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RESUMEN

Introduccion: La paralisis cerebral infantil es una
patologia con una prevalencia elevada en nuestro
medio. Esta se asocia con diferentes problemas
musculoesqueléticos, generando de forma carac-
teristica una displasia de caderas de evolucion pro-
gresiva.

Desarrollo: Las recomendaciones actuales en el
manejo de pacientes con PCl estan enfocadas en
conseqguir un diagnostico precoz de la subluxa-
cion de cadera. La mas importante es realizar un
seguimiento estrecho, con evaluaciones clinicas y
exploracion fisica cada 4-6 meses desde la fecha
de diagnostico, asociado a control radiografico. En
estos pacientes se debe valorar la adecuacion de
tratamiento general de la espasticidad y de tra-
tamiento profilactico especifico para la luxacion
espastica de caderas, con especial interés en las
infiltraciones de toxina botulinica de aguellos mus-
culos més afectados. Aquellos pacientes con al-
teraciones radiograficas deben ser valorados por
un especialista en ortopedia pediatrica, de cara a
un posible manejo quirdrgico de la subluxacion. En
pacientes no deambulantes, el principal objetivo de
las intervenciones debe ser el control del dolor de
los pacientes y una movilidad adecuada de caderas
que permita las transferencias y una adecuada hi-
giene perineal, donde diferentes opciones de tra-
tamiento pueden ser planteadas, llegando incluso
a diferentes técnicas quirurgicas paliativas.

Conclusiones: Eltratamiento de la displasia de cadera
en la paralisis cerebral infantil se ha de adecuar al es-
tadio evolutivo de la enfermedad y la demanda fun-
cional de los pacientes, siendo de especial importan-
ciarealizar un diagnodstico precoz de la misma.

PALABRAS CLAVE

Cerebral palsy. Dislocation of the hip. Hip displasia.
Osteotomy. Spastic hip. Treatment.

Luxacion de cadera en la pardlisis cerebral infantil

Paralisis cerebral infantil. Luxacion de cadera. Dis-
plasia de cadera. Osteotomia. Cadera espastica.
Tratamiento.

INTRODUCCION

La paralisis cerebral infantil (PCl) es una encefalo-
patia no progresiva presente en la época perinatal
o primeros anos de vida que origina una alteracion
del movimiento y la postura.

Es la discapacidad fisica mas frecuente en paises
desarrollados con una incidencia que alcanza los
2-2,5/1.000 nacidos vivos[1].

Fisiopatologicamente, la lesion de las motoneu-
ronas superiores produce un desequilibrio entre
musculos antagonistas que origina una limitacion
del movimiento. La falta de estiramiento del mus-
culo y tenddn afectados produce su acortamiento,
que deriva en rigidez muscular mantenida. Esta al-
tera la transmision de cargas al hueso, aparecien-
do al final deformidades ¢seas y articulares rigidas,
siendo especialmente afectada la cadera de estos
pacientes.

El nivel funcional de deambulacion tendra valor
pronostico y ayudara a planificar el tratamiento del
paciente. La presentacion mas comun de la pato-
logia es el tipo espastico, que ocasiona exceso de
tono muscular generalizado en todo el territorio
afecto[2].

La clasificacion Gross Motor Function Classifica-
tion System (GMFCS) es el método mas utiliza-
do enla actualidad para clasificar a los niflos con
PCI, basédndose en las capacidades funcionales
y limitaciones a la deambulacién. Es una clasifi-
cacion fiable y comparable, siendo el mejor mé-
todo para comunicar la gravedad y pronostico de
estos pacientes[3,4]. Consta de cinco estadios
(Figura 1):
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Figura 1. Escala GMFCS

I: Deambula, corre y sube escaleras sin ayuda.

ll: Deambula mejor con aparatos por debajo de la
rodilla.

lll: Necesita muletas o andador.
I\V: Necesita silla de ruedas, no deambulantes.
V: No control postural de tronco y cuello.

Los tipos IV y V son considerados no deambulan-
tes y con mayor numero de afectaciones corpora-
les, siendo el tipo V el de menor tasa de supervi-
vencia global[5].

La incidencia de displasia de cadera en pacientes con
pardlisis cerebral infantil (PCl), es mucho mas elevada
respecto alos nifos sin patologia, y aumenta confor-
me se asciende enla escala GMFCS (siendo mayor en
los nifios mas afectados GMFCS V)[6,7].

Esta displasia provoca en los pacientes, de mane-
ra progresiva, dolor y limitacion funcional (en los
grados mas leves de la GMFCS) y dificultad para las
transferencias, movilizaciones e higiene enlos gra-
dos mas avanzados.

Para lograr un adecuado manejo de estos pacien-
tes es preciso adaptar nuestra actitud terapéutica
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al estado funcional del paciente, para lo que hemos
de conocer la evolucion natural de esta displasiay las
diferentes opciones terapéuticas de las que dispo-
nemos alo largo de la evolucion de la enfermedad.

El objetivo del presente trabajo es realizar una revi-
sion de las caracteristicas distintivas de la luxacion o
displasia de cadera en pacientes con paralisis cerebral
infantil, asi como desarrollar un algoritmo de manejo
de estos pacientes, adecuando nuestras opciones
terapéuticas al estado funcional del paciente.

DESARROLLO

Los nifios con paralisis cerebral (PCI) nacen con ca-
deras reducidas, pero con el paso del tiempo y de-
bido a la espasticidad se va desarrollando la displa-
sia de cadera. La incidencia de luxacion de cadera
aumenta segun van apareciendo las contracturas
fijas en flexion-adduccion de la cadera.

La evolucion natural de la displasia es hacia la sub-
luxacion y posteriormente una luxacion completa.
Progresivamente, la cabeza femoral se va orien-
tando hacia el exterior de la cavidad cotiloidea,
siendo la luxacion posterolateral y superior la loca-
lizacion mas frecuente[8,91.



Existen, por tanto, dos factores que condicionan la
luxacion:

. Factores musculares: espasticidad de los
aductores y flexores de cadera (psoas), aso-
ciado a una debilidad relativa de los musculos
extensoresy abductores.

. Factores Oseos: alteraciones en el esqueleto.
La coxa valga y la anteversion femoral dificul-
taneldesarrollo de un acetabulo conla conca-
vidad adecuada para retener la cabeza femo-
ral (displasia acetabular).

La morbilidad que ocasiona incluye dolor, dificultad
para mantener la posicion y sedestacion, dificultad
en la marcha en aquellos que pueden hacerla, di-
ficultad higiene, oblicuidad pélvica y un posible in-
cremento en el riesgo de escoliosis[10].

