna
tendencia francamente descendente a partir de
1984 (Grafico 3).
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Graf. 2 Evolucidn segiin la gravedad al ingreso

Cuabro 4
Tasa de mortalidad ponderada en nifios con F@Q
de 34 Centros Latinoamericanos en 3 diferentes
intervalos de admision

Perfodos | Total afios | Numere de| Tasa de mort./
Pacientes seg.| Fallec. anos seguim.
1960-69 68,5 23 i 33,6
1970-79 593 138 228
1980-89 1.835 354 [ 19,3
TOTAL|  2.496,5 515 I 20,6

Tasa de Mortalidad Ponderada
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Graf., 1: Gravedad clinica al ingreso
en 3 periodos de tiempo distintos

Graf. 3 :Tasa de mortalidad ponderada (TMP)
por anos
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Respecto de la supervivencia total -referida al
ndmero de afios alcanzados desde el diagndstico o
ingreso al Centro- de los nifios que permanecieron
en control, pudo observarse que el 50 por ciento de
los nifios seguian vivos a los 6 afios luego de su
ingreso al Centro.

Esta cifrabajé al 26,2 por ciento a los 10 afios de
seguimientoy séloel 10,7 por ciento de los pacientes
continuaban vivos a los 15 afios de su ingreso
(Grafico 4). En general se aprecié una diferencia a
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favor delos varones, que sobrevivieron un poco mas
que las mujeres: el 50 por ciento de los varones tuvo
una supervivencia de 6 afnos a partir de la fecha de
ingreso al establecimiento, mientras que el 50 por
ciento de las mujeres sélo entre 5 y 6 afios. Las
diferencias entre ambos sexos se equipararon recién
apartirdelos 12 afios de seguimiento y a los 15 afios
de su ingreso al Centro sobrevivieron el 9,3 por
ciento de los varones y el 10,4 por ciento de las
mujeres (Gréfico 5).

Supervivencia
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Grdf. 4 : Supervivencia total desde el afio de
ingreso
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Grdf. 5: Supervivencia por sexos desde
el ario de ingreso

El estudio de la supervivencia de los pacientes
segun el afio de ingreso al control, mostré que en el
periodo 1960-69 el 50 por ciento de los pacientes
sobrevivié 8 arios, en el segundo periodo (1970-79)
entre 6 y 7 afios y en el tltimo periodo (1980-89) 6
afios (Grdfico 6). Se observé una mejor sobrevida en
los nifios que ingresaron al centro en formas leves,
alos 15 afios de seguimiento sobrevivié el 65,2 por
ciento.

De los pacientes que ingresaron con formas
graves: a los 7 afios sélo sobrevivié el 50 por ciento
y de los que ingresaron con formas moderadas, el
50 por ciento sobrevivié 11 afios (Grafico 7). Los
nifios pequeinos -menores de un afio- tuvieron una
menor supervivencia que aquéllos admitidos a
edades mayores(Grafico 8); 50 por ciento de los
nifios menores de un afio sobrevivié sélo 3-4 afios
mientras que el 50 por ciento de los mayores,
sobrevivié 6-7 afios.



116 ARTICULO ESPECIAL

ARCH. ARG. PEDIATR

0 Leves
100 Moderados
3 Graves
80 4. H
1 e ot
60 '] ’
/]
w (]
/
20 (11
A+
451
0

1 23 456 7 8 9 1011121314 15
Gravedad

% de supervivencia
100 (8}, | ’

Menos de 6m
2-4 anos

6-11 moeses

80

5 afnos y mas

ljgv'a_lﬁos

60

i
P
Y
40 :

20

0

1 23 456 7 8 9111121314 15
Afios de Supervivencial

Grdf. 7: Supervivencia de pacientes con FQ
segun gravedad clinica al ingreso

DISCUSION

Teniendo en cuenta que probablemente en
Sudameérica exista un considerable subregistro de
esta enfermedad, consideramos como satisfactoria
la pesquisa de 1.827 pacientes afectados de FQ
procedentes de 10 paises latinoamericanos, espe-
cialmente desde que médsdelamitad de los pacientes
se encontraron vivos y en seguimiento.

La edad media al diagndstico en los pacientes
estudiados fue elevada. La media de edad al falle-
cimiento fue baja en relacién a otros centros, quizds
afectada por el gran nimero de nifios que no sobre-
vivieron al periodo inmediato neonatal, o los casos
de ileo meconial de evolucion fatal. Fue escaso el
nuimero de pacientes que llegé a la adolescencia,

En un reciente informe del Registro Canadiense
de FQ el 65,5 por ciento de los pacientes fue diag-
nosticado dentro del primer afio de vida y 1a media
de edad -es decir la que corresponde al 50 por ciento
de sobrevida para los pacientes con nacimiento
normal- fue de 25,3 afios™, Por otra parte, el Regis-
tro Norteamericano de FQ para 1988 informé un
60,4 por ciento de pacientes diagnosticados en el
primer afio, mientras que se registraron 14 pacien-
tes vivos mayores de cuarenta afios de edad®.

~La distribucién de los pacientes por sexo, no
mostré diferencias destacables a lo largo del tiem-
po, a no ser por el incremento de las nifias sobre los
varones en los primeros diez afios. Estos resultados
contrastan con los datos de otros registros: en
EE.UU. en el afio 1988, el 53,4 por ciento de los
afectados eran varones.

Fig. 8: Evaluacion de los pacientes con FQ
segtin la edad al ingreso

La gravedad al ingreso de los pacientes medida
por el score de Shwachman, mostré un predominiode
las formas graves. Sin embargo el estado de los
pacientes al ingreso se fue modificando a lo largo del
tiempo. Asi, un hallazgo auspicioso fue la disminu-
cién del namero de pacientes con formas graves al
ingresar a cada centro con el tiempo. En el dltimo
periodo casi se triplicé el numero de pacientes que
ingresaron con formas leves, mientras que disminu-
yeron a menos de la mitad los nifios con enfermedad
grave. Este cambio se podriarelacionar con un mayor,
conocimiento de la enfermedad entre los pediatras
generales, especialmente con la implantacién de las
residencias médico-hospitalarias en nuestro conti-
nente desde la década de los afios setenta.

