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Centros de referencia: calidad y
transparencia para todos

Reference centres: quality and transparency for all

Centros de referéncia: qualidade e transparéncia para todos

Sebastian Gonzalez-Dambrauskas', Alicia Fernandez?

El 4 de octubre del 2018 el Parlamento aprobo la Ley N°19.666, que regula la organizacion de la atencion para algu-
nas patologias con el objetivo de obtener mejor calidad de los servicios de salud que lo requieran.

Se trata de la seleccion o creacion de Centros de Referencia para patologias en general complejas y de baja preva-
lencia que requieran para su abordaje integral la especializacion de sus recursos humanos, el equipamiento y la expe-
riencia acumulada, por lo que la ecuacion costo-efectividad solo se puede lograr con la concentracion de esos pacien-
tes en un Centro. En el texto de la ley se aclara que algunas de las patologias ya estan asistidas dentro de los institutos
médicos de alta especializacion (IMAE) que dependen del Fondo Nacional de Recursos (FNR).

Aun no ha sido divulgado cudles son las patologias seleccionadas en la poblacion pediatrica y desconocemos si
existen estudios clinicos que lo justifiquen. Por su trascendencia para el ejercicio de nuestra profesion entendemos
que la SUP debe colaborar en este analisis.

La ley consagra esencialmente las garantias de calidad para la atencion de esas patologias y propone un proceso
con representacion multisectorial. En ese proceso se involucra al Ministerio de Salud, el de Economia y Finanzas, el
FNR, una Facultad de Medicina (UDELAR) y algunos prestadores de servicios.

En este sentido sefialamos que las patologias infrecuentes y que requieren su concentracion en Centros de Refe-
rencia no pueden ser las Uinicas a las que se les exija calidad de atencion y analisis de costo beneficio. Todos los servi-
cios deben ser evaluados con esos criterios y la poblacion debe saber cuales son los mejores centros para poder elegir
en el marco de nuestro Sistema Nacional Integrado de Salud. Cualquier servicio, ya sea para condiciones de salud
frecuentes o infrecuentes, requiere que se destinen fondos y, por lo tanto, los prestadores deben dar cuenta de lo lo-
grado con esos recursos siempre escasos. Sabemos que los servicios de mayores costos dispondrian de recursos
cuando los de menor valor no los dilapiden.

La oportunidad de aplicacion de la Ley debe ser aprovechada para definir la metodologia de evaluacion de cali-
dad de fodos los servicios sean complejos o simples. En la figura 1 planteamos un esquema de seleccion de los mejo-
res centros (de referencia) tanto para enfermedades complejas como generales basandose en los resultados asisten-
ciales. Uruguay puede medir y hacer transparente los resultados y la calidad de todos sus servicios. Sin embargo, la
poblacidn tiene solo algunos indicadores de proceso administrativo, como el tiempo de espera, pero no de la calidad
de los servicios.

La calidad ha dejado de ser un momento, para transformarse en movimiento. El presidente de la Organizacioén
Mundial de la Salud describe que los cuidados de alta calidad deben ser la inica forma de ser los cuidados y entiende
que asegurar cuidados de calidad requiere de una revolucion. O son de alta calidad o no lo son, segtin declara el presi-
dente en un reciente comentario editorial”. Y la calidad es factor fundamental en la ecuacion del VALOR de
nuestros cuidados:

1. Pediatra. Pediatra Intensivista. Comision Directiva de la Sociedad Uruguaya de Pediatria.
2. Pediatra. Pediatra Intensivista. Presidente de la Sociedad Uruguaya de Pediatria.
Declaramos no tener conflictos de interés.

http://dx.doi.org/10.31134/AP.89.6.1
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Mortalidad
estandarizada
L
q TR R B
sbsial®
..'......looc'
ae® i
Centros
CENTROS MEDICION DE RESULTADOS CENTRO DE
POSTULANTES (morbimortalidad) REFERENCIA
Figura 1. Centros postulantes para centro de referencia (1). Los resultados asistenciales (centrados en
morbimortalidad) de cada centro postulante son medidos en forma estandarizada (2). Asi se detecta el centro con
mejor performance global, transformandose éste en un centro de referencia (3). Dicho/s centro/s deben ser
monitorizados para garantizar la mejoria de los resultados en forma sostenida en el tiempo.

Valor = RESULTADOS / COSTOS.
RESULTADOS: (calidad + eficacia + seguridad). COSTOS (directos e indirectos derivados de la atencion)

Lareglamentacion de esta ley y el analisis de los mecanismos de regulacion de dichas prestaciones son oportunos
entonces para resolver dos aspectos fundamentales: la evaluacion de la calidad de todos los servicios a la poblacion y
las garantias para que quienes asesoren o decidan lo hagan sin conflicto de interés.

Exhortamos a las autoridades a garantizar la maxima transparencia en el proceso técnico profesional de imple-
mentacion que se iniciay a generar la metodologia para la evaluacion de la calidad de TODAS las prestaciones de los
servicios de salud. Nos comprometemos a participar en todas las instancias y desde ya la SUP convoca a sus
asociados a analizar esta tematica.

Referencias bibliogréaficas

1. Ley 19.666. Centros o servicios de referencia en salud. Normas para su designacion y funcionamiento. Montevideo 4 de octubre de 2018.
Disponible en: https:/parlamento.gub.uy/documentosyleyes/leyes?Ly Nro=&Ly fechaDePromulgacion%5Bmin%5D%5Bdate%5D=
11-12-2015&Ly_fechaDePromulgacion%5Bmax%5D%5Bdate%5D=11-12-2018&Ltemas=&tipoBusqueda=T&Sear-
chtext=19666. [Consulta: 24 octubre 2018].

2. Ghebreyesus T. How could health care be anything other than high quality? Lancet Glob Health 2018; 6(11):e1140-¢1141.
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ARTICULO ORIGINAL

Exposicion a cocaina en ninos menores
de 5 anos: serie de casos

Cases of exposure to cocaine in children under 5 years of age

Casos de exposicao a cocaina em criangcas menores de 5 anos

Carolina Juanena', Melina Pan', Marianoel Valdez?, Soledad Tortora®,
Antonio Pascale*, Ménica Decia®, Héctor Telechea®, Amalia Laborde’

Resumen

Los hijos de madres consumidoras de cocaina estan
expuestos en la etapa prenatal y durante la lactancia.
Asimismo, estan en riesgo de ingesta no intencional o
contacto mucoso de restos de la sustancia a su
alcance y de inhalacién pasiva del humo de cocainas
fumables en ambientes cerrados.

Objetivo: describir el perfil epidemiolégico de la
exposicion a cocaina en los nifios menores a 5 afos
en nuestro pais analizando circunstancias de
exposicién, manifestaciones clinicas y complicaciones
agudas.

Material y método: estudio observacional,
descriptivo, retrospectivo de las consultas reportadas
a un centro de toxicologia en el periodo 2010-2016 de
ninos de hasta 5 anos de edad con screening positivo
para cocaina en orina.

Resultados: se incluyeron 18 casos, se analizaron 17
por insuficiencia de datos. Todos fueron menores de 2
anos. Predominaron manifestaciones neurolégicas
(12/17): convulsiones (7/12). Otras manifestaciones
incluyeron: taquicardia (2/17), hipertension (3/17),
elevacion de creatinfosfokinasa total (4/17) y

rabdomidlisis (2/17). Catorce pacientes se
encontraban en lactancia pero solo siete madres
presentaron screening positivo. El screening de
cocaina fue el criterio de seleccién por su baja tasa de
falsos positivos. Esta serie coincide con la literatura en
edad de riesgo para exposicién a cocaina,
planteandose la lactancia como principal via de
ingreso. Sin embargo, los resultados muestran que
otras vias de ingreso son posibles. Las convulsiones
fueron la forma de presentacién mas frecuente.
Conclusiones: los casos reportados evidencian la
necesidad de mantener un alto indice de sospecha
ante sintomas neurolégicos o cardiovasculares,
evidencian el valor de los tests de screening y
expanden las circunstancias de riesgo.

Cocaina
Envenenamiento
Exposicion materna
Nino

Palabras clave:

1. Asistente Toxicologia. Depto. Toxicologia. Facultad de Medicina. UDELAR.

2. Posgrado Pediatria. CHPR. ASSE. Ex Residente Toxicologia. Facultad de Medicina. UDELAR.
3. Médica pediatra. Asistente Depto. Emergencia Pediatrica. CHPR. UDELAR.

4. Médico toxicélogo. Prof. Adj. Toxicologia. Depto. Toxicologia. Facultad de Medicina. UDELAR.
5

6

. Pediatra. Intensivista UCIN. CHPR. UDELAR.
. Pediatra. Intensivista. Prof. Adj. UCIN. CHPR. UDELAR.

7. Médica toxicologa. Prof. Directora Depto. Toxicologia. Facultad de Medicina. UDELAR.
Depto. Toxicologia, CIAT, Hospital de Clinicas, Facultad de Medicina. UDELAR.

Depto. Emergencia Pediatrica. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.

UCIN. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.

Trabajo inédito.

Declaramos no tener conflictos de intereses.

Fecha recibido: 18 de noviembre de 2017.

Fecha aprobado: 15 de noviembre de 2018.

http://dx.doi.org/10.31134/AP.89.6.2

Archivos de Pediatria del Uruguay 2018; 89(6)



Carolina Juanena, Melina Pan, Marianoel Valdez y colaboradores * 367

Summary

Resumo

Children born of cocaine-using mothers are exposed
to the substance during the prenatal and
breastfeeding periods. They are also at risk of
cocaine unintentional ingestion or mucosal contact
when the substance remains within their reach or at
risk of passive inhalation of smoke from cocaine
smoked in confined environments.

Objective: describe the cocaine exposure
epidemiological profile in children under 5 years of
age in our country, analyze circumstances of
exposure, clinical manifestations and acute
complications.

Material and methods: observational, descriptive
and retrospective study of the consultations reported
to a Toxicological Center during 2010-2016 of
children up to 5 years of age with positive urine
cocaine screening.

Results: we included 18 cases, but only 17 were
analyzed, due to insufficient data. All children were
under 2 years of age. Neurological manifestations
were predominant (12/17): seizures (7/12). Other
manifestations included tachycardia (2/17),
hypertension (3/17), total creatinine phosphokinase
increase (4/17) and rhabdomyolysis (2/17). Fourteen
patients have been breastfed, but only seven
mothers showed positive screening. Cocaine
positive screening was the selection criteria
because of its low false positive rate. This series
matches the literature regarding the main age risk
regarding cocaine exposure; breastfeeding was
considered the main source of exposure. However,
the results show that other sources are possible.
Seizures were the most frequent form of
presentation.

Conclusions: reported cases show that we should
be cautious regarding neurological or
cardiovascular symptoms, support the
implementation of screening tests and expand risk
circumstances.

Cocaine
Poisoning
Maternal exposure
Children

Key words:

Os filhos de maes que usam cocaina estao expostos
durante a fase pré-natal e durante a lactagdo. Da
mesma forma, correm o risco de ingestao nao
intencional ou contato mucoso de restos da
substéancia ao seu alcance e de inalagcdo passiva de
fumaga de cocaina fumavel em ambientes fechados.
Objetivo: descrever o perfil epidemiolégico da
exposicao a cocaina em criangas menores de cinco
anos de idade em Uruguai, analisar as circunstancias
de exposicao, as manifestagoées clinicas e as
complicagbes agudas.

Material e métodos: estudo observacional, descritivo
retrospectivo das consultas reportadas a um Centro de
Toxicologia no periodo 2010-2016, realizado a
criangas de até 5 anos de idade com triagem positiva
para cocaina na urina.

Resultados: n6s incluimos 18 casos e analisamos 17
devido a dados insuficientes. Todos tinham menos de
2 anos de idade. As principais manifestagbes
neurolégicas (12/17) foram: convulsées (7/12). Outras
manifestagées incluiram: taquicardia (2/17),
hipertensédo (3/17), elevagéo total da
creatinofosfoquinase (4/17) e rabdomidlise (2/17). 14
pacientes eram lactantes, mas apenas 7 maes tiveram
triagem positiva. O rastreamento de cocaina foi o
critério de sele¢ao devido a baixa taxa de falsos
positivos. Esta série coincide com a literatura sobre a
idade de risco para a exposicao a cocaina,
considerando a amamentacdo como a principal via de
entrada da substancia no organismo. No entanto, 0s
resultados mostram que existem outras vias de entrada
da substancia no organismo. A forma de apresentacéo
mais frequente foram as convulsées.

Conclusées: os casos relatados mostram que
devemos ser cautelosos quanto aos sintomas
neurolégicos ou cardiovasculares, apoiar a
implementacédo de testes de triagem e expandir as
circunsténcias de risco.

Cocaina
Envenenamento
Exposicion materna
Crianca

Palabra chave:
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Introduccion

El consumo de cocaina (clorhidrato de cocaina y cocai-
nas fumables) se encuentra en el cuarto lugar en término
de drogas consumidas en Uruguay, segun la VI Encues-
ta Nacional en Hogares sobre Consumo de Drogas, rea-
lizada en el afio 2014, con una prevalencia de vida de
6,8%". La edad promedio de inicio del consumo de co-
caina en el sexo femenino son los 21 afios, lo que coin-
cide con la edad reproductiva y constituye un riesgo
para la salud de la poblacion infantil”. Los hijos de ma-
dres consumidoras se encuentran expuestos a cocaina
tanto en la etapa prenatal como en los primeros afios de
vida®. Existen diversos estudios en nuestro pais que
evidencian una prevalencia del consumo de cocaina en
embarazadas mayor al autodeclarado®~.