Las opciones de rescate en pacientes con madu-
rez esqueletica de una cadera no tratada suelen
ser escasas. Por ello, la deteccion y seguimiento
precoces es fundamental. Los pacientes con PCI
precisan un seguimiento periddico de sus caderas,
con el objetivo de realizar un diagnostico y trata-
miento precoz de la subluxacion de cadera.

Las recomendaciones actuales aconsejan explora-
ciones clinicas cada 4-6 meses desde el diagnodsti-
co de la PCI. Estas visitas se complementaran con
radiografias anteroposteriores de pelvis, la prime-
ra entre los 2-4 anos de edad. Luego anualmente
hasta los 8 anos y bianualmente desde los 8 hasta
la madurez esquelétical11].

Sise objetiva empeoramiento clinico o radiografico
durante el seguimiento, ha de seguirse mas estre-
chamente a estos pacientes, con revisiones cada
4-6 meses.

El objetivo de este seguimiento es el diagnostico y
tratamiento precoz de la subluxacion, antes de que
esta se haya establecido la luxacion y se puedan
acometer intervenciones menos agresivas sobre
el paciente.

Luxacion de cadera en la pardlisis cerebral infantil

Valoracion clinica

La valoracion de los pacientes con PCl debe co-
menzar con una evaluacion global del estado del
paciente que integre diversos puntos que nos ha-
gan enfocar el tratamiento mas adecuado al esta-
do basal del mismo y que incluya una valoracion del
estado neuroldgico, nutricional, respiratorio/venti-
latorio, de mineralizacion ¢sea y novel cognitivo.

Asi mismo, es importante valorar el estado ba-
sal ortopedico del paciente para que nos permita
comprender la situacion basal de dependencia y
movilidad con la que contamos a la hora de dirigir
un tratamiento:

. Uso de silla de ruedas

. Dolor

. Higiene perineal y vestido

. Funcion de la marcha y transferencias

*  Raquis (la luxacion de caderas en PCl puede
asociarse a escoliosis que genere bascula pél-
vicay nos haga tratar de manera preferente la
patologia raquidea).

Exploracion fisica

La exploracion fisica de estos pacientes debe ir
encaminada fundamentalmente a la afectacion de
una posible subluxacion de caderas sobre el rango
articular de las mismas (y la posibilidad de aparicion
de dolor con las movilizaciones), asi como la con-
currencia de otras alteraciones de miembros tales
como dismetrias o alteraciones del perfil torsional
femoral y tibial, o la presencia de oblicuidad pélvica.

Existen ciertas maniobras que nos ayudan a valorar
elgrado de afectaciony acortamiento de los distin-
tos grupos musculares de los miembros inferiores
en estos tipos de pacientes y que detallaremos a
continuacion.
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Maniobra de Thomas (Figura 2): Valora el acorta-
miento del iliopsoas. Se realiza una flexion maxima

de la cadera con el paciente en decubito supino. Si
se produce una flexiéon pasiva de la rodilla contra-

Figura 2. Maniobra de Thomas

Figura 3. Signo de Duncan-Ely

lateral la maniobra se considera positiva e indica
acortamiento del psoas iliaco de la pierna en la que
se produce la flexion pasiva.

Signo de Duncan-Ely (Figura 3): Valora el acorta-
miento de la musculatura cuadricipital, especial-
mente del recto anterior. Se posiciona al paciente
en decubito prono y se realiza una flexion pasiva de
la rodilla. La maniobra resulta positiva si se produce
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una separacion de la pelvis respecto a la camilla de
exploracion.

Angulo popliteo (Figura 4): Valora el acortamiento
de la musculatura isquiotibial. Se posiciona al pa-
ciente en decubito supino, con la cadera de la pier-
na a explorar en flexion de 90° y la contralateral en
extension completa. Posteriormente se mide el
angulo de extension méaxima de la rodilla con fle-



xion de cadera, siendo patoldgico un angulo con
una limitacion a la extension superior a 45°.

Figura 4. Angulo popliteo

Valoracién radioldgica

Dos son los parametros para valorar el grado de su-
bluxacion en pacientes con PCl: el indice de migra-
cion de Reimers y el indice acetabular [10,12,13]
(Figura 5).

Luxacion de cadera en la pardlisis cerebral infantil

indice de Reimers (IM): es el porcentaje de cabe-
za femoral que no queda cubierta por el techo
acetabular en una proyeccion anteroposterior
de pelvis. Enunnino sin alteracion enla cadera, el
IM es inferior al 10%. El limite normal es del 25%
alos cuatro anos. Un indice de migracion mayor
del 30% es considerado anormal.

Indice acetabular (IA): se calcula en una radio-
grafia anteroposterior de pelvis. Es el angulo
formado por la linea de Hilgenreiner y la que
parte desde el borde interno del acetabulo a
la parte superolateral del mismo. Si esta au-
mentado indica displasia acetabular (25-35°).

Las caderas conun IM > 50% no se reducen de for-
ma espontanea y alrededor de la tercera parte de
ellas acaban luxandose. Cuando existe un IM del
30-60%, tienen un riesgo superior de adquirir ma-
yor desplazamiento conforme su edad progresa. El
mayor riesgo de luxacion se produce en los anos
intermedios de la infancia (4-12 afos de edad)[14].

Tratamiento general de la espasticidad

La combinacion de fisioterapia, ortesis y la infiltra-
cion de toxina botulinica en puntos de espasticidad

Figura 5. Indice de Reimers (izquierda) e Indice acetabular (derecha)
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focal ha demostrado que retrasa la necesidad de
realizacion de cirugia ortopedica y la complejidad
de lasintervenciones en pacientes con PCI[2].

En niveles GMFCS IV y V en los que la hipertonia
interfiere con los cuidados del paciente se pueden
emplear técnicas mas invasivas como la infiltracion
intratecal con baclofeno o la realizacion de una ri-
zotomia dorsal selectiva de las raices posteriores
de L1 a S1, con el fin de mejorar la espasticidad y
facilitar el manejo domiciliario de estos niflos en
cuanto a transferencias e higiene.

Dentro del tratamiento general de la espasticidad
de estos pacientes, a nivel musculoesquelético se
persiguen los siguientes objetivos:

*  Aumentar la longitud de lo que tiende a acor-
tarse y potenciar lo débil: fisioterapia, ortesis,
transferencias tendinosas (en pacientes con
adecuado control motor).