La evolucién de los nifios con fibrosis quistica
segun su gravedad al ingreso permitié establecer
que la mayoria de los pacientes que ingresaron al
sistema conun puntaje de Shwachman alto (formas
leves), se encontraban en la actualidad vivos en
seguimiento y sélo el 3,4 por ciento habia fallecido.
Por el contrario, de los ingresados con formas gra-
ves, sblo se seguian en la actualidad uno de cada
cinco pacientes y el resto habia muerto. En cambio
no hubo diferencias en los porcentajes de pérdidas
de pacientes entre los grupos que presentaron for-
mas leves, moderadas o graves.

La tasa de mortalidad ponderada (TMP) por
cada afio de seguimiento, mostré una tendencia
descendente. La disminucidén en los ultimos afios,
podria deberse a una mayor precocidad en el diag-
néstico, a una mayor agresividad en los tratamien-
tos endovenosos quimioterdpicos™® 101112 y g g
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aparicién de enzimas pancredticas liofilizadas con
cubierta entérica en la tiltima década.

La supervivencia de los nifios, mostré que sélo un
12 por ciento de los pacientes permanecié vivo hasta
los quince afios después del diagnéstico, independien-
temente del sexo. Si bien los tratamientos mejoraron
en intensidad y calidad con el correr de los afios, atn
es un desafio mejorar la sobrevida de estos pacientes.
La aparicién de nuevos antibiéticos y medicamentos
ma4s potentes para combatir la infeccién respiratoria
-verdadero marcapaso en esta enfermedad- permite
augurar una mayor supervivencia global.

El sexo no fue un factor pronéstico para la
supervivencia, similarmente a lo descripto en Aus-
tralia*?, pero si lo fue el grado de compromiso
clinico: las formas clinicamente leves superaron el
60 por ciento de supervivencia después del ingreso.
La supervivencia mejoré en los nifios que ingresa-
ron en losdltimos afios (1980-1989) en relacién alos
que lo hicieron en los primeros periodos. En el
dltimo periodo el 50 por ciento de los pacientes
alcanzé los 6 afios de edad postingreso. Es probable
que la mayor supervivencia en aquellos que ingre-
saron mds recientemente, se relacione con un mejor
estado general al ingreso y con una mayor eficacia
de los tratamientos. Los porcentajes deberian ser
seguidos y evaluados en el tiempo, ya que los que
ingresaron en el Wltimo periodo han tenido muy
pocos afios de seguimiento. La supervivencia de los
pacientes en el primer periodo 1960-69 es llamati-
va, el 50 por ciento sobrevive aproximadamente 9
afios. Esto puede ser atribuido a que en un primer
momento, con la apertura de centros capaces de
diagnosticar y tratar a este tipo de pacientes se
comenzaron a seguir nifios grandes, que habian
sobrevivido los primeros afios de vida sin diagnds-
tico, los nifios pequefios con formas graves, no
llegaban a sobrevivir para entrar en el estudio.

Cuando un nifio con FQ tiene francos sintomas
respiratorios y de malabsorcion (tos, expectoracion
abundante, signos de bronquitis obstructiva eréni-
ca, hipoxemia, desnutricidn, etc.) es posible que el
pediatra sospeche la enfermedad y se efectie el
diagnéstico precozmente, pero también el deterioro
pulmonar serd mayor. Esto explica que los nifios
diagnosticados e ingresados tempranamente, so-
brevivieron menos que aquellos entrados a edades
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mas avanzadas con menor sintomatologia.

En Latinoameérica el crecimiento de la poblacién
ha sido muy rdpido en losiiltimos afios. De acuerdoa
las actuales tasas de natalidad latinoamericanas,
podrian nacer aproximadamente 2.400 pacientes con
FQ por afno®, A primera vista estas cifras parecen
altas frente al escaso nimero de pacientes registra-
dos, peroes probable que eliminando el subregistro se
llegue a la cantidad mencionada. Un estudio del
problema permitiria organizar, seleccionar e imple-
mentar programas regionales de control para la
prevencién y tratamiento de esta enfermedad toman-
do en consideracion las particulares situaciones so-
cioecondmicas de cada drea. Un mayor conocimiento
de la magnitud de este problema, unificaria criterios
respecto de la importancia del diagnéstico precoz
mejorando la calidad del seguimiento clinico y la
terapéutica, asi como también estimular el interés de
los profesionales en la investigacién clinica en un
drea casi absolutamente reservada a los paises desa-
rrollados hasta el presente.

Estos objetivos se facilitardn al iniciarse el pri-
mer Registro Latinoamericano de pacientes con F@Q
(REGLAFQ) en 1992. El funcionamiento de un
registro de esta naturaleza en LA aumentard la
comunicacién y los mecanismos de retroalimenta-
cién entre instituciones pedidtricas en una enfer-
medad poco conocida y diagnosticada hasta el pre-
sente. Los registros de FQ ya existen en Canad4,
Estados Unidos y Europa y la sobrevida de estos
pacientes ha mejorado en los dltimos afios en esas
geografias relacionado con la edad mds temprana a
que se realiza ¢l diagndstico.

En resumen, los datos preliminares de este estu-
dio arrgjan una idea global de la FQ en Latinoamé-
rica, abarcando un periodo demasiado largo de tiem-
po. Aparentemente en las primeras etapas, la de-
teccién de estos pacientes fue tardia y la evolucion de
los mismos, por consiguiente mas grave. El subregis-
tro debe hacer sido importante y en general llegaron
a los centros pacientes muy comprometidos, con el
consiguiente aumento de la mortalidad. Esta situa-
cién se comenzé a revertir en la década del 80 yyaa
partir de 1985 los resultados son mds alentadores.