Los reportes de casos de intoxicacion aguda por co-
caina en nifios generalmente evidencian un contexto de
exposicion cronica®. La via de ingreso puede ser oral a
través de la lactancia materna o la ingesta no intencional
debida a la conducta mano-boca de los nifios pequefios.
Otras vias de exposicion son la ambiental por inhalacion
pasiva de humo en ambiente de consumo de cocainas fu-
mables y la transplacentaria®®. Algunos autores plan-
tean la posibilidad de administracion intencional de un
adulto cuidador'®. Las circunstancias de exposicion se
detallan en la tabla 1.

Las manifestaciones clinicas en nifios secundarias al
consumo materno de cocaina pueden ser por intoxica-
cion aguda o sindrome de abstinencia. Este ultimo se re-
porta hasta en 30% de los recién nacidos de madres con-
sumidoras de cocaina y en la mayoria de los casos no re-
viste gravedad, siendo de resolucién espontanea®'”.

Los reportes de intoxicaciones agudas por cocaina
en nifilos muestran una presentacion clinica predomi-
nantemente neurologica, siendo las convulsiones las
manifestaciones clinicas més frecuentes™?.

El diagndstico de intoxicacion aguda por cocaina es
clinico y analitico. Los tests de uso habitual son de
screening o tamizaje y pueden detectar en la orina el
principal metabolito de cocaina, benzoilecgonina, hasta
72 horas luego de la exposicion''"'?. Su deteccion en la
orina del nifio confirma la exposicion?.

En nuestro pais existe un consenso para la atencion
derecién nacidos expuestos a drogas de abuso durante la
gestacion que sostiene y se dirige a la prevencion de los
efectos sobre los nifios. Dicho consenso se refiere espe-
cificamente a la etapa perinatal, pero evidencia factores
de riesgo que se mantienen a edades pediatricas mas
avanzadas".

Hasta el momento no se han publicado series de ca-
sos que analicen la exposicion a cocaina en la infancia en
nuestro pais.

Archivos de Pediatria del Uruguay 2018; 89(6)

Tabla 1. Formas de exposicion y vias de ingreso de
cocaina en nifos. Uruguay, 2010-2016

Vias de ingreso Circunstancias de exposicion

Transplacentaria Etapa prenatal

Oral Lactancia
Habitos mano-boca, suelo-boca
Ingesta no intencional de una dosis
Administracion intencional de un
adulto cuidador

Inhalatoria Inhalacion pasiva de humo de

cocainas fumables (pasta base, crack)

El objetivo de este trabajo es describir el perfil epide-
mioldgico de la exposicion a cocaina en los nifilos meno-
res de 5 afios en nuestro pais, asi como observar las cir-
cunstancias de exposicion, manifestaciones clinicas y
complicaciones agudas evidenciadas en los casos repor-
tados.

Pacientes y método

Se realiz6 un estudio observacional, descriptivo, retros-
pectivo de las consultas registradas a un centro de toxi-
cologia en el periodo 2010 a 2016.

La busqueda se realizo a través de la base de datos
IPCS/OMS/INTOX. Se analizaron las historias de nifios
de hasta 5 afios con sospecha de exposicion a cocaina,
incluyendo clorhidrato o cocainas fumables (pasta base
de cocaina, PBC). Se utilizaron los siguientes criterios
de seleccion: niflos de hasta 5 afos de edad y screening
positivo para cocaina en la orina. Se analizaron las histo-
rias clinicas de los pacientes recibidas en el centro de to-
xicologia y en los centros donde fueron asistidos.

Las siguientes variables fueron investigadas vincu-
ladas al paciente y su entorno: edad, sexo, procedencia,
sintomas y signos, alteraciones electrocardiograficas,
niveles de enzimas musculares incluyendo cardiacas
(CPK total y MB, troponinas), evolucion clinica, scree-
ning de cocaina materno, lactancia en curso, consumo
materno, consumo intradomiciliario, latencia transcu-
rrida para la negativizacion del screening en el niflo.

Las variables relativas al toxico analizadas fueron:
tipo de cocaina, via de ingreso.

Los datos fueron analizados a través de planilla
Excel.

Resultados

Se registraron 18 casos segln los criterios de seleccion;
de los mismos, un caso no pudo ser analizado por no lo-
grar obtenerse datos de la historia clinica. Las edades
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Tabla 2. Manifestaciones clinicas y alteraciones en estudios complementarios de la serie secundarios a la
exposicion a cocaina. Uruguay, 2010-2016.

Caso Edad Clinica Estudios Poisoning Severity Score
Caso 1 2m ALTE (tres episodios) Rabdomiolisis Severo
CPK 12.048 U/l
MB 60 UI/l
(VR<20 UI/1)
Caso 2 7m Convulsion CPK 285 UI/l Moderado
MB 38 Ul/l
Caso 3 15m Convulsion con fiebre Moderado
Caso 4 I'm Asintomatica Asintomatico
Caso 5 4m Irritabilidad Leve
Voémitos
Caso 6 2m Asintomatico Asintomatico
Caso 7 Sm Asintomatico Asintomatico
Caso 8 22m Asintomatico Asintomatico
Caso 9 2m ALTE Moderado
Caso 10 2m ALTE Moderado
Caso 11 Im Convulsion CPK MB 38 UI/I Moderado (monitorizacion UCIN)
CPK T 23 UI/T
Troponinas -
Caso 12 2m Convulsion Moderado
Caso 13 la Depresion de conciencia Hiperglicemia Leve
Diarrea y vomitos
Caso 14 Sm Excitacion psicomotriz, CPK MB 62 UI/I, Moderado (monitorizacion UCIN)
midriasis CPK T 167 UI/L
Hipertension arterial, taquicardia  Troponinas -
Caso 15 2m Convulsion (dos episodios) Troponinas + (14 ng/l) Severa (monitorizacion UCIN)
CPK T3 UIN
Caso 16 3m Depresion de conciencia CPK T 37 UI/l Moderado (monitorizacién UCIN)
alternada con excitacion CPK MB 36 UI/l
psicomotriz
Hipertension arterial, taquicardia
Caso 17 1m,19d Convulsion, excitacion Acidosis metabdlica Severo (monitorizacion UCIN)

psicomotriz, distonia cervical,
opistotonos, midriasis
Taquicardia 220 cpm
Hipertension arterial 163/78
mmHg

(pH 7,13, BE-20,

HCO; 8,3 mmol/l)
Rabdomidlisis CPK T 5.329 U/l
CPK MB 297 UI/l

Troponinas + 378,4 ng/1 (valor
normal hasta

100 ng/l)

ECG: taquicardia sinusal. Sin
elementos de isquemia
Leucocitosis: 21.300/mm?
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estuvieron comprendidas entre 1 y 22 meses con una
media de edad de 5 meses. No hubo predominancia de-
finida en cuanto al sexo (9 femenino, 8 masculino). En
cuanto a la procedencia de la consulta, 12 casos de 17
provinieron de Montevideo y 15 del total de consultas
procedieron desde el sector publico. Predominaron las
manifestaciones clinicas neurologicas (12/17), en su
mayoria convulsiones (7/12), seguidas de alteraciones
agudas de la conciencia (5/12).

Las convulsiones fueron generalizadas en todos los
pacientes, no pudiendo establecerse un patron caracte-
ristico. En todos los casos se excluyeron otras causas:
traumaticas, metabolicas, toxicas e infecciosas.

En el el caso de las alteraciones de conciencia un pa-
ciente present6 depresion transitoria del nivel de con-
ciencia, un caso se presento con excitacion y tres casos
con alternancia depresion-excitacion.

Tres pacientes presentaron sintomas y signos cardio-
vasculares: taquicardia e hipertension arterial. Estos tres
pacientes presentaron, ademas, sintomas neurologicos,
convulsion, excitacion y oscilacion de conciencia de-
presion-excitacion, respectivamente. Otras manifesta-
ciones clinicas incluyeron ALTE menor (aparent life
threatening event, por su sigla en inglés), caracterizado
en los tres casos por hipotonia, depresion de conciencia
y bradipnea. Ninguno de ellos asocié convulsiones.

Presentaron sintomas digestivos tres pacientes y se
observaron cuatro pacientes asintomaticos.

En cuanto a los exdmenes complementarios, se ob-
servo elevacion de creatinfosfokinasa (CPK) total en
cuatro pacientes, constituyendo una rabdomidlisis con
valores mayores a 1.000 UI en dos de ellos; los valores
fueron normales en siete y desconocidos en el resto.

La fraccion MB se reporté aumentada en seis de los
17 casos. Entre estos, dos casos presentaron test de tro-
poninas positivo (2/6), y en uno de ellos se evidencio ta-
quicardia sinusal. El electrocardiograma (ECG) fue nor-
mal en los otros 16 casos.

La tabla 2 muestra las manifestaciones clinicas y los
hallazgos en los estudios complementarios reportados.

En seis casos se requirio ingreso en unidad de cuida-
dos intensivos (UCI). Para analizar la severidad de los
casos se utilizo la escala Poisoning Severity Score
(PSS)"¥. De los 17 casos, se presentan tres casos como
severos, ocho casos moderados y dos casos leves; en
tanto, cuatro casos fueron asintomaticos.

Los sintomas revirtieron en las primeras 12 horas en
nueve pacientes y solo tres casos requirieron mas de 24
horas para la resolucion de la clinica.

La forma de cocaina predominante fue clorhidrato
de cocaina (10/17), reportandose el consumo de PBC en
tres casos, sin identificarse la forma en los cuatro restan-
tes.
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El consumo de cocaina materno fue declarado en
ocho casos, negado en otros ocho y desconocido en un
caso. Asimismo, el consumo intradomiciliario de cocai-
na fue reportado en cinco pacientes.

De las ocho madres que declararon consumo, tres
fueron positivas para el screening a metabolitos de co-
caina, un caso fue negativo (el screening se realiz6 cua-
tro dias después del ingreso) y no se realizo en las cuatro
restantes.

De las ocho madres que negaron el consumo, cuatro
tuvieron screening positivo y en las otras cuatro no se
realizo.

En cuanto a las posibles vias de ingreso, se observo
que 14 pacientes se encontraban en lactancia. De las 14
madres que se encontraban en lactancia, el screening pa-
ra cocaina en orina fue positivo en siete casos (7/14), ne-
gativo en un caso (1/14,) y no realizado en los seis res-
tantes.

Entre las 24 y 72 horas se negativizaron 13 de los 17
screenings urinarios de los pacientes. No se obtuvieron
datos de los cuatro restantes.

Discusion

La procedencia de la mayoria de las consultas fue de
Montevideo, coincidente con los datos publicados a ni-
vel nacional, donde el consumo de clorhidrato de cocai-
nay pasta base se observa sobre todo en residentes de la
capital y zona metropolitana".

Enrelacion con la edad de exposicion a cocaina, esta
serie coincide con la edad considerada de mayor riesgo.
Se reporta que el grupo etario entre 1 y 5 afios es el de
mayor riesgo para exposicion ambiental, mientras que
para los menores de 1 afio es la exposicion por lactancia
materna®™'*'7,

La media de edad de los niflos incluidos en esta serie
fue de 5 meses y la lactancia se presentaba en la mayoria
de los casos. Esto hace sospechar la lactancia como prin-
cipal via de ingreso. Sin embargo, el consumo materno
fue declarado en la mitad de los casos. No obstante, po-
demos estimar que el consumo es mayor al declarado, tal
cual lo reportan otros autores'™**'® Los resultados de
screening confirman el consumo materno en siete casos,
pero fueron negativos en cinco madres en lactancia, lo
que hace sospechar otras vias de exposicion. La lactan-
cia es una via de ingreso conocida y causa de intoxica-
cion aguda debido a la rapida distribucion que presenta
la cocaina a la leche materna y su excrecion a altas con-
centraciones hasta 72 horas luego del consumo mater-
no''¥.

En esta serie, tres casos no estaban en lactancia y en
cinco casos existio nocion de consumo intradomiciliario
en ambas formas de cocaina; esto plantea otras vias de



Carolina Juanena, Melina Pan, Marianoel Valdez y colaboradores « 371

ingreso probables, como la inhalacion pasiva del humo
de PBC, la ingesta no intencional o contacto cuta-
neo-mucoso con el polvo al alcance del nifio. Diversos
estudios muestran que niflos expuestos a ambientes con
altas concentraciones de humo de crack (cocaina fuma-
ble) se presentan con sintomas de intoxicacion aguda
que pueden atribuirse a la toxicidad provocada por la co-
caina, y muestran la confirmacion analitica mediante la
deteccion de cocaina y sus metabolitos en orina”"'**.
Ademas, la ingesta no intensional de cocaina se ha vin-
culado a casos fatales®”. Es de destacar que es posible
que en muchos casos la via de ingreso no sea conocir
da(6,25,26).

La seleccion de los casos mediante la determinacion
de metabolitos de cocaina en orina evidencia la exposi-
cion debida a la baja tasa de falsos positivos de los scree-
nings o tamizajes urinarios"' "%

En aquellos casos asintomaticos, donde el screening
se realizo6 por sospecha de maltrato o consumo de cocai-
na intradomiciliario, el resultado positivo confirma la
exposicion a cocaina en ausencia de intoxicacion aguda
y evidencia que estos nifios se encuentran en una situa-
cion de alto riesgo para presentar un cuadro agudo.