*  Actuar sobre el componente biarticular res-
petando el monoarticular.

. Realinear los tres planos de espacio.

Manejo de la cadera en la PCI

La deformidad progresiva de la cadera espastica
requiere tratar las contracturas de partes blan-
das, el desplazamiento de la cabeza femoral y la
displasia del acetabulo de manera secuencial e
intentando ser lo menos invasivo posible en esta-
diosiniciales.

El porcentaje de cabeza femoral descubierta o in-
dice de Reimers, la falta de abduccion, la edad vy el
estado del paciente justifican la cirugia profilactica
de laluxacion, lareconstructiva 0sea o la paliativa.

Tratamiento profilactico

Las caderas enlas que se realiza tratamiento profi-
lactico son aquellas enlas que existe una limitacion
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de la movilidad sin alteraciones radioldgicas rele-
vantes. Podemos diferenciar dos tipos[2]:

°  Estadio de cadera de riesgo: En la que sdlo se
aprecia la contractura de los musculos flexo-
res y aductores y en la radiologia se objetiva
un indice de Reimers entre 20 - 30% (radio-
grafia normal cerca del limite patoldgico).

. Estadio de subluxacion moderada: En el que
ademas del déficit de movilidad, la cabeza fe-
moral empieza a no estar cubierta por el ace-
tabulo y en la radiologia se objetiva un indice
de Reimers de aproximadamente 30%, y aso-
cia generalmente displasia acetabular en un
grado muy incipiente.

Una vez comienza la subluxacion de cadera es
raro que mejore sin tratamiento. Existen diferen-
tes tipos de intervenciones profilacticas que se
pueden llevar a cabo en estos estadios iniciales de
la patologia:

. Fisioterapia realizando ejercicios de estira-
miento de psoas, aductores, isquiotibiales.

. Favorecer la bipedestacion, o que mejora la
densidad osea y disminuye el valgo y la ante-
version femoral.

*  Tratamiento general de la espasticidad visto
anteriormente.

. Infiltraciones periddicas de toxina botulini-
ca tipo A en los musculos espésticos (psoas,
aductores, recto interno).

*  Elongaciones de los musculos espasticos (ci-
rugia de partes blandas- tenotomias o alarga-
mientos musculo-tendinosos)

El uso de la toxina botulinica no ha demostrado una
disminucion en la prevalencia de la luxacion espasti-
ca de cadera en los pacientes no deambulantes. Si
existe acuerdo en que el uso de la toxina botulinica
disminuye el numero de indicaciones quirurgicas a
lo largo del desarrollo y permite diferir cirugias[15].



La cirugiay la toxina botulinica no son dos opciones
alternativas, sino que pueden ser complementarias.

Tratamiento quiruargico

El tratamiento quirdrgico sobre la cadera en nifos
con PCldebe realizarse en tres etapas segun el es-
tadio evolutivo de la luxacién en cada paciente[16]:

. Fase preventiva: Consiste en relajacion de los
tejidos blandos o elongacion tendinosa para
evitar la subluxacion (cirugia de partes blandas)

. Fase reconstructiva: Incorpora osteotomias
Oseas para corregir la subluxacion o luxacion

. Fase paliativa: Encaminada a mitigar el dolor
cronico por la luxacion de la cadera.

Fase preventiva: Cirugia de partes blandas

El planteamiento quirurgico debe ser progresivo,
siendo el primer eslabon el alargamiento de par-
tes blandas, a ser posible de una forma precoz con
objeto de prevenir el desarrollo de la deformidad y
evitar laluxacion de la cadera.

Aungue el objetivo primordial de la elongacion de
partes blandas es detener la progresion temprana
de la subluxacion de cadera, tambien lo es enlente-
cer la progresion en aquellos pacientes con afecta-
cion severa, no deambulantes, con una salud insufi-
ciente para tolerar procedimientos quirdrgicos mas
extensos y agresivos. La intervencion temprana de
partes blandas tiene por objetivo retrasar cirugias
mas complejas hasta que el nifio sea de mayor ta-
mano y disponga de un mayor stock 6seo[16,17].

Existen diferentes factores a tener en cuenta en
la toma de decision de cirugia de partes blandas,
como son[14,16,18,19]:

J Edad: Generalmente en ninos menores de 8a.
A mayor edad, mayor tasa de fracaso.

Luxacion de cadera en la pardlisis cerebral infantil

*  Estado funcional: A mayor GMFCS mayor fra-
caso.

*  Aparicion de contracturas: La toxina botulinica
estaindicada en espasticidad de los musculos
que luxan la cadera, pero pierde efectividad en
contracturas establecidas.

. Rango de movilidad: Flexion o abduccion <30°,
signo de Thomas >30°y un Duncan Ely positivo

+  Indice de Reimers 25-60°: Nifios mayores de
8 anos e IM> 40% son subsidiarios a cirugia
reconstructiva.

Por otra parte, las contraindicaciones relativas para
realizar una cirugia de partes blandas son:

e Afectacion muy severa, GMFCS V. En estos
casos se realizara cirugia de partes blandas si
la higiene perineal es dificultosa.

. Pacientes con distonia espastica o debilidad
muscular atetodsica.

o Pacientes sin contracturas.

. Ninos > 4 anos con Indice de Reimers del 60-
100%. En estos casos se realizara cirugia osea.

Las diferentes técnicas quirurgicas van enfocadas
arealizar elongaciones dirigidas a aquellos muscu-
los con acortamientos establecidos, sirvan como
ejemplo.

Tenotomia de los aductores: Generalmente de
manera percutanea. Se realiza la seccion del aduc-
tor largo. Si no se consigue suficiente abduccion (>
45°) se puede realizar tenotomia del gracilis y del
aductor corto.

Tenotomia intrapélvica del psoas: Se accede al
psoas intrapélvico seccionando la parte tendinosa
del mismo para conseguir una elongacion de sus
fibras. En aquellas deformidades de la cadera en
flexion, se aconseja reseccion del iliopsoas a nivel
delreborde pélvico, para preservar la fuerza flexora
de la cadera[20].
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Fase reconstructiva

Clasicamente, se ha indicado el tratamiento qui-
rurgico reconstructivo sobre la cadera cuando tras
tratamiento conservador no se consigue mante-
ner un adecuado indice de migracion de Reimers.
La cirugia reconstructiva de la articulacion necesita
como requisito una cabeza femoral viable.