Deberemos esperar los préximos afios para com-
probar si las tendencias y los resultados hallados en
este trabajo, se revierten favorablemente.
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RESUMEN

Se describe ¢l caso de un lactante con Sindrome de
Griscelli. Se senala la presencia de una proliferacién linfohis-
tiocitaria difusa, denominada fase de accleracién, relacionada
con este sindrome y su asociacién a infecciones severas como la
presentada en este caso. Se comentan los trastornos inmunolé-
gicos presentes en csa entidad y en otras enfermedades asocia-
das a pelo plateado. Se hace referencia a los hallazgos derma-
tolégicos y se enfatiza la importancia del estudio microscépico
de pelo y la biopsia de piel en el diagnéstico diferencial. Se
mencionan nuevas modalidades de tratamiento aplicadas alos
sindromes asociados a prolileracién linfohistiocitaria.
Palabras clave: Sindrome de Griscelli, inmunodeficiencia
asociada a pelo plateado, linfohistiocitosis.

- N
Comunicacion breve
- Sindrome de Griscelli. Sus diagnésticos diferenciales.
A propésito de un caso.
Dres. GUILLERMO L. CHANTADA!, AMALIA LATERZA?, PEDRO DE SARASQUETA!,
Vs CrisTiNa GIMENEZ' Y ADRIAN M, PIERINI? -
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SUMMARY

The case of an infant with Griscelli Syndrome is reported.
The evolution into a diffuse lymphohistiocytic infiltration,
called accelerated phase, which is related to increased sus-
ceptibility to severe infections is deseribed, and the imnmuno-
logical disturbances of this syndrome and of other silver-hair
associated diseases were discussed. Emphasis was put on the
different dermatological features and the importance of mi-
croscopic examination of hair and skin biopsy in its dilferential
diagnosis. New treatment modalities applied to lymphohistio-
cylic proliferation were discussed.

Key words: Griscelli Syndrome, silver hair-associaled immu-
nodeficiency, lymphohistiocylosis.
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INTRODUCCION

Entre los sindromes de pelo plateado, existen
formas clinicas asociadas a inmunodeficiencia, asi
como también a enfermedad neurolégica.

Entre los primeros, es de reconocimiento clinico
cldsico el Sindrome de Chediak-Higashi (SCH), ca-
racterizado por: cabello gris plateado, fotofobia, e
infecciones bacterianas recurrentes, debidos a un
defecto de lasfunciones metabélicas y bactericidas de
los leucocitos, con conservacién de la inmunidad
humoral y celular no mediada por fagocitos. Estos,
por su parte, presentan granulos gigantes de aspecto
caracteristicol.

Recientemente, Griscelli ha descripto una forma
de albinismo parcial relacionada con inmunodefi-
ciencia con caracteristicas claramente diferenciables
del SCH2

La observacion de un lactante afectado con esta
entidad motiva la presente comunicacién, en razén
de la ausencia de descripciones de la misma en
nuestro medio.

IClinica Pedidtrica

* *Bervicio de Dermatologia

Hospital de Pediatria Prof. Dr. Juan P. Garrahan.

Pichincha 1850, Buenos Aires.

Correspondencia: Gabriela Mistral 2700 (1419) Buenos Aires.

Se presentan las caracteristicas clinicas, derma-
tolégicas e inmunohematoldgicas del paciente, rese-
ndndose asimismo los elementos del diagnéstico dife-
rencial con el SCH.

DESCRIPCION CLINICA

Setratadeunlactantede 7meses deedad, de sexo
masculino, producto de la cuarta gestacién de un
matrimonio no consanguineo con el antecedente de
tres abortos espontdneos en gestaciones previas.

A los 45 dias de vida padecié neumonitis por
Chlamydia trachomatis. El progreso pondoestatural
fue adecuado, presentando numerosos episodios fe-
briles de corta duracién caracterizados como infeccio-
nes respiratorias altas.

La enfermedad que motivé la internacién se ca-
racterizé porfiebre de 20 dias de evolucidn, adenome-
galias generalizadas y hepatoesplenomegalia de rd-
pido crecimiento.

A su ingreso al hospital los datos positivos del
examen fisico fueron: ictericia de piel ¥ mucosas,
palidez cutdnea, cabello color gris plateado, fotofobia,
adenomegalias cervicales, supraclaviculares e ingui-
nales y edema de miembros inferiores. Se palpé una
hepatomegalia dura a 10 cm del reborde costal y
esplenomegalia de 10 cm.

La ecografia abdominal demostré una hepatome-
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galia severa con multiples zonas focales de hipereco-
genicidad y esplenomegalia.

La Tomografia Computada abdominal mostré
multiples lesiones de didmetro variable entre 5y 10
mm en el higadoy en el bazo. Se detectaron asimismo
adenopatias retroperitoneales pequenas.

La evolucién del paciente fue desfavorable, pre-
sentando episodios reiterados de sangrado digestivo
(hematemesis y melena), ictericia creciente, obnubi-
lacién y luego estupor, anasarca e insuficiencia hepd-
tica y renal, falleciendo por una sepsis por Klebsiella
pneumoniae a los 17 dias de internado.

Recibi6 como tratamiento vitamina C a 20 mg/kg/
dia (iv), terapéutica médica de su fallo hepdtico y
renal y antimicrobianos (ceftazidime y amikacina).

Ante el progresivo deterioro de la funcién hepati-
ca presumiblemente relacionado con infiltracién ce-
lular, se inicié quimioterapia con VP16 (etoposido) a
60 mg/m? por viaintravenosa y Prednisona 40 mg/m?
por dia por via oral, observidndose una reduccién
sustancial del tamario hepdtico sin mejoria de su
funcién.