Se observo una rapida negativizacion del screening
en lamayoria de los casos. Este hallazgo es acorde a la li-
teratura internacional donde se describe la presencia de
metabolitos de cocaina en la orina del lactante hasta 72
horas posexposicion tanto por via oral como inhalato-
ria(19:27.28)

En cuanto a la forma de cocaina predomin¢ el clorhi-
drato de cocaina. En el contexto epidemiologico actual
el consumo de clorhidrato de cocaina es mas frecuente
que el de PBC'". En nuestra serie el consumo materno de
PBC fue declarado en tres casos.

La intoxicacidn aguda por cocaina en nifios general-
mente evidencia un contexto de exposicién crénica por
consumo materno o intradomiciliario®. Las dosis nece-
sarias para desencadenar un cuadro clinico en un nifio
son menores que en un adulto, esto responde al metabo-
lismo hepéatico atn inmaduro y a la dificultad de elimi-
nar la cocaina generando una mayor vulnerabilidad a sus
efectos®!),

En esta serie las formas de presentacion clinica son
caracteristicas de las intoxicaciones agudas en nifios®?;
las convulsiones son la forma de presentacion clinica
mas frecuente en nifios menores de 8 afios. Tratandose
de nifios menores de 2 afios, no es llamativa la ausencia
del sindrome simpaticomimético, ya que este es caracte-
ristico de los adultos, y se observa en nifios mayores y
adolescentes®' .

El ALTE, episodio inesperado y brusco que alarma
al observador, puede corresponder a un evento que pone
en riesgo la vida de un lactante. Se caracteriza por com-

promiso de la actividad respiratoria, cambios de colora-
cion o alteraciones del tono muscular. Dado que estos
episodios, dificiles de catalogar, pueden ser la forma de
presentacion de varias entidades, como un episodio ic-
tal, puede plantearse la hipotesis de que los ALTE diag-
nosticados en esta serie pudieran corresponder a este
mecanismo. De todos modos, existe una limitacion im-
portante en la caracterizacion de estos episodios, ya que
al tratarse de un estudio retrospectivo el diagndstico fue
realizado por el médico que asistio al paciente.

La rapida mejoria excluye complicaciones neurolo-
gicas raras que han sido reportadas, como el accidente
cerebrovascular isquémico o hemorragico, o una hemo-
rragia subaracnoidea, de aparicion predominantemente
en el periodo neonatal secundario al consumo materno
de cocaina®?.

La taquicardia y la hipertension arterial responden a
un tono simpatico exacerbado que genera una vasocons-
triccion sistémica’'Y. Asimismo, las convulsiones
pueden explicarse por el efecto estabilizante de mem-
brana (bloqueo de los canales de sodio voltaje depen-
diente) y a la estimulacion de los receptores N-metil
D-aspartato (NMDA) con aumento de la actividad glu-
tamatérgica''”". La rabdomiolisis presente en dos de
los casos es consecuencia de la hiperactividad muscular
desencadenada por las convulsiones y a la injuria mus-
cular directa por la cocaina. Otros mecanismos tales co-
mo la isquemia muscular por vasoconstriccion y la hi-
pertermia no se plantean en esta serie. Ninguno de los
casos con rabdomiolisis presento injuria renal aguda por
mioglobinuria®". Consideramos que la elevacion de la
CPK fraccion MB es poco especifica para detectar is-
quemia miocardica, mas aiin en contexto de rabdomioli-
sis®; por lo tanto, no se considerd isquemia miocardica
en los seis pacientes con dicho valor aumentado y ECG
normal®?.

En dos casos se observo un test de troponinas posi-
tivo, lo que evoca lesion miocéardica dada la alta sensi-
bilidad de esta enzima para detectar injuria miocardi-
cay puede haber correspondido a un vasoespasmo co-
ronario®!*?. En uno de estos se observo, ademas, ele-
vacion de la CK MB. Sin embargo, es muy poca la evi-
dencia de isquemia miocardica asociada a cocaina en
nifos.

Para evaluar la severidad de los casos, utilizamos la
escala de graduacion estandarizada PSS, que evalta de
forma cualitativa la exposicion a toxicos y la gravedad
de las intoxicaciones'"”. Su uso retrospectivo nos ase-
gura un analisis completo del caso clinico. Se divide en
grados.

= Nulo: sin sintomas ni signos vinculables a la intoxi-
cacion.
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= Leve: sintomatologia transitoria, de resolucion es-
pontéanea.

= Moderado: sintomatologia marcada o persistente.

= Severo: sintomatologia severa o de riesgo vital.

= Fatal: muerte.

De los 17 casos, tres fueron de grado severo: el pri-
mero, por presentar a nivel neuroldgico sintomas de
gravedad como opistotonos, asociando en la esfera car-
diovascular lesion miocardica (evidenciada por niveles
de troponina > 100 ng/1), taquicardia >200 cpm y rabdo-
miolisis con acidosis metabdlica secundaria. En el se-
gundo caso la severidad fue dada por la reiteracion de
los episodios de ALTE (3) y rabdomidlisis, como en el
tercer caso (convulsiones reiteradas). En tanto, ocho de
los pacientes presentaron una convulsion aislada, sin
presentar otras complicaciones, y se definieron como de
severidad moderada. Los dos casos leves se caracteriza-
ron por sintomas digestivos y se observaron cuatro
casos asintomaticos. No hubo casos letales.

Conclusiones

Manifestaciones clinicas agudas neuroldgicas y scree-
ning positivo a cocaina en nifios pueden observarse en
dos principales escenarios de riesgo: consumo de ma-
dres en lactancia y la presencia de cocaina o PBC al
alcance de los nifios.

Es importante mantener un alto nivel de sospecha en
nifios pequefios ante sintomas de aparente filiacion neu-
rologica o cardiovascular sin causa evidente, principal-
mente en lactantes pequefios en quienes las manifesta-
ciones clinicas de enfermedades graves pueden ser muy
inespecificas. También es considerado relevante reco-
nocer aquellas situaciones de riesgo familiar donde
existe un consumo declarado o sospechado de cocaina.

Se reconocen algunas limitaciones en este estudio
para que algunos de los resultados sean concluyentes,
tales como el numero limitado de casos, asi como la me-
todologia (estudio observacional de caracter retrospec-
tivo, de revision de historias clinicas procedentes de di-
ferentes centros asistenciales que tienen en comun la
consulta al CIAT). La importancia de este tema justifica
nuevas lineas de investigacion con estudios prospecti-
vos con protocolos de recoleccion de datos estandariza-
dos.

Las injurias en nifios, y dentro de ellas la exposicion
a toxicos, constituye un problema de salud frecuente,
con elevada morbilidad, prevenible.

Las medidas de prevencion incluyen la abstinencia
al consumo de cocaina durante el embarazo y lactancia
asi como la responsabilidad de evitar la exposicion in-
tradomiciliaria al toxico (restos, humo).
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El conocimiento de este problema podria contribuir
aplanificar estrategias de prevencion y proteccion de los
nifios ante la exposicion a estas sustancias.
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Retorno venoso pulmonar anomalo total:
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Resumen

Introduccion: en los ultimos 20 afios se ha reducido
en forma significativa la mortalidad operatoria de los
pacientes con retorno venoso pulmonar anémalo total.
Objetivo: revisiéon de casos con retorno venoso
pulmonar anémalo total sometidos a cirugia
reparadora en los Ultimos 25 afnos y evaluaciéon de su
resultado en un Unico centro.

Material y método: estudio descriptivo retrospectivo
desde enero de 1991 a diciembre de 2016. Se
identificaron 71 pacientes sometidos a cirugia
reparadora. La informacion se extrajo de registros
clinicos. Cuarenta y siete eran de sexo masculino. La
edad media fue de 2,8 meses (rango 1 dia a 30
meses), peso promedio de 4 kg (rango 2,1 a 10,9 kg).
Resultados: del total de casos, 49 fueron
supradiafragmaticos y 22 infradiafragmaticos. La
obstruccién preoperatoria estuvo presente en 35

pacientes. Treinta y un pacientes fueron operados en

el periodo neonatal, diez fallecieron. La fisiologia de
ventriculo unico y sindrome de heterotaxia estuvo
presente en seis casos, todos fallecieron. La
obstruccién posoperatoria del drenaje ocurrié en doce
pacientes, diez de ellos fueron reintervenidos, uno
sobrevivié. La mortalidad global fue de 31%, con 35%
en los primeros quince afos, descendiendo a 20% en
los ultimos diez anos.

Conclusiones: en los Ultimos diez afos se ha logrado
un descenso significativo en la mortalidad de los
pacientes sometidos a reparacion quirdrgica. La edad
neonatal, la presencia de cardiopatia compleja
asociada y la obstruccién preoperatoria al drenaje
venoso se asocié con mayor mortalidad. La
obstruccién posoperatoria tuvo mortalidad elevada.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas

Cirugia toracica
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Summary

Resumo

Introduction: in the last 20 years mortality rates of
patients with Total Anomalous Pulmonary Venous
Connection undergoing surgical repair has improved
significantly.

Objective: this study aims at reviewing Total
Anomalous Pulmonary Venous Connection
post-surgical results over a 25-year period in one
Health Center.

Materials and methods: descriptive study of all
patients that underwent surgical repair from Jan
1991 to Dec 2016. Seventy-one cases were
identified. The data was retrieved from clinical
records. Forty-seven were males. Median age was
2.8 months (range 1 day to 30 months of age) and
the median weight was 4kg (range 2.1 to 10.9 kg).
Results: forty-nine cases were supradiaphragmatic
and 22 infradiaphragmatic. Drainage obstruction
was present in 35 patients. Thirty-one received
surgery during the neonatal period, 10 died (32%).
Single-ventricle and Heterotaxy Syndrome were
present in 6 cases and all of them died after surgery.
Post-surgical drainage obstruction took place in 12
patients, 10 underwent re-intervention and only one
survived. Overall mortality was 31%, 35% during the
first 15 years period, eventhough it dropped to 20%
in the last 10 years.

Conclusions: there has been a significant
improvement in mortality rates in the last ten years.
Neonatal age, complex congenital heart disease and
venous drainage obstruction prior to surgery were
factors linked to higher mortality rates. Post-surgical
pulmonary venous obstruction had a high mortality
rate.

Key words: Congenital heart defects

Toracic surgery

Introducao: nos uitimos 20 anos, a mortalidade
cirdrgica de pacientes com Retorno Pulmonar Venoso
Anbmalo Total reduziu significativamente.

Objetivo: revisdo de casos com Retorno Pulmonar
Venoso Anbmalo Total submetidos a corregao
cirtrgica num unico centro de saude nos ultimos 25
anos e avaliacdo de seu resultado.

Material e método: estudo descritivo retrospectivo
realizado de janeiro de 1991 a dezembro de 2016.
Foram identificados 71 pacientes submetidos a
corregdo cirdrgica. A informagéo foi extraida de
registros clinicos. 47 eram do sexo masculino. A idade
média foi de 2,8 meses (intervalo de 1 dia a 30
meses), e 0 peso médio de 4 kg (faixa de 2,1 a 10,9
kg).

Resultados: do total de casos, 49 foram
supradiafragmaticos e 22 infradiafragmaticos. A
obstrugao pré-operatéria observou-se em 35
pacientes. 31 pacientes receberam a cirurgia no
periodo neonatal, 10 morreram. A fisiologia da
sindrome do ventriculo unico e Heterotaxia
observou-se em 6 casos, todos eles morreram. A
obstrugéao pos-cirtrgica da drenagem ocorreu em 12
pacientes, 10 deles receberam uma segunda cirurgia,
um deles sobreviveu. A mortalidade geral foi de 31%,
com 35% nos primeiros 15 anos, caindo para 20% nos
ultimos 10 anos.

Conclusées: nos ultimos 10 anos houve uma redugéo
significativa na mortalidade dos pacientes submetidos
a corregdo cirtrgica. A idade neonatal, a presenga de
cardiopatia complexa associada e a obstrugao
pré-cirurgica a drenagem venosa associaram-se a
maior mortalidade. A obstrugdo pés-operatéria teve
alta mortalidade.

Palavras chave: Cardiopatias congénitas

Cirugia toracica
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Introduccion

El retorno venoso pulmonar andémalo total (RVPAT)
constituye entre 1% y 2% de las cardiopatias congénitas.
Se caracteriza por la persistencia de las conexiones em-
brionarias del retorno venoso pulmonar secundario a la fa-
1la en la fusion de este a la auricula izquierda primitiva'".

El perfeccionamiento en el manejo médico periope-
ratorio y de la técnica quirargica han posibilitado que la
mortalidad se redujera en forma significativa en los ulti-
mos 20 afios. Seglin reportes de distintos centros la mor-
talidad global ronda entre 10% y 50%.

El objetivo del presente trabajo es analizar los casos
de RVPAT reparados y valorar los resultados posopera-
torios en un periodo de 25 afios en un inico centro.

Material y método

Utilizando la base de datos electronica, se identificaron
71 pacientes sometidos a cirugia reparadora entre enero
de 1991 a diciembre de 2016.

Las historias clinicas fueron revisadas, lo que in-
cluia: datos clinicos, tipo de RVPAT, estudios realiza-
dos, descripcion operatoria y evolucion posoperatoria.

Se establecieron como potenciales factores pronos-
ticos en el preoperatorio:

1. Fisiologia biventricular (BV) versus fisiologia uni-
ventricular (UV).

Presencia de sindrome de heterotaxia.

Anatomia del tipo de RVPAT.

Edad al momento de la cirugia.

Presencia de obstruccion al drenaje venoso (ODV).

nkhwN

También se establecio como medicion del resultado
posoperatorio:

1. Mortalidad operatoria.

2. Dias de internacion.

3. Dias de asistencia ventilatoria mecanica.
4. Desarrollo de ODV.

Resultados

Cuarenta y siete pacientes fueron de sexo masculino. La
mediana de edad al momento de cirugia fue de 1,2 me-
ses (rango 1 dia a 30 meses), con un peso medio de 4 kg
(rango 2,1 a 10,9 kg) (tabla 1).