La indicacion de tratamiento quirdrgico reconstructi-
vo incluye[21,22]Shenton’s line, shape of the femoral
head, shape of the roof of the acetabulum, and pre-
sence of windblown effect. Of the 31 children (61 hips:

. Pacientes con PCl que presentan progresion
de la subluxacion de cadera tras cirugia profi-
lactica previa de elongacion de partes blandas
al menos una ano antes, y en donde el indice
de migracion de Reimers es mayor del 40%.

. Nifios mayores de 8 anos, con subluxacion de
cadera, en los que el indice de migracion de
Reimers es mayor del 40%.

. Ninos de cualquier edad con subluxacion de
caderas (IMR mayor del 40%) con leve a mo-
derada deformidad de la cabeza femoral.

El objetivo del tratamiento es obtener una cadera
con una congruencia articular correcta y estable,
con indice de migracion de Reimers inferior al 25%
y sin cambios osteoartriticos ni dolor con la movili-
zacion de lamismal21,23].

Los complicaciones y reintervenciones son mas
frecuentes enlos pacientes GMFCS IV y V, es decir,
el grupo de pacientes que requieren cirugias mas
complejas de reconstruccion.

A continuacion, desarrollaremos brevemente las
dos técnicas principales para abordar los dos com-
ponentes de la deformidad ésea de estos pacien-
tes: la valguizacion y anteversion femoral, vy la dis-
plasia acetabular.

Osteotomia femoral proximal varizante, desrota-

dora y de acortamiento (OFVD): De esta forma se
persigue un angulo cervicodiafisario de unos 100°
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y una reduccion de la anteversion de aproximada-
mente unos 10°.

La osteotomia femoral esta indicada si el IMR es su-
perior al 40%. Si no existe displasia acetabular, puede
ser considerado como procedimiento Unico. En ninos
conlIMR mayor del 60% la OFVD presenta unalto indi-
ce de recurrencia por lo que asociarla a una osteoto-
mia pélvica ha mostrado un beneficio significativo en
estos pacientes, con menores tasas de recidiva[24].

Osteotomia pélvica: La indicacion de realizar os-
teotomia pélvica (OP) son los pacientes que pre-
sentan un indice de Reimers mayor del 60% o una
displasia residual acetabular importante con un in-
dice acetabular mayor de 25-35°[25].

A diferencia de la displasia del desarrollo de la ca-
dera, en la que la falta de cobertura acetabular
predomina en la region anterior del mismo, en la
luxacion espastica el defecto de cobertura aceta-
bular se localiza en la parte posterior de éste, por
lo que las técnicas quirurgicas de eleccion en estos
pacientes (Dega, San Diego), aportan mayor esta-
bilidad en la region posterosuperior del acetabulo.

Ya que estos pacientes necesitan asociar diferentes
intervenciones a diferentes niveles, existe el consen-
so de la adecuacion de realizar en un solo acto qui-
rurgico la elongacion de partes blandas, la reduccion
abierta de la cadera, la OFVD yla OP[2](Figura 6).

Figura 6. Osteotomia femoral varizante desrrotadora



Fase paliativa

Las caderas luxadas no tratadas o tras el fracaso de
los tratamientos previos incrementan el riesgo de
dolor en el paciente adolescente o adulto entre el
10y el 30%[26].

Las técnicas de cirugia paliativa estan indicadas en
los pacientes con luxacion sintomatica que pre-
sentan deformidad severa asociada de la cabeza
femoral o destruccion del cartilago articular que
contraindicarian la realizacion de procedimientos

Luxacion de cadera en la pardlisis cerebral infantil

reconstructivos, asi como en las luxaciones croni-
casirreductibles o tras fracasos de cirugias previas.
El objetivo principal de este tipo de intervenciones
es el alivio del dolor y la mejora de la calidad de vida
de estos pacientes[2].

Entre las técnicas descritas se encuentran la ar-
troplastia de reseccion, la artroplastia total de ca-
dera, la osteotomia valguizante y la artrodesis. La
eleccion de una u otra técnica varia en funcion de la
edad y la capacidad de deambulacién del paciente
(Figura 7).

Figura 7. Técnicas de rescate. A: Artroplastia de reseccion. B: Osteotomia valguizante

CONCLUSIONES

Las recomendaciones actuales en el manejo de
pacientes con PCl estan enfocadas en conseguir
un diagnostico precoz de la subluxacion de cadera.

La mas importante es realizar un seguimiento es-
trecho, con evaluaciones clinicas y exploracion fisi-
ca cada 4-6 meses desde la fecha de diagnodstico
de PCI, con control radiografico (radiografia ante-
roposterior de pelvis) entre los 2-4 afos de edad
enlos GMFCS Iy Il (deambulantes independientes)
y una radiografia anual hasta los 8 afos, para seguir

con radiografia bianual hasta la madurez esque-
letica en los GMFCS Il IV y V, mientras el IM sea <
30°. En estos pacientes se debe valorar la adecua-
cion de tratamiento general de la espasticidad y de
tratamiento profilactico especifico para la luxacion
espastica de caderas, con especial interés en las
infiltraciones de toxina botulinica de aquellos mus-
culos mas afectados.

Con IM > 30° los controles deben ser semestrales
y debe ser valorado por un especialista en ortope-
dia infantil, con el fin de planificar una intervencion
proxima.
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Los pacientes menores de 8 afos con IM 30-60%
son susceptibles de realizarles elongacion de
aductores y de iliopsoas; los mayores de 8 anos
con IM> 40% y todos los ninos con IM > 60% debe
recomendarse cirugia reconstructiva de la cade-
ra (elongacion aductores, osteotomia varizante,
acortamiento femoral y osteotomia pélvica).

Hoy en dia la cirugia de partes blandas en la sub-
luxacion de cadera en los pacientes espasticos es
considerada como "método temporizador”, para
ganar tiempo y reducir la agresividad de futuras in-
tervenciones.

Enpacientes no deambulantes, el principal objetivo
de las intervenciones debe ser el control del dolor
de los pacientes y una movilidad adecuada de ca-
deras que permita las transferencias y una ade-
cuada higiene perineal, donde diferentes opciones
de tratamiento pueden ser planteadas, llegando
incluso a diferentes técnicas quirurgicas paliativas.
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Manejo de problemas de salud dsea en pacientes con parélisis cerebral infantil

RESUMEN

Los pacientes pediatricos con paralisis cerebral
infantil (PCI) tienen mayor riesgo de baja densi-
dad mineral 6sea (DMO) y osteoporosis debido
a multiples factores de riesgo, como la inmovili-
dad o la desnutricion. Para poder identificar sus
problemas es preciso conocerlos. Es importante
la valoracion 6sea precoz en estos pacientes. La
evaluacion puede incluir encuesta dietética, anali-
tica sanguinea, radiografia y/o densitometria 0sea
(DEXA) individualizando segun cada paciente. El
seguimiento de la salud ¢sea debe ser semestral
o anual, incluyendo diferentes pruebas comple-
mentarias.