Examenes de laboratorio

Hh: 9,3 g/dl, recuento de glébulos blancos 6.250/
mm?, linfocitos 70%, neutréfilos segmentados: 18%,
cayados: 2%, monocitos: 10%, plaquetas: 70.000/mm?,
bilirrubina total: 6,7 mg/dl, bilirrubina directa: 5,7
mg/dl, TGO: 350 Ul/ml, TGP: 99 Ul/ml], LDH: 540 Ul/
ml, albumina: 1,9 g/dl, globulinas alfa 1: 0,28 g/dl,
alfa 2: 0,4 g/dl, beta: 0,3 g/dl, gamma: 0,2 g/dl, calce-
mia: 7,6 mg/dl, fosfatemia: 10,2 mg/dl, uremia: 50 mg/
dl, creatininemia: 0,51 mg/dl.

Examendeorina: proteinuria++, 15a 20 cilindros
granulosos por campo.

Los estudios de hemostasia mostraron al ingreso
un tiempo de protrombina y KPTT incoagulables, asi
como descenso de los factores V (36%), VII-X (38%),
VIIla (28%), IX (20%) y fibrinégeno de 56 mg/dl que
corrigieron parcialmente con el agregado de plasma
y crioprecipitado. La puncién de médula 6sea mostré
celularidad conservada, con serie mieloide preserva-
da, hemofagocitosis, sin granulos gigantes intraleu-
cocitarios.

Los estudios inmunolégicos mostraron los si-
guientes resultados: IgG 527 mg/dl, IgM 98 mg/dl,
IgA 89 mg/dl (luego de reiteradas transfusiones)
rosetas E T1%, linfocitos helper-inductor (CD4) 42%;
supresor citotdxico (CD8) 42%.

Hallazgos dermatolégicos

En el examen dermatolégico del paciente se cons-
tato: pelo plateado, piel de coloracién clara y vello
corporal plateado.
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Fue evidente durante la internacion, coincidien-
do con el empeoramiento de los pardmetros clinicos
del paciente, un incremento de la tonalidad gris
plateada del pelo.

En el estudio microscépico del pelo se observé
distribucién del pigmento en forma de gruesos gra-
nulos que ocupaban todo el espesor del tallo piloso
(Fig 1). En la biopsia de piel, se comprobo, en la capa
basal, gruesos aciimulos de pigmento meldnico en los
melanocitos (Fig 2).

Fig 1. Estudio microscépico del pelo. Gruesos granu-
los de pigmento meldnico en todo el espesor del tallo
piloso (Inmersion en aceite X 980). .

Fig 2. Biopsia de piel. Gruesos actimulos de pigmen-
to meldnico en los melanocitos de la capa basal
epidérmica (T'ricromico de Masson X 100).
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COMENTARIO

Nuestro propésito es describir la evolucién de un
lactante que presenté la asociacién de pelo plateado
con infecciones recurrentes y una rapida evolucién
fatal debida a una infeccién sistémica, asociada a
fallo hepdtico y renal. En muchos aspectos clinicos, el
paciente presentado remeda a los casos de Chediak-
Higashi, pero la ausencia de granulos gigantes tipi-
cos en los granulocitos, orienta hacia una entidad
distinta como la descripta por Griscelli.

Contribuyeron a efectuar el diagnéstico de esta
condicién las caracteristicas de la biopsia de piel y del
pelo que se mostraron compatibles con el SG.

Mediante el estudio microscépico del pelo y la
biopsia de piel, puede hacerse facilmente el diagnés-
tico diferencial entre estos dos sindromes.

En el SCH, el pelo presenta el pigmento meldnico
en forma de pequerios puntos distribuidos a todo lo
ancho del tallo del pelo, mientras que en el SG, el
pigmento se presenta en forma de gruesos acimulos
en todo el espesor del tallo piloso y no sélo en la
porciéon medular (Fig 1).

En cuanto a la biopsia de piel, estudiada con
microscopia 6ptica, en el SCH no se ven alteraciones
en la distribucién del pigmento meldnico, mientras
que en el SG se ven gruesos acimulos de pigmento
dentro de los melanocitos de la capa basal epidérmica
(Fig 2).

El estudio de la biopsia de piel por microscopia
electrénica demostré la presencia en el SCH de mela-
nosomas distréficos y gigantes. En el SG, por el
contrario, los melanosomas son normales, pero se
acumulan dentro de los melanocitos, ya que éstos
tienen dendritas cortas que son ineficaces para per-
mitir el traslado de los melanosomas desde el mela-
nocito hasta los queratinocitos, como ocurre normal-
mente. Estos hallazgos se sintetizan en el Cuadro 1.

SINDROME DE GRISCELLI 121

En el paciente presentado, los estudios inmunolé-
gicos fueron incompletos en razén de su gravedad,
que limitd la toma de la muestra; a pesar de ello, se
observaron, a semejanza de lo comunicado previa-
mente por Griscelli?, valores normales de linfocitos T,
medidos mediante las rosetas E. Asimismo, se obser-
vé una alteracién de la relacion celular CD4/CDS8, la
cual presentd un cociente de 1, debido a un aumento
de la proporcién de las células CD8. Este hallazgo
puedeobservarse en ciertas infecciones, especialmente
virales, como por ejemplo las asociadas a virus Her-
pes. En el SGsehadescripto unaalteracién funcional
de los linfocitos T helper con preservacién de su
nuimere?, mientras que, en el SCH, se reconoce una
disfuncién de las células T supresoras®.

En este nifio, se detecté ademasla presencia de
hipogammaglobulinemia antes de que fuera trans-
fundido. La hipogammaglobulinemia es otra carac-
teristica distintiva del SG respecto al SCH, el cual
habitualmente cursa con valoresnormales o elevados
de gammaglobulinas, aunque se han descripto casos
con hipogammaglobulinemia.

Las diferencias mds importantes de los hallazgos
inmunolégicos entre ambos sindremes y los otros
sindromes pedidtricos asociados a pelo plateado® se
sintetizan en el Cuadro 2.