Del total de casos de RVPAT, 49 fueron supradia-
fragmaticos y 22 infradiafragmaticos. De los supradia-
fragmaticos, 28 fueron supracardiacos, 15 cardiacos (13
aseno coronario y 2 aauricula derecha) y 6 mixtos (figu-
ra l).

Lapresentacion clinica vario segun la presencia o au-
sencia de obstruccion al drenaje venoso. En 36 casos
donde no existi6 obstruccion, el eje de la clinica fue in-
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suficiencia cardiaca en el contexto de hiperflujo pulmo-
nar. El drenaje venoso fue obstructivo en 35 casos de los
cuales 21 eran neonatos, en estos casos el edema pulmo-
nar con insuficiencia respiratoria fue el principal sinto-
ma. Por otra parte, existi6 un subgrupo de pacientes que
presento distintos grados de shock cardiogénico debido
a la presencia de una comunicacion interatrial pequefia,
en total fueron 20 pacientes, 12 de los cuales eran del
grupo drenaje no obstructivo.

Los casos que presentaban colector retrocardiaco
fueron reparados anastomosando dicho colector a la au-
ricula izquierda. En la mayoria de los casos con drenaje
aseno coronario se realizo el destechamiento del mismo
y los casos con drenaje intracardiaco se repararon me-
diante la tunelizacion de la desembocadura de las venas
pulmonares hacia la auricula izquierda. En los drenajes
mixtos se utiliz6 una combinacion de las técnicas antes
mencionadas dependiendo de los sitios de drenaje. En
caso de ser necesario se efectud cierre del defecto septal
interatrial y ligadura de vasos andmalos (vena cava su-
perior izquierda, colector infradiafragmatico, etcétera).

Existieron cinco casos de heterotaxia, cuatro dere-
cha (un canal atrioventricular completo, un canal atrio-
ventricular completo asociado a tetralogia de Fallot, y
dos con ventriculo tnico tipo izquierdo) y uno izquierda
(con estenosis pulmonar), todos los pacientes fallecie-
ron. Un paciente present6 ventriculo unico tipo izquier-
do con malposicion cardiaca y atresia pulmonar. Otras
lesiones asociadas se describen en la tabla 1.

Del total de pacientes, 31 fueron reparados en etapa
neonatal, con edad promedio de 15 dias al momento de
la cirugia.

El promedio de tiempo de asistencia ventilatoria
mecanica fue de 6,5 dias y la estadia hospitalaria fue de
15,6 dias.

La mortalidad global fue de 22 pacientes (31%). Esta
descendio de 35% en los primeros 15 aflos a 20% en los l-
timos 10 afios. Si se excluyen los casos con cardiopatia
compleja, la mortalidad en los ultimos 10 afios fue de 10%.
Segtin el tipo de drenaje venoso la mortalidad fue: 21% pa-
ra los supracardiacos, 15% para los cardiacos, 50% para
los mixtos e infradiafragmaticos. La mortalidad en los so-
metidos a reparacion en etapa neonatal fue de 10 pacientes
(32%). En el total de casos reparados quiriirgicamente en
etapa neonatal, 23 (74%) presentaron ODV previo a la ci-
rugia.

La ODV preoperatoria estuvo presente en 35 pacien-
tes, 21 correspondian a drenaje infradiafragmatico. Estos
pacientes asociaron peores condiciones preoperatorias,
como acidosis metabdlica y falla multiorgéanica, consti-
tuyendo 11 casos. La mortalidad para estos pacientes
fue de 48% (17/35) comparada con 14% (5/36) en los
casos sin obstruccion.
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Tabla 1. Caracteristicas de la poblacion.
Caracteristicas de la poblacién | Todos Pacientes con fisiologia bi- | Pacientes con fisiologia uni-
ventricular ventricular
Edad al momento de la cirugia, | 1.2 meses (3 dias a 30 | 1.1 meses (3 dias a 30 21 dias (6 a 41dias)
mediana y rango meses) meses)
Peso, media y rango 4kg (2.1a10.9) 4.1 kg (2.1 a10.9) 2.8 kg
Sexo
Masculino 47 45 2
Tipo anatémico RVAPT
Supracardiaco 28 28 0
Infracardiaco 22 19 3
Cardiaco 2 2 0
Seno coronario 13 13 0
Mixto 6 6 0
Asociaciones lesionales
obv 35 32 3
Heterotaxia 5 3 2
Tetralogia Fallot 1 1 0
Canal AV 1 : | 2
Atresia pulmonar 2 0 2
Estenosis pulmonar 1 1 0
Coartacion de aorta 1 1 0
CIv 1 1 0
Malformaciones extra- a 2 3
cardiacas
Complicaciones
Estenosis abocamiento 12 12 0
Hipertension pulmonar 12 12 0
Bloqueo AV 4 3 1
Taquicardia SV 6 6 0
Edema pulmonar 16 15 1
Neumotdrax 1 1 0
Infeccion IH 4 4 0
Convulsiones/Stroke 2 2 0
Trombosis venosa 2 2 0
Paresia o paralisis 1 1 0
diafragmatica
Fallecidos 22 19 3
RVPAT: retorno venoso pulmonar andémalo total; ODV: obstruccion al drenaje venoso; AV: auriculoventricular; CIV: comunicacion in-
terventricular; SV: supraventricular; IH: infeccion intrahospitalaria; ACV: accidente cerebrovascular.

La ODV posoperatoria se present6 en 12 casos, siete
de estos fueron reparados quirurgicamente en el periodo
neonatal. Diez fueron reintervenidos, nueve fallecieron.
En los dos restantes se realizo dilatacion con balon de la
anastomosis. La mortalidad de este grupo fue de 75%.

Se identificaron 12 casos de hipertension arterial
pulmonar (HTP), de los cuales diez presentaban ODV
en el preoperatorio. Fallecieron siete, de los cuales cua-
tro tenian ODV posoperatoria.

Discusion

El RVPAT representa una cardiopatia poco frecuente.
Teniendo como referencia una tasa de natalidad en Uru-
guay de unos 50 mil nacimientos al afio, lo que arroja

casi 380 cardiopatias congénitas al afio, por lo tanto la
incidencia estimada para RVPAT seria de unos tres a
cuatro casos por afio. Si a esto lo extrapolamos a un pe-
riodo de 25 afos tendriamos entre 75 a 100 casos, lo
cual hace que el presente trabajo tenga una muestra re-
presentativa y permite aproximar un diagnostico de si-
tuacion en nuestro pais.

Delos 71 pacientes, 47 eran de sexo masculino, con-
cordante con otras series publicadas donde se describe
una relacion aproximada de 1,5 a 1.

En la bibliografia se describe mayor frecuencia del
RVPAT con drenaje supradiafragmatico, y dentro de es-
tos el supracardiaco. En nuestra serie, 49 casos fueron
supradiagramaticos y de estos mas de la mitad corres-
pondia a drenajes supracardiacos. Los porcentajes de los
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SUPRACARDIACO 39% INFRADIAFRAGMATICO 31%

frecuencia hallada.

Figura 1. Esquemas representativos de los distintos tipos de drenaje venoso pulmonar anémalo total y la

CARDIACD 21% MIXTO 9%

Figura 2. Ecocardiograma de drenaje anémalo a vena innominada. a) Corte cuatro camaras donde se evidencia
auricula izquierda pequena. b) Corte de tres vasos con colector retrocardiaco al que llegan dos venas pulmonares.
c) Corte supraesternal con Doppler color, desembocadura de colector en vena innominada. AD: auricula derecha;
Al: auricula izquierda; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo; VP: vena pulmonar; VCS: vena cava superior;

AP: arteria pulmonar.

distintos tipos de drenaje son similares a los hallados en
otras publicaciones, existiendo un porcentaje un poco
mayor de infradiafragmaticos (figura 1)*?.

En lo que respecta a la clinica, si no existe obstruccion
significativa al drenaje venoso, estos pacientes suelen pre-
sentarse asintomaticos en la etapa neonatal, sin soplo ni po-
lipnea y la cianosis puede ser muy sutil. Es en estos casos
que la pesquisa neonatal con saturometria constituye un
excelente recurso, dado que se trata de una cardiopatia cia-
nética®. El unico aporte de sangre al ventriculo izquierdo
es através de la comunicacion interauricular, los pacientes
que presentan una comunicacion pequefia suelen manifes-
tar distintos grados de shock cardiogénico y requerir atrio-
septostomia percutanea de urgencia®>. Esto altimo ocu-
rri6 en 20 pacientes, 12 de ellos pertenecian al grupo de
drenaje venoso no obstructivo.

Una vez que comienza a descender la resistencia ar-
terial pulmonar la insuficiencia cardiaca con hiperflujo
pulmonar suele ser la regla en estos pacientes. Mas de la
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mitad de los casos (36) se presentaron sin obstruccion al
drenaje venoso, siendo la mayoria diagnosticados luego
de la etapa neonatal con el cuadro clinico previamente
mencionado®?.

El ecocardiograma es la principal herramienta diag-
nostica y muchas veces es suficiente para planificar la
cirugia, pero en los casos en que no es posible evaluar
detalladamente la anatomia son necesarios estudios
complementarios®™. En la totalidad de los casos el
diagnostico fue hecho por ecografia posnatal (figura 2).
En 28 casos se requirié estudio hemodinamico, ya sea
para valoracion complementaria de la anatomia o para
realizar una atrioseptostomia terapéutica por comunica-
cion interauricular restrictiva. No se realiz6 ninglin otro
estudio complementario. Actualmente, la angiotomo-
grafia con reconstruccion constituye un recurso diag-
nostico fundamental que permite el estudio anatomico
con detalle, requiriendo menor dosis de irradiacion y vo-
lumen de contraste'®”.
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a

en mufeco de nieve).

Figura 3. Radiografia de térax. a) Neonato con drenaje infradiafragmatico que presenta edema pulmonar y silueta
cardiopericardica pequena. b) Lactante de 1 mes y 20 dias con drenaje supracardiaco a vena innominada que
presenta redistribucion de flujo, silueta cardiopericérdica aumentada y mediastino superior ensanchado (imagen

b

La ODV preoperatoria puede ocurrir a varios niveles:
1) dentro de la luz del propio vaso; 2) longitud de la vena
colectora; 3) compresion extrinseca por otras estructuras
(por ejemplo, diafragma en el drenaje infradiafragmatico),
y 4) obstruccion en el lecho donde drena el colector (por
ejemplo, drenaje en conducto venoso, el cual sufre cons-
triccion luego del nacimiento)'™. En estos casos los pa-
cientes suelen manifestarse con sintomas en forma precoz
luego del nacimiento, trabajo respiratorio y edema pulmo-
nar secundario a la hipertension venocapilar (figura 3).

La cirugia precoz es aceptada por la mayoria de los
autores, la razon de ello es que la misma evita las conse-
cuencias del hiperflujo pulmonar sobre la vasculatura
pulmonar, asi como la repercusion sistémica de la ciano-
sis y la falla cardiaca. Existe una mayor incidencia de
complicaciones en la cirugia en la etapa neonatal, por
ello se suele esperar, si es posible, al mes de vida para
realizar lamisma. La deteccion tardia suele ser el motivo
frecuente en el retraso de la cirugia reparadora®. La ci-
rugia consiste en redireccionar el retorno venoso pulmo-
nar a la auricula izquierda restableciendo la circulacion
en serie, en la mayoria de los casos a través de una
anastomosis entre el colector y esta tltima (figura 4).

La cirugia en etapa neonatal conlleva mayor riesgo
quirurgico y es considerado un factor de riesgo indepen-
diente™. Ello se debe, en parte, a que un porcentaje ele-
vado de estos casos presentan obstruccion severa al dre-
naje venoso pulmonar, lo que deriva en reparacion qui-
rurgica de emergencia. Dichos pacientes suelen encon-
trarse en malas condiciones preoperatorias, siendo la hi-
poxemia y la acidosis metabolica una constante”. Un

total de 31 casos fueron neonatos con una mortalidad de
32%, contribuyendo al 45% (10/22) de la mortalidad
global. Un total de 23 pacientes presentaban ODV pre-
vio a la cirugia y 11 de estos presentaban malas condi-
ciones hemodindmicas preoperatorias.

En el presente trabajo la edad promedio al momento
de la cirugia reparadora fue de 2,8 meses (tabla 1). El
principal elemento que incidi6 en la edad al momento de
la cirugia fue la deteccion tardia, asociandose con peo-
res condiciones preoperatorias en los casos que presen-
taron obstruccion al drenaje venoso. El diagnoéstico in-
trauterino de esta cardiopatia es dificil dado que la circu-
lacion fetal no permite objetivar claramente el retorno
venoso pulmonar, ninguno de los pacientes de la serie
tuvo diagnéstico prenatal®.

Lamortalidad, segtn reportes de distintos centros, ron-
da entre 10% y 50%. Estas cifras incluyen los pacientes
con cardiopatia compleja asociada, en especial ventriculo
unico o sindrome de heterotaxia, o ambos; si se excluyen
estos, la misma es aproximadamente 4%. El sindrome de
heterotaxia se asoci6 a cardiopatia congénita compleja y
otras malformaciones extracardiacas. Es frecuente que el
RVPAT se encuentre asociado a esta patologia. Este sin-
drome fue identificado en cinco casos, cuatro derechos y
uno izquierdo. Todos los pacientes con ventriculo tnico y
heterotaxia fallecieron. La mortalidad en el presente traba-
jo fue de 22 pacientes (31%). Existié un descenso de 15
puntos porcentuales entre los periodos comparados, pri-
meros 15 afos versus ultimos 10 afios.