El tratamiento se centra principalmente en me-
didas preventivas, asegurando los niveles de
calcio y vitamina D, de eleccion mediante dieta
o suplementacién si es insuficiente. En aquellos
casos con diagnostico de osteoporosis o algu-
nos casos con baja DMO vy factores de riesgo
asociados se puede valorar el tratamiento con
bifosfonatos.

Como conclusioén, el manejo integral de la salud
Osea en pacientes pediatricos con paralisis cere-
bral infantil requiere un enfoque multidisciplinar y
seguimiento evolutivo para prevenir complicacio-
nesy mejorar su calidad de vida.

PALABRAS CLAVE

Bifosfonatos. Calcio. Densitometria 0sea. Osteo-
porosis. Paralisis cerebral infantil. Vitamina D.

INTRODUCCION Y OBJETIVOS

La paralisis cerebral infantil es la causa de dis-
capacidad mas frecuente en pediatria (1,2). Es-
tos pacientes se consideran pacientes cronicos

complejos por sus multiples necesidades de
atencion médica (1). Es necesario abordar de
forma ordenada sus principales problemas. Para
poder identificarlos es preciso conocer cada uno
de ellos (1).

En esta revision, nos centraremos en los proble-
mas de salud ¢sea. Debido a la presencia de varios
factores de riesgo, presentan riesgo elevado de
baja densidad mineral 6sea y osteoporosis (1,3,4).
Es importante la valoracion ¢sea precoz, pues-
to que en muchos casos las fracturas patologicas
ocurren de forma asintomatica, afectando a su ca-
lidad de vida (1,3).

De esta manera, consideramos necesario esta-
blecer unos criterios de actitud en el seguimiento
de estos pacientes, con el objetivo de realizar un
diagnostico precoz, asi como tener la capacidad de
ofrecer una actitud preventiva y terapéutica adap-
tada a cada situacion.

Se realiza esta revision con el objetivo de esta-
blecer una aproximacion diagnostica y terapéuti-
ca de la salud 6sea en pacientes con PCI. En este
trabajo se exponen los factores de riesgo que
presentan estos pacientes, los metodos diag-
nosticos mas utilizados y las principales medidas
preventivas y terapeuticas, asi como indicaciones
para el control evolutivo de la salud ¢sea de estos
pacientes.

DESARROLLO
1. Concepto

La osteoporosis infantil es una enfermedad que
se caracteriza por una alteracion en la resistencia
6sea (disminucion de masa osea y cambios en la
microarquitectura) que predisponen a un incre-
mento de la fragilidad ¢sea y a su vez el riesgo de
fractura (4-6).
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2. Definiciones en pediatra (1,3-7)

Tabla I: Definiciones en pediatria

DEFINICIONES

Baja DMO para la edad cronoldgica

Z-score (DEXA) < -2DE

Fractura vertebral por compresién en ausencia de enfermedad local o trau-
matismo de alta energia.

Osteoporosis .

Baja DMO (< -2DE) asociado a:
« Dos o mas fracturas de hueso largo hasta los 10 afos de edad.
Tres o mas fracturas de hueso largo en cualquier edad hasta los 19 afnos.

Fracturas de repeticion o con traumatismo de baja energia en pacientes

con enfermedad crénica que lo justifique.

* En estos casos, la DEXA completa la valoracion ésea, pero un valor normal
no excluye el diagndstico

3. Factores deriesgo

Enlos nifios conPClla salud 0sea es un aspecto fun-
damental dentro de su seguimiento clinico. Debido a
los multiples factores de riesgo (2,4,5,7,8) asociados
a su patologia, detallados en la tabla ll, estos pacien-
tes con frecuencia presentan baja mineralizacion

6sea vy fracturas patologicas, siendo asintomaticas
en un alto porcentaje de los casos (1,4). Esta condi-
cion empeora el estado de salud del nifnoy afectaen
gran medida a su calidad de vida, debido a que au-
menta su grado de dolor y su discapacidad fisica (2).

Tabla Il. Factores de riesgo de OP en pacientes con PCI

Inmovilidad = disminucién carga corporal, ausencia de bipedestacion...

Desnutricion

Ingesta insuficiente de Calcio y vitamina D

Baja exposicién solar

Farmacos osteotdxicos (antiepilépticos, corticoides sistémicos...)

4. Pruebas complementarias
4.1. Analitica sanguinea

En pacientes con PCI, se realizara analitica san-
guinea con perfil fosfocalcico (calcio, fosforo,
PTH, fosfatasa alcalina, 25-OH-Vitamina D) al
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menos una vez al ano (especialmente en otofo-
invierno) (3-5).

En caso de precisar suplementacion con vitami-
na D, la monitorizacion analitica sera cada 6 —12
meses, incluyendo medicion de calcio en orina
(3,5).
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4.2. Radiografias

° Encaso de sospecha de fractura patoldgica, se
realizara radiografia de la zona a estudio (4,5).

. Para la valoraciéon de fractura vertebral, la 1ISCD
sugiere entre sus recomendaciones que la
DEXA podria ser un sustituto de la radiografia
lateral de columna como primer estudio, de-
jando esta prueba como segundo nivel en caso
de dudas diagnosticas o para situaciones enlas
que la disponibilidad de la radiografia sea mas
rapida (situaciones urgentes) (4,7).

4.3. Densitometria 6sea (DEXA)

La densitometria obtenida mediante absorcime-
tria dual foténica de Rayos X (DEXA) constituye el
procedimiento mas adecuado para la cuantifica-
cion de lamasa osea (1-5,7). Se trata de una prue-
ba comoda, precisa, incruentay que aporta escasa
radiacion. Traduce las imagenes Oseas en cantidad
mineral dsea por superficie (g/cm2; DMO) (3).