Tantoel SCH, como el SG seheredan con caracter
autosémico recesivol®. Ambas entidades pueden
cursar por largos periodos con infecciones leves re-
currentes asociadas a los signos cutdneos. Sin em-
bargo, en algiin momento de la infancia puede pre-
sentarse una fase denominada de aceleracion, como
la observada en nuestro paciente, que se caracteriza
por un deterioro multisistémico relacionado con in-
fecciones graves y, sobre todo, con una infiltracién
visceral masiva de histiocitos que se comportan evo-
lutivamente como una enfermedad neopldsica, aun-
que la estirpe de esta célula no es tumoral. Esta fase

Cuapro 1
Alteraciones dermatolégicas diferenciales entre el Stndrome de Chediak—Higashiy Griscelli

Sindrome de
Chediak-Higashi

Sindrome
Griscelli

Estudio microscépico del pelo

Biopsia de piel por

microscopia electrénica gigantes.

Biopsia de piel por
microscopia 6ptica

Pequerfios puntos en todo
lo ancho del pelo

Melanosomas distréficos y

Sin alteraciones en la distri-
bucidn del pigmento meldnico

Gruesos cimulos de pigmento
en todo el ancho del tallo piloso

Melanosomas normales pero acu-
mulados dentro de los melanocitos

Gruesos cumulos de pigmento den-
tro de los melanocitos de la capa
basal epidérmica
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Cuapro 2
Principales caracteristicas inmunoldgicas de los sindromes de pelo plateado en pediairia
Chediak Chediak Sindrome de SCPAEN*
Higashi Higashi Griscelli
funcional

Granulos gigantes intraleucocitarios + - - -
Fase de aceleracidn + + + -
Alteracién de la fagocitosis + - +/— -
Alteracion de la inmunidad humoral +/— - + -
Alteracién de la inmunidad celular +/— - o =

* SCPAEN: Sindrome de cabello plateado asociado a enfermedad neurélogica

de aceleracién de los sindromes de Chediak-Higashi
y de Griscelli ha sido incluida entre las linfohistioci-
tosis, cuya caracteristica fundamental es la infiltra-
cién visceral masiva por histiocitos y linfocitos no
tumorales.

La linfohistiocitosis se ha descripto en forma
esporddica asociada a infecciones virales, especial-
mente en huéspedes inmunocomprometidos®.

Finalmente, esta condicién se ha descripto en
lactantes de corta edad y con una evalucién rdpida-
mente fatal, sin relacién con infecciones virales y con
una alta incidencia familiar (reticulosis eritrofagoci-
taria familiar)®.

La existencia de hemofagocitosis, la enorme he-
patoesplenomegalia de caracteristicas tumorales,
segun lo evidenciado por los estudios ecograficos y
tomogrdficos, las adenomegalias y la insuficiencia
hepitica, sugieren que una fase acelerada relaciona-
da a invasién celular masiva, estuvo presente en el
caso presentado, aunque no haya sido posible confir-
marlo histopatolégicamente.

BIBLIOGRAFIA

-

1. BlumeR, WollF S: The Chediak-Higashi syndrome: Studies
in four patients and areview ofthe literature. Medicine 1972;
51:247-77.

2. Griscelli C, Durandy A, Guy-Grand D, Daguillard F, Herzog,
C, Prunicras M: A syndrome associaling partial albinism
and inmunodeficiency. Am J Med 1978; 65: 691-702.

3. NairM, GrayR, Boxer L, Schwartz 8: Deficiency of inducible
supressor cell activity in the Chediak-Higashi Syndrome.
Am J Hematol 1987;26: 55-G6.

La experiencia terapéutica en el SG es escasa, en
razén de los pocos casos publicados. En la comunica-
cién original de Griscelli, se utilizaron agentes in-
munomoduladores como el Levamisol con resultados
variables®. En una publicacién reciente, se presenta
la evolucién de pacientes en fase de aceleracion de
SCH, con un tratamiento semejante al efectuado en
nuestro paciente. En este estudio, se obtuvo una
remision de la fase de aceleracién de la enfermedad,
antes considerada comoinvariablemente fatal, conla
utilizacién de VP 16 (etoposido) a dosis de 150-200
mg/m?¥dia durante tres dias, asociado a Prednisonaa
2 mg/kg/dia por via oral y Metilprednisolona 20 mg y
Metotrexate en dosis de 10-12 mg, ambas por via
intratecal. Luego de obtenida la remisidn, a los pa-
cientes se les efectué transplante de médula osea’.

Puede concluirse que, a pesar de la imposibilidad
de completar algunos estudios inmunoldgicos, los ha-
llazgos clinicos, de laboratorio y especialmente histo-
patoldgicos, nos permitieron confirmar el diagnéstico
de Sindrome de Griscelli en fase de aceleracion.

4. LarregueM, Buriot D, Prigent F, Lorette G, Marie M, Degos,
 R:Lescheveux argentes chez Penfant. Symptome d’appel des

maladies leucogranulocytaires et melanocytaires. Ann Der-
matol Venereol 1981; 108: 329-40.

5. Reiner A, Spivak J: Hematophagic histiocitosis. A report of
23 new patients and review of the literature. Medicine 1988;
67: 369-88.

6. Botha J, Kahn L, Kashula D: Familial Hacmophageeytic
reticulosis. South Afr Med J 1975; 49: 1305-9.

7. Bejaoui M, VeberF, Girault D, Gaud C, Blanche 8, Griscelli
C, Fischer A: Phase accelerce de la maladic de Chediak-
Higashi. Arch Fr Pediatr 1989; 46: 733-6.