El 85% de los fallecimientos ocurrid en contexto
de bajo gasto cardiaco. El 5% falleci6 a causa de in-
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Figura 4. Esquema de drenaje andmalo previo a la cirugia y luego de la reparacion del mismo. a) Drenaje
supracardiaco. b) Drenaje infradiafragmatico. c) Drenaje a seno coronario. 1) Anastomosis entre el colector y la
auricula izquierda. 2) Ligadura de colector. 3) Cierre de comunicacion interauricular. 4) Destechamiento de seno
coronario. 5) Cierre de comunicacion interauricular dejando desembocadura de seno coronario en lado izquierdo.

feccion intrahospitalaria y el 10% secundario a hiper-
tension pulmonar refractaria al tratamiento.

Segtin el tipo de drenaje venoso la mortalidad fue:
21% para supracardiacos, 15% cardiacos y 50% para
mixtos e infradiafragmaticos. La alta mortalidad de es-
tos Gltimos puede ser explicada por la presencia de ODV
preoperatoria y la complejidad de la cirugia en los casos
de drenaje mixto*.

LaODV preoperatoria incrementa la morbimortali-
dad en los casos de RVPAT. Esta suele asociarse al dre-
naje infradiafragmatico y mixto, pero puede presentar-
se en cualquier tipo de drenaje’®. En la bibliografia se
describe una frecuencia de 60% de obstruccion preope-
ratoria, en el presente trabajo la misma ocurri6 en 35
pacientes, donde mas de la mitad (21 casos) correspon-
dia a drenaje infradiafragmatico’®. La mortalidad en
dichos casos fue de 48% versus 14% respecto a los ca-
sos sin obstruccion.
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Dependiendo de la severidad de la obstruccion, al-
gunos autores plantean que se podria desencadenar un
proceso patoldgico que llevaria a la ODV progresiva, a
pesar de la reparacion quirargica. Esto se deberia a que
dicha obstruccion produce remodelacion de la pared
vascular en el periodo intrauterino asociado a una arte-
rializacion de la pared venosa'”).

La ODV posoperatoria ocurre en aproximadamente
el 5% de los casos de RVPAT. La misma puede ser con-

secuencia de:

1. Anastomosis inadecuada entre el colector venoso
pulmonar y la auricula izquierda.

2. Crecimiento insuficiente de la anastomosis.

3. Fibrosis y retraccion secundaria del material utiliza-
do para la misma.

4. Hipoplasia de las venas pulmonares'”.
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Esta complicacion es un factor independiente de mor-
talidad tardia con 40% de probabilidad de muerte a tres
afios. En los tltimos aflos no se ha logrado un descenso
significativo de la mortalidad en pacientes con esta com-
plicacion”. En el presente trabajo se identificaron 12 ca-
sos de ODV posoperatoria con una mortalidad de 75%.
Estos pacientes tienen un elevado riesgo de estenosis recu-
rrente luego de la reintervencion, lo que hace que requie-
ran mas de una cirugia o angioplastia percutinea con
eventual colocacion de stent en venas pulmonares.

En el presente trabajo se evidencio una complica-
cion posoperatoria frecuente, la presencia de edema pul-
monar. La misma fue catalogada por radiografia al evi-
denciar infiltrado difuso pulmonar bilateral. Del total de
16 pacientes con dicha complicacion, 12 presentaron
ODV. El edema pulmonar resulta de la hipertension ve-
nocapilar secundaria a la estenosis mencionada”*),

LaHTP estuvo presente en 12 casos, en cinco se hizo
el diagnostico por estudio hemodinamico y en siete se
hizo a través de la ecocardiografia. La HTP suele ser
consecuencia de la obstruccion venocapilar previo a la
cirugia, pero a su vez se puede asociar a los casos que
presentan estenosis en el posoperatorio™”. En los cinco
casos que se realizé estudio hemodinamico la HTP fue
secundaria a la obstruccion posoperatoria, los otros siete
pacientes fallecieron en el posoperatorio inmediato, no
pudiendo extraer mayores conclusiones (ninguno co-
rrespondi6 con reintervencion).

Limitaciones del estudio

Las principales limitaciones del presente trabajo fueron
las propias de un estudio retrospectivo donde la infor-
macion fue por completo dependiente de registros mé-
dicos con la pérdida de datos e imprecisiones que pue-
den afectar el estudio. Sumado a esto, no fue posible es-
tablecer la evolucion alejada de los pacientes, ya que
luego de operados retornaron a su centro asistencial co-
rrespondiente, solamente fueron captados aquellos pa-
cientes que presentaron complicaciones en la evolucion
0 requirieron reintervencion.

A lo anteriormente mencionado se agrega la limita-
cion natural que representa el estudio de patologias in-
frecuentes como la que aqui se desarrolla, esto implica
que para llegar a un numero considerable de pacientes es
necesario abarcar un periodo de tiempo prolongado.

Conclusiones

En los ultimos diez afios se ha logrado un descenso sig-
nificativo en la mortalidad de los pacientes con RVPAT
sometidos a reparacion quirirgica en nuestro medio. La

mejor calidad en la asistencia, tanto pre como posopera-
toria, asi como en la técnica quirdrgica y manejo intrao-
peratorio, ha permitido un descenso significativo de la
mortalidad. La edad neonatal, la presencia de cardiopa-
tia compleja asociada y la ODV preoperatoria se asocia-
ron con mayor mortalidad. La deteccion tardia constitu-
y6 un factor determinante en el retardo en la cirugia re-
paradora. El diagnostico prenatal de esta cardiopatia es
particularmente dificil por las caracteristicas de la cir-
culacion fetal, lo cual aleja a este método como herra-
mienta eficaz de diagnostico precoz. Por otro lado, la
pesquisa neonatal con saturometria tiene alta sensibili-
dad y especificidad para detectar esta patologia, pudien-
do tener un alto impacto en la deteccion precoz. Los pa-
cientes con fisiologia biventricular y sin otros defectos
mayores asociados son los de mejor pronostico.
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CASO CLIiNICO

Epidermalisis ampollar: a proposito

de un caso clinico

Epydermolisis bullosa, one clinical case

Epidermdlise bolhosa, um caso clinico
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Gimena Vidal!, Fernanda Carrau'!, Mariana Lizarraga', Mariela Alvarez?

Resumen

Las epidermolisis bullosas constituyen un grupo de
genodermatosis infrecuentes caracterizadas por
fragilidad cutédnea y por la formacién de ampollas o
erosiones luego de traumas minimos. Presentamos el
caso clinico de una lactante de 15 dias de vida a quien
se le realizé diagnostico de epidermdlisis bullosa
simple en base a la presentacion clinica y a la
microscopia electrénica. Con buena evolucién. El
interés del caso es mostrar una patologia poco
frecuente, destacando la importancia del correcto
manejo desde el nacimiento y el abordaje
multidisciplinario, ya que es una enfermedad con alto
impacto en la calidad de vida.

Palabras clave: Enfermedades de la piel
Epidermolisis ampollosa
Terapéutica

Genética

Summary

Epidermolysis bullosa (EB) is a group of infrequent
genodermatoses characterized by cutaneous fragility
and blisters or erosions after minor skin trauma. This
paper presents the case of a 15-day-old breastfed
infant diagnosed with Epidermolysis Bullosa Simplex
(EBS), it was based on clinical manifestations and
electron microscopy evidence and had a subsequent
favourable evolution. The case illustrates an infrequent
disease and demonstrates the relevance of providing

appropriate treatment immediately after childbirth, as
well as the value of a multidisciplinary approach to the
disease, since it has a high impact on the patients'
quality of life.

Key words: Skin disease
Epidermolysis bullosa
Therapeutics
Genetic

Resumo

Epidermdlise bolhosa (EB) é um grupo de
genodermatoses infrequentes caracterizadas por
fragilidade cuténea e bolhas ou erosées apés pequenos
traumas cuténeos. Este paper apresenta o caso de uma
crianca amamentada com 15 dias de idade,
diagnosticada com Epidermélise Bolhosa Simplex (EBS).
O estudo esteve baseado em manifestagées clinicas e
evidéncias de microscopia eletrbnica e teve uma
evolugdo favoravel subsequente. O caso ilustra uma
doenca infrequente e demonstra a importancia de
proporcionar tratamento adequado imediatamente apés
o parto, bem como o valor de uma abordagem
multidisciplinar da doencga, uma vez que tem alto impacto
na qualidade de vida dos pacientes.

Palavras chave: Dermatopatias
Epidermalise bolhosa
Terapeutica

Genética
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Introduccion

Caso clinico

Las epidermdlisis bullosas (EB) corresponden a un gru-
po de genodermatosis infrecuentes clinica y genética-
mente heterogéneas, caracterizadas por fragilidad cuta-
nea leve a severa y ampollas o erosiones, luego de trau-
mas minimos"". Defectos genéticos que alteran molécu-
las esenciales de las uniones epidérmicas conducen a
una pérdida de la capacidad de adhesion de la membra-
na basal®. La gravedad de las manifestaciones clinicas
varia mucho entre los tipos y subtipos de EB, abarcando
un espectro que va desde ampollas pequefias hasta ero-
siones extensas, secuelas cicatrizales y complicaciones
mortales.

La severidad de la presentacion clinica en la etapa
neonatal no se correlaciona con el prondstico. Es una en-
fermedad crénica con gran impacto en la calidad de vida
que requiere un abordaje multidisciplinario.

La incidencia reportada varia por zona geografi-
ca, con una incidencia mundial estimada de uno cada
20.000 habitantes.

Se describen cuatro tipos mayores de EB: simple
(EBS), de la unién (EBU), distréfica (EBD) y sindrome
Kindler'”. Se diferencian entre si de acuerdo al sitio de
separacion y formacion de las ampollas en la piel, ya sea
suprabasal, en la zona de la membrana basal o infraba-
sal® (figura 1). Cada tipo abarca varios subtipos segin
extension (localizada o generalizada) y segiin qué molé-
cula de la piel se encuentra afectada®. Esta clasificacion
surge de reuniones de consenso, la tltima en 2013, que
agrega una subclasificacion enfocada en el origen mole-
cular de cada subtipo™® (tabla 1). Existen nuevas y mas
complejas clasificaciones, como el abordaje “en piel de
cebolla”, que considera secuencialmente el tipo de EB,
el modo de herencia, fenotipo, mapeo antigénico por in-
munofluorescencia (IF) y mutaciones presentes en cada
paciente.

Es indispensable un correcto manejo de estos pa-
cientes desde el nacimiento, asi como la asistencia y
contencion durante la vida. Con este propdsito existe
una organizacion internacional, la fundacion DEBRA
(Dystrophic Epidermolisis Bullosa Research Associa-
tion), una asociacion sin fines de lucro, dedicada al apo-
yo de los enfermos con “piel de cristal”y su familia. Pro-
mueve la investigacion y la difusion del conocimiento
de la enfermedad®. Basados en las pautas de manejo de
esta organizacion se han creado pautas nacionales ajus-
tadas a nuestro medio.

Actualmente no hay terapia efectiva o cura para la
EB". El tratamiento es sintomatico, aunque se estan in-

vestigando nuevas terapias celulares y moleculares”.

Presentamos el caso de un neonato de 15 dias de vida de
sexo femenino, procedente del departamento de Arti-
gas, producto de segunda gesta.

Embarazo bien controlado y tolerado. Sin complica-
ciones. Parto vaginal, recién nacido de término, vigoro-
$0, con un peso adecuado para la edad gestacional. Cal-
metizado. Alimentado con pecho directo exclusivo.

Presenta antecedente familiar (AF) de padre con
EBS con buena evolucion.

La paciente fue derivada a la unidad de Dermatolo-
gia Pediatrica del Centro Hospitalario Pereira Rossell
(CHPR) por una dermatosis que se inicia a los tres dias
devida, con lesiones que aparecen frente a la fricciony a
traumatismos minimos. Al examen fisico presenta una
dermatosis diseminada, topografiada en cabeza y miem-
bros, con predominio acral, localizada en dedos de ma-
nos y pies, y en ambos talones. Caracterizada por ampo-
llas tensas y vesiculas con contenido claro que asientan
sobre piel sana y lesiones con costra serohematica (figu-
ra 2). A nivel de las mucosas hay una pequefia erosion a
nivel de paladar duro, sin otras lesiones. A nivel de las
faneras, onicodistrofia de algunas uias de los pies. Pa-
ciente con buen estado general y en apirexia. Sin dis-
morfias. Dado el AF de EBS y la clinica de la paciente y
con sospecha de EBC, se realiza una biopsia de piel para
microscopia electrénica que informa clivaje a nivel del
estrato basal con clumps de tonofilamentos compatible
con EBS tipo Dowling-Meara, segun la clasificacion de
la DEBRA 2008. Valorado por Gastroenterologia, no
evidencia lesiones en paladar blando, buena succion,
transito digestivo normal. Se indican medidas higiéni-
cas basadas en el cuidado de la piel evitando traumatis-
mos, bafios con limpiadores syndet, luego del baiio apli-
car xtericol sobre lesiones con gasas vaselinadas y sobre
ellas red elastica, relevo bacteriologico de lesiones cada
15 dias, pecho directo exclusivo, se explican sintomas y
signos de reconsulta precoz y se realiza interconsulta
con genetista.