5. Controles evolutivos de valoraciéon de
salud 6sea en pacientes con PCI

La DEXA se suele realizar en columna lumbar y
cuerpo entero (excluyendo la cabeza) (1,3-5,7).
La medicion del cuello femoral en pacientes neu-
rologicos es compleja y ademas de ello, no se re-
comienda en la edad pediatrica debido a su varia-
bilidad (3,7,8). Por esta razon, en la practica clinica
pediatrica, la principal valoracion se hara a nivel
de columna lumbar (1,7). Si bien es cierto que,
en pacientes con PCI, ante dificultad de posicio-
namiento, escoliosis severa o presencia de arte-
factos, es posible la valoracién del fémur distal
lateral (3,7).

La DMO en pediatria debe expresarse como *Z-
score”, que representa la masa 0sea compara-
da con controles sanos segun edad y sexo (3,4).
En los pacientes cronicos, es necesario ajustar
este valor segun tamano corporal y talla en caso
de estar ante una talla p<3 (férmula de Zemel)
(3—=5,7). Para ello, podemos ayudarnos de la apli-
cacion nutricional disponible en la pagina web de
la SEGHNP.

Tabla lll: Controles evolutivos de valoracion de salud 6sea en pacientes con PCI

Encuesta dietética (calcio y vitamina D)

Cada 6 — 12 meses (asegurar ingesta adecuada) (5).
Calculadora de SEIOMM.

Analitica sanguinea (Ca, P, PTH, 250H vitamina
D, FA).

Cada 6—12 meses (3,5).
*Anadir calciuria en caso de tratamiento con vitamina D

Radiografia simple lateral de columna completa

Alos 6 -8 anos (si DEXA no concluyente) (1). Posteriormente,
cada 2 anos. Antes si diagnostico de OP (5).

Alos 6 afios si GMFCS V-V (1).

DEXA

Antes sifactores de riesgo o sospecha de osteoporosis
(fracturas huesos largos/vertebrales) (7).

Se recomienda repetir (individualizar, no hay consenso) (5,7):
* Alos2-3anossiZ-score normal.

* Anualmente si Z—score < -2
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6. Tratamiento
6.1. Optimizar medidas preventivas

. Estilo de vida

—  Exposicion solar: se recomienda 10 — 15
minutos diarios, al menos en cara y ex-
tremidades. Se considera la principal
fuente de vitamina D (90% depende de
la radiacion UVB) (2,4-6).

— Ejercicio fisico: favorecer la bipedesta-
cion siempre que sea posible, atraves de
la fisioterapia, bipedestadores... (2—6)

6.2. Asegurar aporte nutricional
(Cayvitamina D) (1-6,8)

°  Aporte nutricional

— Calcio: Es considerado muy importante
el aporte adecuado de calcio para una
correcta mineralizacion 6sea, bien sea
por dieta (de eleccion) o por suplemen-
tacion (5). En aquellos pacientes que al-
canzanlos niveles diarios recomendados
(tabla IV) mediante la dieta (5,7), no es-
tariaindicado la suplementacion de este,
puesto que no aportaria mas beneficio
anadido (3-5).

Tabla IV: Aportes recomendados
de Calcio al dia

APORTES RECOMENDADOS DE CALCIO (al dia)

1-3anos 700 mg
4—8anos 1000 mg
9-18 anos 1300 mg

Por tanto, la suplementacion con calcio estaria in-
dicada enaquellos casos enlos que laingesta diaria
se considere insuficiente (siempre junto a vitamina
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D) (1,3-6). Para ello, es necesario la realizacion de
una encuesta dietética de forma regular. Podemos
ayudarnos de la calculadora de ingesta de calcio
por dieta disponible en la pagina web de la SEIOMM
(https://seiomm.org/herramientas/calculadora-
de-ingesta-de-calcio)

— Vitamina D: La vitamina D desempena
un papel importante en la regulacion del
metabolismo Ca/P, mejorando la absor-
cion intestinal y renal de ambos (4,5). La
exposicion solar es el principal estimulo
para su sintesis (90%) (3-5).

Los aportes diarios recomendados de vitamina D
(dieta o suplementacion) en pacientes con facto-
res de riesgo de OP, como es el caso de los pacien-
tes con PCl, se establece en torno a 800 — 1000 Ul
(Iimite 4000 Ul/dia) (5).

En pediatria, se asumen valores de 250H vitamina
D > 20 ng/ml (50 nmol/L) como adecuados, entre
12-20 ng/ml insuficientes y < 12 ng/ml deficiente
(4-6). Sin embargo, las guias actuales consideran
que pacientes con enfermedades de riesgo pue-
den tener mayores necesidades de vitamina D, por
lo que en este caso se establece un rango optimo
entre 30-60 ng/ml.

Debido al riesgo aumentado de hipovitaminosis,
se recomienda la monitorizacion de niveles de vi-
tamina D en pacientes con PCI, especialmente los
meses de otofio-invierno (4,5).

Por tanto, la indicacion para iniciar tratamiento con
vitamina D en dichos pacientes seria en aquellos
ninos con hipovitaminosis (250H vitamina D <
30 ng/ml) hasta su completa normalizacion (tras
asegurar una ingesta adecuada previo a su retira-
da) (1,3,5.6).

Las gulas recomiendan la suplementacion con vi-
tamina D2/D3 para minimizar el riesgo de toxicidad
(hipercalciuria), puesto que los niflos con PCl sue-
len tener funcion hepatica y renal normal (3).
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Puesto que no hay una dosis diaria recomendada
para pacientes con patologia cronica, la recomen-
dacion actual es iniciar tratamiento a las dosis re-
comendadas para nifios sanos (800 — 1000 Ul/dia)
y modificar segun PTH, niveles de 25-OH-Vit D3y
calciuria (3,5,6). Sien los controles realizados nos

encontramos con una hipercalciuria o no es posible
la recogida de orina, sera necesario la realizacion
de una ecografia abdominal (3,5) para despistaje
de nefrocalcinosis. En caso de iniciar tratamiento
se recomienda, por tanto, monitorizacion analitica
cada 6 -12 meses (3,5).

Tabla V. Formulaciones mas frecuentes en pacientes con PCI.
Posibilidad de administracion por SNG/gastrostomia

FORMULACIONES MAS FRECUENTES EN PACIENTES CON PCl (via oral limitada)

VITAMINA D3 (COLECALCIFEROL)

VITAMINA D3 2000 Ul (66 Ul/gota)

VITAMINA D3 10000UI (200 Ul/gota)

CALCIO + COLECALCIFEROL

CALCIO 1000 mg / COLECALCIFEROL 880 Ul (comprimidos efervescentes)

CARBONATO CALCIO 2,56g/ COLECALCIFEROL 880 Ul (comprimidos efervescentes)

6.3. Asociar tratamiento antirresortivo
. Bifosfonatos
¢Cuando usarlos?

Adiade hoy, existen multiples estudios sobre eluso
de los bifosfonatos en osteoporosis secundaria en
la edad pediatrica y progresivamente hay mas da-
tos de seguridad a medio y largo plazo. A pesar de
ello, siguen siendo necesarios mas estudios para
obtener conclusiones.