ARCH. ARG. PEDIATR. 1992, 90: 123

7

Pregunte a los expertos

Indicaciones actuales del tratamiento con hormona
de crecimiento humana

k Dr. JuaN JoRGE HEINRICH

"

e

Entre 1958, afio en que Raben! publicé los re-
sultados del primer efecto terapéutico con Hormo-
na de Crecimiento Humana (hGH), en un paciente
con insuficiencia hipofisaria, y agosto de 1985,
fecha en la cual simultdneamente con el retiro del
mercado de lahGH de origen hipofisario seintrodu-
jolahGH biosintética obtenida poringenieria gené-
tica, fue posible acumular una amplia experiencia
con el uso de esta hormona en la indicacién que hoy
sigue siendo lainica universalmente aceptada cual
es el tratamiento de pacientes con déficit real de
esta hormona® La mayor disponibilidad de hGH
permitié ampliarlos estudios referentes al efectoen
pacientes hipopituitarios asi como explorar su efi-
cacia y seguridad terapéutica en otras patologias
que afectan o no la estatura de los pacientes®.

En pacientes con grave retardo de erecimiento a
causa de una insuficiente secrecién de hormona de
crecimiento el tratamiento con hGH es efectivo
para mejorar la velocidad de erecimiento en una
forma, dentro de ciertos rangos, dosis dependiente?.
El efecto inicial estd en relacién inversa a la veloci-
dad de crecimiento del paciente, previa a la inicia-
cién de la terapéutica. Aunque no existe ningin
parametro que permita predecir.adecuadamente
un efecto a largo plazo y en definitiva sobre la
estatura final, hay consenso que la iniciacién pre-
coz delaterapéutica, laregularidad de la aplicacién
de la hormona mientras sea efectiva, asi como una
adecuacién permanente de la dosis a emplear son
factores fundamentales para asegurar el éxito. Sal-
vo raras excepciones, la induccién de resistencia
por la generacién de anticuerpos anti hGH hoy dia
ya no es un problema®. Algunos efectos nocivos
graves, observados con el uso de la hGH de origen
hipofisario humano®, parecen haber sido superados
aungque es necesario seguir atentamente a todos los
pacientes en busqueda de otras manifestaciones
adversasrelacionadas a algunos efectos fisiolgicos
o farmacolégicos en pacientes mds o menos predis-

Divisién de Endocrinologia
Hospital de Nifios “Ricardo Gutiérrez - Buenos Aires

puestos’. Bien utilizado, el tratamiento con esta
hormona mejora ostensiblemente la estatura final
de un importante grupo de pacientes que padecen
insuficiencia hipotdlamo-hipofisaria. Existen al-
gunas evidencias que permiten suponer que, en
forma directa o indirecta, este tratamiento permite
mejorar, ademas, otros aspectos de la vida de estos
pacientes durante la infancia y en la vida adulta®.

La mayor disponibilidad de hGH biosintética
desde 1985 permitié explorar otras posibilidades
terapéuticas. De ellas, la que hasta ahora demostré
ser mds efectiva es el empleo de hGH en el trata-
miento del retardo de crecimiento de las nifas
afectadas por sindrome de Turner. La experiencia
acumulada en estudios de hasta ocho arfios de du-
racién efectuados por investigadores norteameri-
canos’ y europeos'® demuestra que estas pacientes
alcanzan estaturas superiores a las previstas de
acuerdo a la evolucién normal de la enfermedad y
que muchas de ellas llegan a estaturas cercanas o
dentro de lanormalidad. Las dosis requeridas, mas
elevadas que las que se emplean en pacientes hipo-
pituitarios sugieren que en esta patologia es nece-
sario vencer una resistencia al efecto de la somato-
trofina a nivel del esqueleto.

En otras patologias, tales como ciertas displasias
esqueléticas, el retardo de crecimiento secundario a
la desnutriciénfetal*, en enfermedadescronicas como
el asma, la insuficiencia renal o en pacientes trans-
plantados’?, el tratamiento con hGH ha demostrado
aumentar la velocidad de crecimiento de los pacien-
tes en forma variable y en general en los periodos
iniciales. Se requiere sin embargo mucho mayor
experiencia, muy bien controlada, para poder de-
mostrar que esta terapéuticaes efectiva paramejorar
ostensiblemente la estatura final de estos pacientes.
Mais dificil aun es opinar acerca del efecto probable
que pueda tener el tratamiento con hGH en nifios
bajos normales™ o maduradores lentos' por razones
genéticas, Otras potenciales indicaciones para el uso
terapéutico de lahGH que se estdn investigando, con
resultados preliminares alentadores, son las corres-
pondientes a pacientes en estados hipercatabolicos
como los quemados graves o los sometidos a grandes
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cirugias, o como terapéutica local en la reparacién de
tejidos. Por iltimo, el uso de hGH en pacientes
adultos parece tener efectos beneficiosos generales!®
asi como para mejorar otros aspectos mas puntuales.
La hormona de crecimiento interviene por si misma
oatravésdelageneracién defactores de crecimiento,
en especial la IGF-I, no sélo en el crecimiento y la
fisiologia del hueso, sino también en el de otros
érganos y glindulas'®.

El estado actual de los conocimientos permite
concluirque enla Hormona de Crecimiento tenemos
hoy dia un agente terapéutico claramente efectivo
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e insustituible para algunas situaciones clinico-
nedidtricas. Porotra parte se vislumbra una amplia
gama de posibles indicaciones terapéuticas que,
aunque prometedoras, requieren ann estudios es-
trictos y muy bien controlados para demostrar la
real efectividad.