Buena evolucion de las lesiones cutaneas con el tra-
tamiento instaurado, otorgdndose el alta con controles
periodicos. Se destaca que ha presentado buen creci-
miento y desarrollo, y con respecto a las lesiones cuta-
neo-mucosas, destacamos que hasta el momento no ha
presentado nuevas lesiones en mucosa oral, y con refe-
rencia a la esfera cutanea ha evolucionado con empujes
y remisiones a nivel predominantemente acral, sin se-
cuelas cicatrizales, y con un buen manejo por parte de
los padres y apoyo del equipo multidisciplinario médi-
co, sin mayor repercusion en su calidad de vida.
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Tabla 1. Tipos y subtipos mayores de epidermdlisis bullosa.

EB simple (Clivaje intraepidérmico)
Subtipo principal Nombre previo Herencia y gen mutado Proteina afectada
EBS suprabasal EBS superficial AD ?
?
EB acantolitica EBS acanto litica letaly AR Desmoplaquina y
EBS congénita letal DSP, JUP placoglobina
EBS basal EBS localizada Weber-Cockayne AD Queratinas 5 y 14
KRTS, KRT14
EBS generalizada severa  Dowling-Meara AD Queratinas 5y 14
EBS herpetiforme KRTS, KRT14
EBS generalizada EBS generalizada no AD Queratinas 5 y 14
intermedia Dowling-Meara KRTS5, KRT14 Colageno XVII
EBS tipo Koebner COLI17A1
EB de la union (EBU)  (Clivaje intralamina licida)
EBU generalizada EBU generalizada severa EBU tipo Herlitz AR Laminina a3, 3, y2

LAMA3, LAMB3,
LAMC2

Laminina 332

EBU generalizada EBU no Herlitz AR Laminina a3, 33, y2

intermedia LAMA3, LAMB3, Laminina 332
LAMC2

EBU localizada EBU localizada EBU localizada AD Colageno XVII
no Herlitz COLI17A1

EBU inversa AR Laminina a3, 3, y2
LAMA3, LAMB3, Laminina 332
LAMC2

EB distroéfica (Clivaje por debajo de la lamina densa)

EBD dominante

EBD recesiva

EBD dominante

generalizada

EBD dominante acral

Generalizada severa

Generalizada intermedia

Localizada

Pasini

Cockayne-Touraine

Hallopeau-Siemens

No Hallopeau-Siemens

EBD recesiva acral

AD
COL7Al

AD, AR
COL7Al

AR
COL7Al1

AR
COL7Al

AR
COL7Al

Colageno XVII

Colageno XVII

Colageno XVII

Colageno XVII

Colageno XVII

Sindrome Kindler

(Clivaje intraepidérmico, juncional o sublimina densa)

AR
FERMT1 (KIND1)

Kindlina
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Tipo de EB

Proteina mutada

Transglutaminasa 5

EBS suprabasal

EBS basal

EB de la union

Lamina lucida

SK
EBD

Sub-lamina densa

Figura 1. Tipos de epidermolisis bullosa y su correlacion segin mutacion proteica.

Placoglobina
Placofilina 1
Desmoglaguina

Queratina 5/14, plectina,
BP230, exofilina 5, quindlina-1

Integrina a4, integring a3,
coldgena XVil, laminina 332

Coligeno VI

Discusion

El diagndstico de EBC se sospecha en nifios con piel
fragil y se manifiesta por la formacién de ampollas o
erosiones ante traumatismos menores. Es importante
una correcta anamnesis y examen fisico para sospechar
el diagnostico’®. Debe diferenciarse de otras multiples
enfermedades que se presentan con ampollas, principal-
mente descartar lo infeccioso, luego otras (dermatitis
herpetiforme, dishidrosis, ampollas por friccion, etcéte-
ra). Para confirmar el diagndstico se realiza una biopsia
de piel de una lesion reciente para su estudio anatomo-
patologico y con IF o ME, que permitira determinar el
plano de formacion de la ampolla dentro de la piel®. El
mapeo por IF permite determinar el plano de despega-
miento e identificar la proteina afectada. La ME es el
método de referencia en la clasificacion de la EB, pu-
diendo determinar el plano de despegamiento y las alte-
raciones ultraestructurales de las proteinas afectadas!”.
Puede realizarse el estudio genético del paciente y de
sus padres para determinar el tipo de mutacion y de he-
rencia que permitiran realizar consejeria genética y es-
tablecer el pronostico®.

Clasificacion

Con enfoque practico describiremos el tipo de EB de
nuestra paciente y brevemente las otras formas.

Epidermdlisis bullosa simple

Es la forma de presentacion mas frecuente (92%)Y. La
mayoria es de herencia autosémica dominante y se debe

a mutaciones en las queratinas 5 o 14, o ambas>”. La
formacion de ampollas ocurre con mayor frecuencia en
la infancia y disminuye con la edad, no suelen dejar ci-
catriz®.

Existen multiples variantes, siendo la mas frecuente
la EBS localizada (antes denominada de Weber-Coc-
kayne). Suele comprometer manos y pies, se desarrolla
en la infancia temprana con el inicio de la deambulacion,
aunque en algunos casos puede manifestarse mas tardia-
mente en la adolescencia o en el adulto joven™®*'?.

Se manifiesta por ampollas con base eritematosa ori-
ginadas por friccion y exacerbadas por la sudoracion y el
calor excesivos®'?. Otra variante es la denominada
EBS generalizada intermedia (antes denominada de
Koebner). Puede presentarse en el nacimiento o en los
primeros meses de vida, con ampollas y erosiones en si-
tios de roce, las cuales curan sin dejar cicatriz, puede
acompaiiarse de lesiones mucosas orales®*'®. El com-
promiso es mas diseminado que la forma localizada, pe-
ro menos severa que la EBS generalizada severa'?. La
EBS generalizada severa, antes conocida como de Dow-
ling Meara, presenta gran variabilidad clinica entre los
individuos afectados*”. Presente desde las primeras se-
manas de vida, se caracteriza por ampollas herpetifor-
mes con base eritematosa®”. Las manos y los pies son
los sitios de predileccion, si bien las lesiones pueden ser
diseminadas. Caracteristicamente las lesiones de palmas
y plantas son seguidas por queratodermia focal. Suele
acompaiarse de engrosamiento de uias (paquioniquia)
y el compromiso mucoso oral no suele ser severo. Las
ampollas pueden ser excepcionalmente severas en el pe-
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riodo neonatal, pudiendo ocasionar la muerte, principal-
mente por sepsis”. Otra variante severa es la EAS letal
acantolitica, seglin la ultima clasificacion descrita como
EAS acantolitica, debida a lamutacién autosoémica rece-
siva del gen de la desmoplaquina, proteina de adhesion
en las células epiteliales y musculares. La afeccion es ge-
neralizada y se manifiesta en el posparto inmediato con
fragilidad cutanea, alopecia universal, onicomadesis y
presencia de dientes neonatales. No aparecen ampollas o
vesiculas, predominando las erosiones. Se constatan ero-
siones mucosas conjuntivales y en cavidad oral asi como
alteraciones genitourinarias, pudiendo presentar tam-
bién alteraciones gastrointestinales''?. En casos raros la
EAS puede acompaiarse de distrofia muscular o atresia
pildrica, o pigmentacion moteada configurando otros
subtipos'*!¥,

Epidermdlisis bullosa de la unién

La separacion de la piel ocurre en la unién dermoepi-
dérmica a nivel de la membrana basal, en la lamina Iaci-
da™ (figura 1). Es la forma menos frecuente de EB. Ca-
racterizada por presentar erosiones y ampollas generali-
zadas a nivel cutdneo y mucoso, distrofia ungueal, hipo-
plasia del esmalte dental y caries"'®. Las lesiones dejan
cicatrices atroficas asi como quistes de milio"”. Las
formas con compromiso mucoso pueden acompafiarse
de anemia, retraso del crecimiento y alteraciones respi-
ratorias. La principal causa de muerte en estos pacientes
es por sepsis seguida de fallo respiratorio!'®. La forma
mas comun y grave de EBU es la generalizada severa.
Estos pacientes no suelen sobrevivir a la infancia”.

Epidermdlisis bullosa distréfica

Se debe a mutaciones en el colageno VII que forma las
fibrillas de anclaje de la membrana basal epidérmica (fi-
gura 1). Se describen tres variantes con severidad cre-
ciente: EBD generalizada dominante, EBD recesiva in-
termedia y EBD recesiva severa'". Los sintomas cardi-
nales de la mayoria de las formas dominantes o recesi-
vas son fragilidad cutanea, ampollas, cicatrices, quistes
de milio y alteraciones ungueales. Las formas generali-
zadas severas llevan a contracturas articulares, pseudo-
sindactilia, mutilaciones, compromiso mucoso extracu-
taneo, malnutricion y retraso del crecimiento. En estas
también ocurre la mayor incidencia de carcinoma espi-
nocelular, con inicio temprano (desde segunda década)

y comportamiento agresivo'.

Sindrome de Kindler

Se debe a la mutacion del gen KIND1 que codifica para
una proteina, kindlina, cuya funcion es estabilizar la
union dermoepidérmica. Se manifiesta en el periodo
neonatal y en la infancia por la formacién de ampollas
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acrales y fotosensibilidad, con poiquilodermia en afios
posteriores'™”. La formacion de ampollas puede ser es-
pontanea o traumatica y en general se resuelve con la
edad. Puede existir atrofia cutanea generalizada, siendo
mas comiin en manos, pies, rodillas y codos'”.

Tratamiento

Requiere un abordaje multidisciplinario enfocado en el
manejo de las heridas; dolor, prurito, limitar las compli-
caciones infecciosas cutaneas, cicatrices y cancer de
piel; mantener movilidad y estado nutricional adecua-
dos®**Y. Es importante el correcto manejo desde el mo-
mento de la recepcion de estos neonatos para mejorar la
salud y calidad de vida, brindando lineamientos a fami-
liares y cuidadores, minimizando dudas e incertidum-
bres que se presenten en la vida cotidiana.

El manejo de heridas requiere valoracion de la ex-
tension de piel comprometida, morfologia (ampollas in-
tactas versus erosiones) y la presencia de exudado. Du-
rante el cambio de curaciones, estas se deben remojar
con soluciodn fisioldgica previo a su remocion y aplicar
emoliencia en forma previa a la colocacion de la nueva
curacion. Cuando hay ampollas, es fundamental puncio-
narlas con aguja estéril para reducir la extension de la se-
paracion dermoepidérmica, manteniendo el techo rema-
nente, ya que este provee de una proteccion natural®".
En erosiones no exudativas se pueden utilizar espumas
no adherentes o parches de hidrocoloide. En heridas mi-
nimamente exudativas se recomienda el uso de hidroge-
les (Tegaderm®), que ayudan al alivio del dolor y pruri-
to. Para heridas exudativas se deben utilizar hidrofibra-
tos o alginato de calcio (Kaltostat®) y en heridas coloni-
zadas o infectadas antimicrobianos, como apositos em-
bebidos en sulfadiazina de plata (Actisorb®) en caso de
nifios mayores. Son frecuentes en la EB heridas con evi-
dencia de colonizacion bacteriana, requiriendo el uso re-
petido de antibidticos topicos o sistémicos, estos debe-
ran ser usados solo en casos de infeccion, evitando su
uso profilactico para evitar resistencias bacterianas®®".
Hasta un 90% de las heridas cronicas de EB estan colo-
nizadas por S. aureus®. Se puede agregar al agua del
bafio sal e hipoclorito de sodio con el objetivo de preve-
nir la infeccion. Se ha demostrado que los baiios en agua
salada reducen el dolor (91%), el uso de analgésicos
(66%), la fetidez (31%) y el exudado (44%) en todos los
tipos de EB%.

Es importante el adecuado manejo del dolor en estos
pacientes. Para su tratamiento se recomiendan antiinfla-
matorios no esteroideos (AINES) y acetaminofén, y
cuando la severidad lo indica se puede utilizar tramadol
y opiodes®!*¥. Para el dolor neuropatico, a veces descri-
to por los pacientes, se utiliza gabapentina con buenos
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epidérmica semidestechada a nivel de talén.

Figura 2. A) Collarete epidéermico con costra serohematica a nivel de cara interna de muslo. B) Ampolla

resultados®'***>) Estos pueden combinarse con medi-
das no farmacologicas, como psicoterapia o técnicas de
relajacion, entre otras®'*?.

El prurito predomina en la noche interfiriendo con el
suefio®?”). Para el tratamiento se utilizan antihistamini-
cos sedantes y no sedantes, antidepresivos, gabapentina
y pregabalina, asociados a una buena emoliencia®".

En los casos con cicatrices y contracturas articulares
que generen restriccion de movimientos y limitacion
funcional es indispensable la fisioterapia, pudiendo al-
gunos pacientes llegar a requerir correccion quirtrgi-
ca®,

La prevencion de heridas cutdneas es importante en
vistas al desarrollo motor e integracion social de los ni-
fios. Por ejemplo, pueden utilizarse almohadillas de neo-
preno para proteger extremidades cuando aprenden a
gatear, o colocacion de telas acolchadas en asientos de
triciclos y otros juegos®.

Las heridas cronicas y sus complicaciones, como la
pérdida insensible de agua, inestabilidad térmica e in-
fecciones, llevan a un estado inflamatorio hipercataboli-
co, por lo que es necesario aumentar el aporte calork
co®. El déficit nutricional se correlaciona con la severi-
dad de la EB, siendo entonces mas severo en EBD que
en EBU.

Es importante la monitorizacion de cicatrices croni-
cas o heridas que no curan en EBD y EBU por el riesgo
aumentado de melanoma y cancer de piel no melanoma.
Se deben biopsiar las lesiones sospechosas. El screening
cada 6-12 meses debe comenzar a partir de los 20 afios.