Hasta ahora, las unicas indicaciones para el uso
de bifosfonatos eran dentro de ensayos clinicos o
COMO USO comMpasivo en casos muy graves. Pero
cada vez mas se apuesta por el uso de estos far-
macos, de tal manera que se recomienda su uso
(tras consentimiento informado) siempre que
cumplan criterios de osteoporosis (3,4,6) y podrian
también ser utilizados como tratamiento preven-

tivo en pacientes con baja DMO en pubertad tem-
prana (Tanner 2) en dos situaciones (4,8):

*  Persistencia de los factores de riesgo y Z-
score < -2,5DE con tendencia descendente
en dos determinaciones separadas al menos
un ano.

*  Ausencia de factores de riesgo, si el Z-score
es < -3DE con tendencia descendente en dos
determinaciones separadas al menos un ano.

;Qué bifosfonato usary a qué dosis?

No hay evidencia clara sobre qué bifosfonato usar
en cada caso (4,6). Lo méas usados en nifios son el
pamidronato y zolendronato por via intravenosa y
alendronato y risendronato por via oral. De todos
ellos, los mas usados son el pamidronato y el zole-
drénicointravenosos (3,4,6,8), quedando los orales
Unicamente para casos de osteoporosis leves sin
fracturas vertebrales (4,6).
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Tabla VI. Dosis de los bifosfonatos mas utilizados en pediatria. (5,6)

BIFOSFONATOS MAS UTILIZADOS EN OSTEOPOROSIS SECUNDARIA INFANTIL

Farmaco Dosis

Intervalo

<1lano:0,5mg/kg

Cada 2 meses

1-2anos:0,25-0,5 mg/kg/dia

3 dias cada 3 meses

Pamidronato (1V)

2-3anos:0,375-0,75 mg/kg/dia

3 dias cada 3 meses

>3 anos: 0,5- 1 mg/kg/dia

3 dias cada 4 meses

Dosis maxima: 60 mg/dosis: 11,5 mg/kg/ano

Zolendronato (V)

0,0125-0,05 mg/kg

Cada 6-12 meses (dosis maxima 4 mg)

<40kg:5mg Cada 24 horas
Alendronato (VO)

>40 kg: 10 mg Cada 24 horas

<40kg: 15mg Semanalmente
Risendronato (VO)

>40kg: 30 mg Semanalmente

Efectos secundarios de los bifosfonatos

En general son bien tolerados en nifos (3). En el
caso de los bifosfonatos intravenosos es frecuen-
te el sindrome pseudogripal (3,6) (suele aparecer
entre el primer y tercer dia de tratamiento, duran
unos dias y no suelen recurrir en proximas dosis).
Otro de los efectos adversos frecuente es la hipo-
calcemia (suele ser asintomatica), la hipofosforemia
e hipomagnesemia (menos frecuentes), por ello es
importante asegurar unos niveles adecuados de vi-
tamina Dy calcio antes y durante el tratamiento (6).

Uno de los efectos adversos mas conocidos de
los bifosfonatos orales es la esofagitis, para mini-
mizarlo deben tomarse en ayunas, no masticar el
comprimido y no tomar nada en los 30 minutos
siguientes en los que debera mantenerse en bipe-
destacion (5,6,8). Situaciones dificiles de conseguir
en nifos con PCl por su comorbilidad (disfagia, re-
flujo gastroesofagico, escoliosis).

Otro efecto adverso es el retraso de la formacion
del callo ¢seo tras una osteotomia guirurgica. Por
ello, se recomienda suspender el tratamiento 3-4
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meses antes de la intervencion. No se recomienda
su suspension en fracturas no quirurgicas (6).

Aunque la osteonecrosis mandibular no ha sido do-
cumentada en pediatria, se recomienda mantener
una higiene dental adecuada, realizando en la me-
dida de lo posible, revisiones odontoldgicas previo
alinicio de tratamiento con bifosfonatos (3,6,8).

Duracion del tratamiento

No hay consenso sobre la duracion del tratamien-
to con bifosfonatos (3-5,8,9). Puesto que en es-
tos pacientes los factores de riesgo de OP seran
mantenidos, se podria plantear suspender o retirar
el tratamiento progresivamente cuando no haya
fracturas en los dos afos previos y existe una me-
joriaenla DEXA, conun Z-score > -2DE (4).

Monitorizacion de la respuesta

. El dolor suele resolverse a las 2- 6 semanas
delinicio del tratamiento (5).

. En caso de fractura vertebral, se pueden obser-
var datos de remodelado vertebral en radiogra-
fia simple tras unos meses desde suinicio (6).



Manejo de problemas de salud dsea en pacientes con parélisis cerebral infantil

* A partir del ano, podria observarse una mejo-
ria en el Z-score medido mediante DXA (9).

CONCLUSIONES

La PCl es la causa mas comun de discapacidad en
la infancia y requiere una atencion médica multi-
disciplinar. Este trabajo se centra enrevisar los pro-
blemas de salud 6sea en estos pacientes, dado su
riesgo elevado de osteoporosis.

Es crucial la identificacion temprana de factores
de riesgo para poder realizar un abordaje precoz
y mejorar la calidad de vida de estos pacientes, ya
gue en muchas ocasiones presentan fracturas pa-
tologicas que cursan de manera asintomatica.

Es fundamental la valoracion de la salud osea de
formaregular de estos pacientes. Se utilizaran dife-
rentes pruebas complementarias individualizadas
en cada caso. En primer lugar, la encuesta dietética
nos ayuda a valorar laingesta de calcioy vitamina D,
siendo necesario anualmente completar el estudio
con una analitica sanguinea que incluya el metabo-
lismo fosfocalcico. Ademas, se debera realizar ra-
diografias y/o DEXA de forma individualizada.

Tras una minuciosa valoracion se podran imple-
mentar medidas preventivas, como la exposicion
solar, la realizacion de actividad fisica o el aporte
nutricional de Calcio y vitamina D, y terapéuticas
como el uso de bifosfonatos.