El costo de esta terapéutica, medido tanto como
molestia para los pacientes y por la incidencia
econémica, debe ser tenido en cuenta cuando se
evalda en relacién al beneficio fisico y psicosocial
que ésta ofrece no sélo a corto sino principalmente
a largo plazo.
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Durante el afio 1991 se publicaron en Archivos 59 trabajos inéditos.
En ellos se citaron 243 distintas publicaciones periédicas, de las cuales 179 fueron citadas por un

Las citadas por mas trabajos fueron: Hedi"qtrics, 429%:; The Journal of Pediatrics, 39%: Archivos
Argentinosde Pediatria, 25%; Archives of Disegse in Childhood, 22%; The Pediatric Clinics of North
America, 22%; The Lancet, 19%; American Journal of Disease of Children, 17%; The New England
Journal of Medicine, 15%; The British Medical Journal, 12%; Clinical Perinatology, 12% y JAMA,




ARCH. ARG. PEDIATR. 1992;90: 125

/'

Pregunie a los expertos

Conducta ante las
supuraciones pleuropulmonares (SPP)

Dr. MaRrIO GRENOVILLE?

\

Los avances en los métodos diagnésticos y en la
posibilidad de ofrecer nuevos y mejores antibiéticos
han creado la falsa sensacién de que la SPP esuna
patologia de resolucién relativamente simple.

En este contexto, algunas actitudes deben con-
siderarse como peligrosas:

a) asumir que este problema se soluciona sola-
mente con la eleccién de un buen antibiético;

b) considerar como mala evolucién la falta de
respuesta rdpida al tratamiento indicado;

¢) acortar exageradamente los tiempos del tra-
tamiento y del seguimiento.

Lasdificultadesseoriginan porno tener presente
que la infeccién del espacio pleural da un mattiz
particular a esta enfermedad, generando la posibi-
lidad de distintas complicaciones y otros tiempos
evolutivos.

Creo conveniente analizar en primer término
aquellos puntos aceptados con amplio concenso y
que permiten la mejor aproximacién inicial a este
tema.

1. Es prioritario establecer si el paciente es un
huésped normal, sila infeccién fue adquirida en
la comunidad y si no existen factores de riesgo
asociados.

2. Eldiagndstico precoz es la clave del mejor trata-
miento al posibilitar conductas oportunas.

3. Laexistencia de un derrame pleural acompaiian-
do a una infeccién pulmonar genera la inmediata
necesidad de realizar una puncién pleural diag-
nostica. Se considera empiema a la presencia de
pus, gérmenes o mas de 1.000 glébulos blancos por

1 Servicio de Neumonologia
Hospital de Pediatria "Juan P. Garrahan”

mm® en el liquido pleural. Son criterios de mala
evolucién: pH > 7,20; glucosa < 40 mg/dl; la com-
presién del parénquima pulmonar adyacente y
una escoliosis mayor de 5°.

. Elempiema pleural debe ser evacuado en forma

precoz. La colocacién de un tubo en el espacio
pleural conectado a un sistema de drenaje bajo
agua es el mejor método para conseguir este
objetivo, excepto:

a) cuando el derrame es minimo y exista la
posibilidad de una evolucién rdpida y satisfac-
toria (derrame paraneuménico);

b) cuando el empiema es localizado y puede ser
evacuado totalmente mediante una puncién as-
pirativa;

¢) cuando el empiema se halla en la fase organi-
zada y existan miltiples adherencias pleurales
(tabicamiento).

Cuando el drenaje se realiza en el momento
oportuno, el 70-80 por ciento del total del liquido
drenado se evacia en las primeras 72 horas.
Esto implica que el drenaje pleural debe ser
extraido precozmente para evitar ulteriores
complicaciones, excepto que exista una fistula
broncopleural.

. Los agentes etiolégicos y los diferentes esque-

mas de tratamiento antibiético fueron analiza-
dosrecientemente en reuniones conjuntas de los
Comités de Tisioneumonologia y de Enferme-
dades infecciosas'?. Considero que es impor-
tante remarcar que en nuestro medio es avasa-
llantela supremacia del Neumococo como agente
responsable también de las SPP.

La situacién mads controvertida es cuando el

paciente presenta empiema pleural tabicado y
persistencia del cuadro infeccioso.

Mientras que la conducta tradicional ha sido la
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multiple rotacién de antibidticos y sucesivos cam-
bios de drenajes pleurales, la opeién actual estd a
favor del drenaje quirirgico a través de una toraco-
tomia minima con el beneficio para el paciente de
disminuir el tiempo de evolucion de la enfermedad
y la posibilidad de secuelas®

Otra alternativa, generada por la introduccion
de la ecografia pleural, seria el drenaje guiado de
las cavidades.
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Esimportante sefialar que la proporcion de SPP
que llegan a esta etapa es pequefia y en la mayoria
de los casos evitables si se cumplen los requisitos
sefialados para el manejo,

Enrelacién con el desarrollo de secuelas pleuro-
pulmonares permanentes, existen muiltiples evi-
dencias que indican que en el nifio el prondstico a
largo plazo de las SPP es muy bueno. Una reciente
revision® tiende a confirmar esta impresidn.

empyema in children: decortication hastens recovery in
patients with severe pleural infections. Pediatr Infect Dis
1991, 10: 194.

4. McLaughlinFJ, Goldman DA, Rosenbaum DM el al: Empye-
ma in children: Clinical course and long-term follow-up.
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Cartas al Editor

Pediatria y posmodernidad

Los pediatras dehoy, formados en lamodernidad,
ejercemos en un periodo de transicién. Los nifios que
asistimos, vivirdn la plenitud de sus vidas en la
condicién posmoderna'. No es fdcil entonces com-
prender, educar, asistir en la crisis de una época que
sefiala el advenimiento de otra. Practicamos la pro-
fesion entre el ocaso y el amanecer de los tiempos,
periodo de tinieblas con la aspiracion de un mediodia
sin sombras. Pero la situacién no es nada clara,
siendo este el estado de las cosas.

Esto es asi por las caracteristicas propias de la
posmodernidad, que afectan tanto a los nifios y a las
familias, como a los pediatras.

Pudiendo citar: la incertidumbre sobre la via-
bilidad de los proyectos de los padres y los jévenes y
la duda en el resultado de los programas médicos.