Instruir para autoexamen de piel®".

Es necesaria una aproximacion terapéutica curativa,
actualmente en fase experimental. Algunos procedi-
mientos en estudio incluyen terapia génica, proteica y
celular, y el cultivo y trasplante de queratinocitos®’>?.

Conclusién

La EB es una enfermedad compleja que requiere de un
cuidado adecuado desde el nacimiento y un manejo
multidisciplinario para mejorar calidad de vida y redu-
cir la morbimortalidad de estos pacientes. El diagnosti-
co es clinico presuntivo de confirmacion histopatologi-
ca con IF o ME, apoyado por el AF. Actualmente, con-
tamos con pautas nacionales del manejo del recién naci-
do con piel fragil, las cuales han sido desarrolladas con
la finalidad de ayudar al personal de salud en el manejo
y cuidado de estos nifios®". Es importante el adecuado
cuidado de las heridas, control del dolor y prurito desde
el momento del nacimiento, asi como prevenir poten-
ciales complicaciones de la enfermedad. Las terapias
moleculares actualmente en estudio podrian en un futu-
ro modificar el prondstico de estos pacientes.
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CARTA AL EDITOR

Consumo de bebidas en ninos de cuarto ano
escolar y su relacion con sobrepeso-obesidad

Soft drink consumption by 4th graders and its link to overweight and obesity

Consumo de refrigerantes agucarados em criangas do quarto grau de escolaridade e
sua relacdo com o excesso de peso-obesidade

Liliana Sénchez', Estefany Quispe!, Marfa Luisa Medina?

Lima, 29 de octubre del 2018
Comité Editorial de Archivos de Pediatria

De nuestra mayor consideracion:

En esta ocasion, tenemos el agrado de comunicarnos con
ustedes con la finalidad de realizar algunas sugerencias
sobre un trabajo que hemos leido con mucho interés, pu-
blicado en el volumen 89, suplemento 1, titulado Consu-
mo de bebidas en nifios de cuarto afio escolar y su rela-
cion con sobrepeso-obesidad el cual tenia como objetivo
determinar la relacion entre el consumo de diversas bebi-
das y el desarrollo de sobrepeso y obesidad en escolares
uruguayos de tres colegios diferentes.

En primer lugar, observamos que en dicho estudio los
investigadores obtuvieron los datos antropométricos de
los niflos a través de un cuestionario que fue llenado por
los padres, en base al ultimo control pediatrico de los ni-
fos. Con esta informacion se realizaron las pruebas esta-
disticas para tratar de encontrar la asociacion entre las va-
riables. Sin embargo, los datos antropométricos recolec-
tados de esta forma para nifios podrian ser imprecisos; los
controles mencionados se habrian dado en diferentes
puntos en el tiempo. Nuestra sugerencia para estudios si-
milares seria realizar las mediciones antropométricas in-
dependientemente en cada uno de los nifios en la misma
fecha o en un rango de tiempo muy cercano.

Por otro lado, se realizo una encuesta de frecuencia de
consumo para determinar la asociacion entre el consumo
de bebidas con el sobrepeso y la obesidad. Dicha encuesta
fue autorreportada por los nifios, lo cual podria tener un
margen de error elevado. Los nifios no tendrian la madu-
rez, el criterio y entendimiento adecuado para realizar co-
rrectamente este tipo de encuesta, por lo que recomenda-
mos que para futuras investigaciones los datos sean toma-
dos por el mismo encuestador'?.

Porltimo, en la discusion se sefiala que el consumo reco-
mendable de lacteos en preescolares y escolares es de dos
porciones diarias. No obstante, en diversas guias internacio-
nales se menciona que el consumo de lacteos en preescolares

deberia ser de dos a tres porciones diarias, ello se debe a que
en este rango de edad el nifio estd en pleno crecimiento y sus
requerimientos de calcio van en aumento, y los alimentos con
mayor biodisponibilidad de este mineral son los lacteos y de
acuerdo a su crecimiento sus requerimientos van en aumernr
t0®?). En el Diagnostico de la Situacién Alimentaria y Nutri-
cional en la poblacion de Uruguay del 2016 se menciona que
el consumo de lacteos en los hogares es de una y media por-
cion, lo cual se considera una ingesta deficiente y se sugiere
un mayor consumo de este grupo de alimentos'®. Cabe men-
cionar que se buscaron ¢ identificaron las fuentes bibliografi-
cas citadas en el articulo con respecto a este tema, pero estas
no guardan relacion con la afirmacion hecha por los autores.
Esperamos que puedan tomar en cuenta nuestras suge-
rencias y comentarios, y que estos sean recibidos con agra-
do, ya que deseamos contribuir con la mejora de futuros es-
tudios, sobre todo en temas relacionados a nutricion.
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ARTICULO ORIGINAL

Prevencion de bacteriemia asociada a
catéteres intravenosos en UCIN mediante la
Implementacion de un protocolo de trabajo

Prevention of catheter-related bacteremia in the Pediatrics Critical Care

Unit by means of a protocol

Prevengao de bacteremia relacionada a cateteres na Unidade de Terapia
Intensiva Pediatrica por meio de um protocolo

Andrea Iroa!, Maria José Da Rosa', Héctor Telechea?, Amanda Menchaca?

Resumen

Introduccién: la bacteriemia asociada al uso de
catéter venoso central (BCVC) es una causa
frecuente de infeccion intrahospitalaria en las
unidades de cuidados intensivos pediatricos.
Objetivo: evaluar el impacto sobre la incidencia de
BCVC de la implementacién de un paquete de
medidas destinadas a su prevencién en la Unidad de
Cuidados Intensivos de Nirios del Centro
Hospitalario Pereira Rossell.

Metodologia: se realizé un estudio descriptivo
intervencionista desde el 1 de mayo de 2013 al 31
de octubre delmismo ano. Se aplicé un paquete de
medidas en la colocacién de catéteres venosos
centrales (CVC). Las mismas consistieron en higiene
de manos, uso de barreras asépticas maximas,
asepsia de la piel con clorhexidina, evitar el uso del
acceso femoral, retiro temprano de los CVC y
cuidados posteriores del CVC. Se determind la

densidad de incidencia de BCVC.

Resultados: se incluyeron 45 nifios con CVC
colocados en UCIN, con un total de 51 CVC y 419
dias de cateterizacion. Se identificé un caso de
BCVC. La densidad de incidencia de BCVC fue 2,38
casos/1.000 dias de CVC. El cumplimiento del
paquete de medidas para la prevencion de la BCVC
fue elevado.

Conclusiones: la incidencia de BCVC ha descendido
a partir del afio 2010. El protocolo de trabajo
propuesto fue implementado como pauta de UCIN.

Bacteriemia - Prevencion & Control

Cateterismo Venoso Central

Protocolos

Unidades de Cuidado Intensivo
Pediatrico

Palabras clave:
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Summary

Resumo

Introduction: intravascular-device bacteremia is a
frequent cause of nosocomial infections in Pediatric
Critical Care Units.

Objective: to establish the impact of strategy bundles
on the incidence of catheter-related bacteremia in the
Critical Care Unit of the Pereira Rossell Children
Hospital.

Method: an observational descriptive study was
carried out from May 1, 2013 to October 31, 2013.
The study included patients hospitalized in the
Pediatrics Critical Care Unit with a central catheter.
Six interventions were applied as a bundle when
inserting the catheter. Data were collected from the
patients’ medical records and from the checklist filled
when inserting catheter. Density of the incidence of
central catheter-related bacteremia was calculated.
Results: 45 children were included in the study,
totaling 51 central venous accesses and 419 days of
catheterization. One case of catheter-related
bacteremia was identified, 2.38 cases/ 1000 days of
catheterization. The isolation was coagulase negative
Staphylococcus. The bundle of interventions was
highly accepted.

Conclusions: the incidence of catheter-related
bacteremia has decreased since 2010. The bundle of
interventions has been set as a guideline in the
Critical Care Unit of the Pereira Rossell Children
Hospital.

Key words: Bacteremia - prevention & control
Catheterization central venous
Protocols

Pediatric intensive care units

Introducéo: a bacteremia associada ao uso de
cateter venoso central (BCVC) é uma causa frequente
de infecgdo intra-hospitalar em unidades de terapia
intensiva pediatrica.

Objetivo: avaliar o impacto na incidéncia de BCVC
de implementagdo de um pacote de medidas para
sua prevencgao na Unidade de Terapia Intensiva
Infantil do Centro Hospitalar Pereira Rossell.
Metodologia: no periodo de 01 de maio a 31 de
outubro de 2013 realizou-se um estudo descritivo
intervencionista. Utilizou-se um pacote de medidas
na colocagéo de cateteres venosos centrais (CVC).
Eles incluiram a higienizagdo das maos, o uso de
barreiras assépticas maximas, assepsia da pele com
clorexidina, evitou-se o uso do acesso femoral,
retirada precoce do CVC e cuidados subsequentes
ao CVC. Determinou-se a densidade de incidéncia de
BCVC. Resultados: incluiram-se 45 criangas com
CVC inseridas em UTIN, um total de 51 CVC e 419
dias de cateterismo. Identificou-se um caso de
BCVC. A densidade de incidéncia de BCVC foi de
2,38 casos / 1.000 dias de CVC. O cumprimento do
pacote de medidas para a prevengdo do BCVC foi
alto.

Conclusées: a incidéncia de BCVC diminuiu desde
2010. O protocolo de trabalho proposto
implementou-se como uma diretriz de UTIN.

Palavras-chave: Bacteremia - prevencao e controle
Cateteres venosos centrais
Protocolos
Unidades de terapia intensiva
pediatrica
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trabajos relacionada con el nifio y su entorno.

Presentacion y estructura de los trabajos

1.

5.

Todas las contribuciones seran entregadas en la Secretaria de la So-
ciedad Uruguaya de Pediatria y seran revisadas por el Comité
Editorial cuyos derechos son propiedad de Archivos de Pediatria
del Uruguay. No se aceptaran trabajos presentados o publicados en
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publicacion y deberan contar con la autorizacion pertinente por es-
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Al entregar el material, el o los autores deben presentar una carta

adjunta de conformidad con el contenido de lo redactado y de cono-
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Titulo del articulo. Debe ser conciso pero informativo sobre el con-

tenido central de la publicacion. El mismo titulo en inglés (opcio-

nal). Titulo abreviado al pie de la pagina, empleando no mas de 40

caracteres (contando letras y espacios)

El titulo ademas debe venir con su traduccién en inglés a continua-
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mico mas alto de cada uno de ellos.
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5.2
]

- Frasesobre originalidad de los trabajos “los articulos deben
ser originales e inéditos”. Informacion sobre publicacion o en-
vio duplicado del trabajo o cualquier parte de el a otras revistas,
medios de divulgacion. Declarando ademas que el trabajo no ha
sido sometido antes o simultdneamente a consideracion de otras
publicaciones.

- Validacion por parte del comité de ética de la institucién
donde se realizé el trabajo. Se debera presentar nota adjunta
donde se detalle una validacion por parte del comité de ética ins-
titucional donde se realizo el trabajo.

Segunda pagina, debera contener:

Resumen espaiiol. De no mas de 250 palabras, que describa los

propositos del estudio o investigacion, el material y método basico

empleado, los resultados principales en forma cuantitativa cuando
corresponda y las conclusiones mas importantes. No emplee abre-
viaturas no estandarizadas. Use expresiones concretas y breves.

Resumen inglés. Adjuntar otro resumen en idioma inglés que tenga

el mismo contenido que en espafiol.

Palabras clave. Se utilizara un maximo de 10 y se incluiran con su

equivalente al inglés a continuacion del resumen respectivo. Debe-

ran representar el contenido del articulo y respetar los descriptores
del Mesh (Medical Subject Heading: vocabulario controlado de tér-
minos médicos que identifican el contenido de un documento).

Tercera pagina y sucesivas

Texto. Redaccion del texto de la publicacion propiamente dicho. Se

recomienda la redaccion del mismo en impersonal. Es conveniente

dividir los trabajos en secciones. Los articulos originales en Intro-
duccion, donde se plantean los antecedentes y las preguntas que se
pretende resolver (objetivos/s); Material o Pacientes y Método,
describen el contenido de los materiales o poblacion y la metodolo-
gia empleada; Resultados y Discusion, contiene el analisis de los
resultados obtenidos relacionados al problema planteado o a traba-
jos de otros autores sobre el tema, cuya extension no superara las 10
paginas; Resumen, breve y conciso. Los casos clinicos en Intro-
duccion, Observacién clinica y Discusion. Cada una de estas sec-
ciones debe iniciarse en una nueva pagina. Introducir el minimo de
abreviaturas, aceptando los términos empleados internacionalmen-
te. Las abreviaturas poco comunes deben ser definidas en el momen-
to de su primera aparicion. Se evitaran abreviaturas en el Titulo y en
el Resumen. Cuando existan 3 o mas abreviaturas no convenciona-
les se recomienda sean listadas y presentadas en una hoja aparte.

Puede acceder a un listado completo de abreviaturas o simbolos de

uso comuin en biologia y medicina que aparece publicado en Annals

of Internal Medicine 1979; 90:98-99 y en espaiiol en Rev Chil

Pediatr 1999; 70: 145-161. Ejemplos: cuentas por minuto (cpm),

cuentas por segundo (cps), curie (Ci), grados Celsius (°C), desinte-

graciones por minuto (dpm), desintegraciones por segundo (dps),
equivalente (Eq), gramo (g), hora (h), unidad internacional (IU), ki-
logramo (kg), litro (1), metro (m), minuto (min), molar (M), mole

(mol), osmol (osmol), revoluciones por minuto (rpm), kilo-(prefijo)

(k), deci- (prefijo) (d), mili- (prefijo) (ml), nano — (prefijo) (n), pico —

(prefijo) (p), segundo (s), mililitro (ml), promedio (término estadisti-

co) (x), no significativo (estadistico) (NS), nimero de observaciones

(estadistico) (n), probabilidad (estadistica) (p), En ninguna abrevia-

g

tura agregue “s” para expresar plural. Recuerde que en espafiol las
cifras decimales deben ser separadas con coma y por convencion los
miles y los multiplos de mil se indican con un espacio en lugar de

punto.

Introduccion. Resuma la racionalidad del estudio u observacion y
exprese de forma clara el propésito del articulo. Cuando correspon-
da a su estudio, explique la hipotesis cuya validez pretenda demos-
trar, pero sin incluir datos o conclusiones del trabajo que se esta pre-
sentando. No haga una revision extensa del tema y cite solamente las
referencias bibliograficas que sean estrictamente pertinentes.

Material y Método (o Pacientes o “Poblacion y Método”). Des-
criba claramente la seleccion de sujetos en observacion (pacientes y
sus respectivos controles). Identifique los métodos, instrumentos o
aparatos, y los procedimientos empleados, con la precision necesa-
ria para permitir a otros observadores que reproduzcan sus resulta-
dos. Cuando se trata de métodos establecidos y de uso frecuente (in-
cluso métodos estadisticos) limitese a nombrarlos y cite las referen-
cias respectivas. Cuando los métodos ya han sido publicados pero
no bien conocidos, proporciones las referencias y haga una breve
descripcion. Cuando los métodos son nuevos o aplicé modificacio-
nes a métodos establecidos, describalos con precision, justifique su
empleo y enuncie sus limitaciones.

Los procedimientos experimentales en seres humanos deben ser au-
torizados previamente por un comité de ética de la institucion o de la
Facultad de Medicina. Identifique todos los farmacos y compuestos
quimicos empleados con su nombre genérico, dosis y vias de admi-
nistracion. En caso de ser necesario identificar los pacientes, hagalo
mediante numeros correlativos, no utilice sus iniciales, ni los nume-
ros de matriculas o de historias clinicas. Indique el nimero de perso-
nas, de observaciones, el o los métodos estadisticos empleados y el
nivel de significacion estadistica establecido previamente para juz-

gar los resultados.

Resultados. Presente sus resultados en una secuencia logica, en
concordancia con el desarrollo del texto, las tablas y las figuras. Los
datos pueden mostrarse en tablas o figuras, no simultaneamente en
ambas. No repita en el texto los datos que el lector pueda conocer de
los presentados en las mismas, a excepcion de los resultados mas
importantes del trabajo, que deben ser siempre descritos en el texto.
No incluya en los resultados comentarios de los mismos; ellos deben
ser incluidos en discusion o comentarios. El relato a desarrollar en

resultados solo es de tipo descriptivo.

Discusion (o Comentario). Limitese a una discusion de los resulta-
dos obtenidos en este trabajo y no a una revision del tema. Discuta y
destaque tinicamente los aspectos nuevos e importantes que aportan
su trabajo y las conclusiones que usted propone a partir de ellos. No
es necesario repetir los datos que ya fueron presentados en resulta-
dos, ni incluya comentarios de datos que no figuren en los mismos.
Compare sus hallazgos con otras observaciones relevantes inclu-
yendo las citas bibliograficas correspondientes. Relaciones sus con-
clusiones con los objetivos del estudio desarrollado en la Introduc-

cion. Evite elaborar conclusiones que no surgen de los hallazgos de
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sus resultados. Solo deben incluirse recomendaciones cuando sean
apropiadas y surjan de solido argumentos de sus hallazgos.

u  Tablas. Se debe presentar en hoja aparte o dentro del texto con su
debida referencia. No envie fotografia de las tablas. Numere las ta-
blas en orden consecutivo en el encabezado, seguido de un titulo
breve. Sobre cada columna coloque un encabezamiento corto o
abreviado. Cuando se requieran notas aclaratorias, agréguelas al pie
de la tabla y no en el encabezamiento. Use notas aclaratorias al pie
de la tabla para todas las abreviaturas no estandar que figuren en
ella. Cite cada tabla en orden consecutivo en el texto del trabajo.

®  Figuras. O cualquier tipo de ilustracion que no sea tabla (graficos,
electrocardiogramas, ecografias, radiografia). Los graficos pueden
ser realizados por computadora y presentados en un tamafio de 10 x
15 cm. El disefio deber ser simple y su sola observacion debe permitir
comprender qué desea usted mostrar con el mismo. Utilice patrones y
no colores en el disefio de los mismos. En caso de que un gréfico sea
realizado por un dibujante, no envie el original, remita dos fotografias
en blanco y negro de buena definicion, tamafio 10 x 15 cm. Los titu-
los y leyendas pueden aparecer en la fotografia o en hoja aparte. Las
publicaciones de ilustraciones en color corren por cuenta de los auto-
res y debe consultarse directamente con la Direccion de la Revista. La
suma total de tabla y figuras no deben superar en lo posible la cantidad
de 5 (cinco). No enviar como tablas y figuras el material utilizado en
las presentaciones visuales de una exposicion previa del trabajo.

B Leyendas para las figuras. Redacte los titulos y las leyendas de las
figuras en una pagina separada o dentro del trabajo en forma clara,
indicando su correspondiente numeracion. Identifique y explique
todo simbolo, flecha, letra o niimero que haya empleado para sefialar
parte de las ilustraciones.

= Imagenes de nifios: Para publicacion de imagenes de nifios es obli-
gatorio contar con la autorizacion escrita de los padres. De todas for-
mas (por inconvenientes judiciales previos) aunque se cuente con la
autorizacion, se evitara la publicacion de imagenes que puedan
identificar al individuo.

m  Referencias bibliograficas. Las citas bibliograficas deben ser nu-
meradas consecutivamente por orden de aparicion en el texto, inclu-
yendo en la secuencia las citas que se mencionan en Tablas y Figu-
ras. A su vez, el nimero que identifica la referencia bibliografica de-
be aparecer en el texto, encerrado entre paréntesis curvo. Ejemplo:
(4-7). No se admite omitir en el texto la mencion de la correspon-
diente referencia. Debe respetarse el orden de aparicion, menciona-
do por primera vez, por ejemplo: (1-5). No se puede mencionar el
“5” cuando previamente no han sido mencionados 2, 3 y 4.
Recordamos que el guion incluye, por ejemplo (1-4). En este ejem-
plo estan incluidas las citas 2 y 3. La coma excluye, por ejemplo (1,
4). En este ejemplo estan excluidas las citas 2 y 3.

Sugerimos limitar las referencias a un nimero que no exceda las 30.

Los autores seran los responsables de la exactitud de sus referencias. No

se considera ético citar como de propio acceso, las citas que otros autores

mencionen en sus trabajos cientificos. Cite solo la bibliografia ala que ha-
ya accedido directamente a su lectura. Las citas de trabajos no publicados

o comunicaciones personales no los incluyan en la bibliografia, so6lo limi-

tese a mencionarlas entre paréntesis rectos en el texto.
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Clasificacion de los trabajos de acuerdo al contenido de los
mismos

B Original. El trabajo debe contener frase sobre originalidad de los
trabajos “los articulos deben ser originales e inéditos”. Trabajo en el
que se trata de encontrar una respuesta a una o varias interrogantes
planteadas, sobre etiologia, fisiopatologia, anatomia patologica,
diagnostico, prevencion y tratamiento. El esquema a seguir en la
presentacion cuenta con: Introduccion; Material y métodos; Resul-
tados; Discusion o comentarios y Resumen.

B Caso clinico. Descripcion de uno o mas casos clinicos que supon-
gan una contribucion importante al conocimiento de la enfermedad,
con una revision del tema. Esquema similar al anterior. Maximo de
1500 palabras y 20 citas bibliograficas. Se admitiran un maximo de
4 figuras o tablas.

u  Puesta al dia o Articulo de revision. Discusion de avances recien-
tes en Pediatria. Estos articulos son encargados por la redaccion de
la Revista.

m  Editorial. Espacio destinado a los miembros del equipo de redac-
cion de la Revista o a quién estos designen, destacando temas globa-
les de actualidad e interés general para los pediatras.

®  Comunicaciones breves. Todo trabajo que signifique un aporte ori-
ginal o de notorio interés que no sobrepase en extension 3 hojas tipo
carta a doble espacio, incluyendo tablas y referencias.

®  Notas al Director. En esta seccion se admitira la discusion de traba-
jos publicados en Archivos de Pediatria del Uruguay con el aporte
de observaciones o experiencias que por sus caracteristicas puedan
ser resumidas en un texto breve. Se incluiran ademas la opinion dada
al respecto por un especialista idéneo, con una extension similar a

las comunicaciones breves.

Composicién de las referencias bibliogréficas

Articulo de revista

Speranza N, Goyeneche N, Ferreiro D, Olmos I, Bauger M, Oyarzun M,
etal'. Uso de metilfenidato en nifios y adolescentes usuarios de servicios
de asistencia publica de Montevideo”. Arch Pediatr Urug3 20084; 79°
% 277-83".

1. Autores

2. Titulo del articulo

3. Titulo de la revista (abreviado)
4. Ao de publicacion

5. Volumen

6. Numero

7.

Paginas inclusivas
Se estipula la representacion de los 6 primeros autores. En caso de
exceder esta cifra, se citan los 6 primeros y los restantes se reemplazan por
la abreviatura et al. ; ésta debe separarse del ultimo autor por una coma (,
). No utilice las expresiones: y otros, y colab.

Autor personal. Ejemplo: Gentile L.

Autor corporativo. Ejemplo: SOCIEDAD URUGUAYA DE
PEDIATRIA

Autoria compartida entre autores individuales y un equipo.
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Ejemplo: Llanos M; Grupo Hospital Sétero del Rio.

Libro

Bello O, Sehabiague G, Prego J, de Leonardis D !, Pediatria: urgencias y
emergenciasz. 3 ed.® Montevideo': Bibliomédicas, 2009°,

1. Autores

2. Titulo y subtitulo del libro

3. Nuamero de edicion

4. Lugar de Publicacion (ciudad)
5. Editorial

6.  Afio de publicacion

Capitulo de libro

Martinez Ol. Terapia inhalatoriaz. En3: Bello O, Sehabiague G, Prego J,
de Leonardis D4. Pediatria: urgencias y emergenciass. 3 ed.6 Montevi-
deo’: Bibliomédica®, 2009”: 665-7'.

Autor del capitulo

Titulo del capitulo

Elemento de enlace

Autores del libro

Titulo y subtitulo del libro

Numero de edicion

Lugar de edicion (ciudad)

Editorial

Ao de publicacion

0 X NN kW

10. Paginas inclusivas

Congresos: Conferencias, Mesas Redondas

Gutiérrez S, Pacheco H'. Empiemasz. Congreso Uruguayo de Pediatria,
23°. Montevideo, Uruguay”. 29 nov-2 dic 2000°.

1. Autor

2. Titulo de la Mesa Redonda

3. Titulo y nimero del Congreso

4. Lugar de realizacion
5

Fecha de realizacion

Monograffa de posgrado

Lanza A, Sastre D, Zabala Cl. Atencion de nifios con Sindrome de
Down’ [monografia de posgrado]s. Montevideo™:
Facultad de Medicina. Clinica Pediatrica “A”S, 20026.

1. Autores

2. Titulo de la monografia

3. Designacion del tipo de documento
4. Ciudad

5. Institucion

6. Afio

Recursos electrénicos

Incluye entre otros: articulos en linea de publicaciones periddicas, libros
en linea, capitulos de libros en linea.

Articulo de revista en linea

Pirez MC, Giachetto G, Romero C, Zabala C, Algorta G, Montano A, et
al'. Neumonia invasiva en nifios de 0 a 24 meses: (influye la resistencia
bacteriana en la evolucion?”

[en linea]’. An Pediatr (Barc)® 2008°; 69° (3)”: 205-97°. Obtenido
de: http://www.doyma.es/anpediatr9 [consulta: 20 mar 2009]10.

Paginas inclusivas

1. Autores

2. Titulo del articulo

3. Designacion del tipo de recurso
4. Titulo de la revista (abreviado)
5. Ao de publicacion

6. Volumen

7.  Nuamero

8.

9.

Direccion electronica
10. Fecha de consulta

Libro en linea

Olson NB, edl. Cataloguing internet resource: a manual and practical
guide2
[en linea]S. 2 ed4‘ Dublin, OH5 : Online Computer Library Center6,
5
1997
Obtenido de: ht:tp:oclc.org8 [consulta: 20 mar 2009]9

Direccion electronica

1. Editor

2. Titulo

3. Designacion del tipo de recurso
4. Numero de edicion

5. Lugar de publicacion (ciudad)
6. Editorial

7. Afo de publicacion

8.

9.

Fecha de consulta

Capitulo de libro en linea

Olson NB, ed'. Guidelines for bibliographic description of internet re-
sources: scope and definition”. En’: Cataloguing Internet resource: a ma-
nual and practical guide4 [en linea]s. 2ed® Dublin, OH’: Online Com-
puter Library Centerg, 1997°.

Obtenido de: http: oclc.orglo [consulta: 20 mar 2009]11

Editor

Titulo de capitulo

Elemento de enlace

Titulo del libro

Designacion del tipo de recurso

Mencion de edicion

Lugar de publicacion (ciudad)

Editorial

Ao de publicacion

e~ T AT A o o

0. Direccion electronica
1. Fecha de consulta
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