Eldesencanto por “los valores del discursodelos
adultos”, tanto paralos que lo enuncian como para los
destinatarios. Por ello, los actos del habla, instru-
mentos fundamentales de la actividad pedidtrica,
pueden aparecer vacios de contenido para establecer
el lazo social de la relaciéon médico-paciente.

La diversidad de modelos de crianza que de-
mandan una atencién singular en cada caso,llevando
ala hiperflexibilizacién de las normas que apartan el
mensaje médico de las pautas aceptadas hasta el
limite de lo tolerable.

Las alternativas diagndsticas y terapéuticas
dentro y fuera del saber cientifico, de las cuales
prestadores y usuarios hoy tienen conocimiento y
pueden elegir, siendo éste el principio del fin de la
hegemonia médica y del sometimiento de las fami-
lias.

La desmitificacion?® del sagrado rol maternal.
Las madres, concientes hoy de los derechos de la
mujer, reclaman reconocimiento, colaboracidn y res-
peto por su quehacer, por su cansancio, por sus
vigilias y tamizan lasindicaciones médicas que no se
ajusten a su actual status de iguales personas.

Y ademds, por si fuera poco, la deconstruceion,
esa develacién, ese andlisis critico, que no intenta
destruir como su nombre sugiere, sino que saca a la
luz conceptos, supuestos y oposiciones dados habi-
tualmente por sentados. Estasiltimas opciones, tan
frecuentes en la préctica pediitrica, conllevan un

polo aceptado y otro denigrado. Como en los casos de:
la complejidad vs. la tecnologia apropiada, el
nifio obediente vs. el nifio contestatario, el
prolijo-disciplinado vs. el creativo-desordena-
do, no importando que, a veces, el discurso neomo-
derno apoye segundas posturas. En la practica coti-
diana de la atencién médica, quisiéramos ver cual es
la actitud frente a una familia que proponga un
método mds sencillo, el nifioc que no acepta tomar
medicinas con gusto a pécima o el que no tolera el
tiempo de la consulta y sale del campo de interaccién
delaentrevista para experimentar con el delicado fiel
de la balanza para lactantes, generando un ruido de
matraca, verdadera creacién acistica que al super-
ponerse al discurso del médico, logra la deconstruc-
cién de la deconstruccion, volviendo todo al principio.
Alasopcionesrigidas, preestablecidas, sin comentario
ni critica.

La lista es larga y podriamos seguir poniendo en
negrita las oposiciones, pero lo importante de desta-
car es la necesidad de tematizar estos cambios en la
relacién paciente-médico, o sea discutirlos, proble-
matizarlos, pensar en ellos y reconocerlos como epi-
fenémenos, manifestaciones externas de una nueva
sensibilidad ya presente en las familias, en los jéve-
nes y en los nifios, cuyo origen hay que bucearlo en la
idea de la posmodernidad.

Eldebate modernidad-posmodernidad estd abierto
en la sociedad y ya son muchas las disciplinas cien-
tificas, artisticasy morales quelovienen sosteniendo.
Lamedicinay en especialla pediatriay la obstetricia,
orientadorasdel periodo méds sensible de la especie no
pueden demorar este desafio®

Dr. Norberto S. Baranchuk

!Condicion posmoderna: indole o naturaleza de las cosas que
afectan las ideas sobre lo verdadero, lo bueno y lo bello, en el
marco del pensamiento contemporanco.

Desmitificar: desenmascaramiento de aspectos engafiosos de
un determinado relato mitico, con respecto del resto. En Léizaga
P. “Mito y sospecha posmoderna”, Lexicus, Bs.As. 1990.

JLa S.A.P. organiz6 a través de su Comité de Salud Publica dos -
Seminarios sobre el tema en 1990 y 1991, también se presenté
una conferencia en el 29° Congreso de Pediatria., Rio Hondo,
1991. Hay un listado bibliogrdfico disponible en la Biblioteca de
la SAP.
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Si doctor:
a nadar se aprende jugando ... pero con la salud no se juega.

Estimado doctor: -
En 1960, creamos la MATRONATACION vy fijamos la md&s segura pauta para
el control médico de nuestros peguenos alumnos: la autorizacion inicial del pediatra de la
farilia y el contfrol mensual de salud y vacunacion realizado por el Unico profesional que
realmente conoce la evolucion del nifio: usted doctor.

Reservamos anuestro Deparfamento médico, larecepcién de los certifica-
dos y el control sanitario de papd y mamda, sin excepciones. Los 9.600 bebés nadadores de
nuestra Escuela gozaron siempre de esa seguridad y también de nuestro aporte docente y
seriedad institucional.

La préactica de la Matronatacidn exige condiciones ambientales muy
prolijas. Agui enumeramaos algunas, fal como nosotros las respetamaos:

¢ Confrol médico (nino con su médico pediatra; padres con el Departamento médico
de la Escuela).
e Uso de las piscinas exclusivamente por parte de los padres y sus hijos (enfre 10s 15 dias
de vida y los 5 anos).
o Estricta higiene y control de temperaturas en todos los ambientes: recepcion, guarda-
rropas, vestuarios, sanitarios, duchas, piscinas y sector de secado del cabello.
e Exigencia del bano con agua y jabon antes de ingresar a la piscina.
e Condicidon optima del agua de las piscinas, para lo que se redliza:
a) filtrado continuo del agua con pasaje por caldera a 90°C;
) control de temperatura a 32°C constante;
c) andlisis bacterioldgicos semanales (fanques de agua y piscinas); ‘s
d) cinco confroles diarios del pH y nivel de cloracion;
e) mantenimiento de la pureza del agua con productos importados de alta
calidad gue no irritan piel ni mucosas.

La oportunidad es propicia para invitarle a pasar por la Escuela cuando usted [o desee,
(en nuestro horario de atencidén gue es de martes a vieres de 9,30 a 13 por la manana y de
16 a 19,30 por la tarde), donde seré bienvenido y su visita agradecida.
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Dra. Patricia Cirigliano
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