La monitorizacion continuay la actualizacion de pro-
tocolos son fundamentales para mejorar los resul-
tados clinicos y la calidad de vida de estos pacientes.
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Enterocolitis como forma de presentacion de alergia alimentaria en prematuros

RESUMEN

La enterocolitis necrotizante es una conocida en-
tidad clinica en recién nacidos pretérminos, que
genera una importante morbilidad y mortalidad en
esta poblacion. Sin embargo, existen otros cua-
dros, gue comparten sintomas y signos clinicos y
gue pueden simular una enterocolitis necrotizante.
Entre ellos, la enterocolitis inducida por proteinas
alimentarias. La principal alergia/intolerancia es la
inducida por las proteinas de leche de vaca. La sin-
tomatologia aparece en la semana siguiente a la
introduccion de la leche, aunque en pretérminos,
clasicamente se retrasa hasta 4 semanas, siendo
rara su aparicion mas temprana. Presentamos el
caso de recien nacido pretermino, con debut clini-
co dentro de las primeras 48 horas de vida, lo que
Nnos sugiere la presencia de una sensibilizacion in-
trautero.

PALABRAS CLAVE

Enterocolitis necrotizante; Alergia a proteinas ali-
mentarias; Alergia a proteinas de leche de vaca;
Prematuridad;

CASO CLINICO

Se trata de un reciéen nacido pretérmino, mujer, de
33+5 semanas de edad gestacional. Madre de 20
afos, fumadora, primipara, primigesta, con un em-
barazo controlado sin patologia obstétrica.

Parto vaginal, no instrumental, con sospecha de
corioamnionitis por lo que la madre recibe ampici-
linay gentamicina. Ha completado pauta de madu-
racion pulmonar. Rotura de bolsa, 3 horas antes del
parto, objetivandose liguido amnidtico meconial.

Apgar 9/10. No precisa reanimacion. Peso 2040
grs (p48 para Intergrowth 21). Se administra vita-
mina K intramuscular y profilaxis oculoumbilical.

La paciente presenta una exploracion fisica sin
hallazgos patolodgicos. Recibe fluidoterapia con
glucosa al 10% vy se inicia antibioterapia empirica
con ampicilina y gentamicina, tras la obtencion de
screening infeccioso, debido a la sospecha de co-
rioamnionitis. Inicia alimentacion con formula de
prematuro (tomas de 10 ml)

Alas 24 horas de vidarealiza deposicion con hebras
de sangre asociado a distension abdominal. Se
deja en dieta absoluta, se coloca sonda nasogas-
trica abierta a bolsa y se vuelve administrar nueva
dosis de vitamina K.

Se solicita radiografia abdominal donde se visualiza
distension de asas.

Evolucion torpida produciendose a lo largo de las
horas siguientes, nuevas deposiciones con mayor
cantidad de sangre. Realiza varios vomitos en po-
sos de café y presenta distension abdominal im-
portante con dolor a la palpacion. Irritable. Mantie-
ne tensiones normales (78/50 mmHg). Frecuencia
cardiaca 160 Ipm. No apneas ni otros signos de di-
ficultad respiratoria.

Se solicita nuevo control analitico: Hemograma:
26.300 leucitos (48.8% neutrofilos; 25.4% linfoci-
tos); 4.39 x 10x6/uL hematies; Hemoglobina 16.1
g/dL; Hto 48.4%; VCM 110.3 fl; 342.000 plaquetas;
PCR 0,33 mg/dL. Coagulacion enrangos normales.

Se realiza nuevo control radiologico (figura 1).

En este punto se traslada a nuestra Unidad. Es
valorada por Cirugia Infantil que indica actitud ex-
pectante. Se realiza nuevo control analitico: En
hemograma destaca la presencia de leucocitosis
(20360/uL) sin neutrofilia, 363 000 plaquetas y un
15,4% de eosinofilos. Se objetiva un descensode 5
g/dL sobre la hemoglobina inicial (11,5 g/dL). PCR
1,46 mg/dLy una procalcitonina en rangos norma-
les. Hemocuiltivo (-).
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Figura1l
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Radiografia de abdomen (Figura 2) y ecografia ab-
dominal que es se informa como: Presencia de
gas en sistema portal de manera extensa. Porta
permeable. Camara gastrica dilatada , con neu-
matosis en pared. Asas de intestino delgado di-
latadas, pareticas, algunas con pared-mucosa
levemente engrosada y con escasa sefal doppler
parietal. Leve-moderada cantidad de liquido libre
entre asas. Tronco de arteria y vena mesentérica
permeables con disposicién normal.Colon ascen-
dente y descendente en posicion normal, no di-
latados.

Tras su ingreso en la UCIN, con el diagnostico de
enterocolitis necrotizante, la paciente permanece
a dieta absoluta, recibiendo nutricion parenteral
completa y antibioterapia. La paciente presenta
sangre roja abundante en heces durante las prime-
ras 48 horas tras su ingreso, contrastando con su
buen estado general.

Dada la presentacién tan precoz y sus manifes-
taciones clinicas, junto a los datos analiticos, aso-
ciadas a la mejoria franca coincidente con la die-
ta absoluta, se plantea la alternativa diagnostica
de que se trate de una enterocolitis inducida por
proteinas de leche de vaca. Se realizan cuerpos
reductores en heces (NEGATIVO, IgE total (<12U/
ml) y especifica a Pt de leche de vaca (NEGATI-
VAS). Se introduce formula elemental, que es bien
tolerada, disminuyéndose nutricion parenteral
hasta su suspension sin incidencias. Posterior-
mente se consigue pasar de formula elemental a
hidrolizado, con buena tolerancia en el momento
del alta.

La paciente es seguida en las consultas de Neo-
natologia y Gastroenterologia Infantil, presentan-
do una buena evolucion, alcanzando percentiles
acordes a su edad corregida y consiguiendo una
alimentacion que incluye derivados lacteos alos 10
meses de vida.

Diagnostico final: Enterocolitis inducida por pro-
teinas de leche de vaca no mediada por IgE, con
probable sensibilizacion intrautero.

DISCUSION

La enterocolitis inducida por proteinas de la die-
ta o food protein-induced enterocolitis syndrome
(FPIES) es un sindrome gastrointestinal de hiper-
sensibilidad alimentaria no mediada por IgE con
una incidencia aproximada de 15/100.000 / afio.
Los mecanismos fisiopatoldgicos exactos se des-
conocen, pero se ha propuesto que la activacion de
los linfocitos T y la produccion de TNF-a participan
en la inflamacion local y en el aumento de la per-
meabilidad intestinal.

Se presenta con vomitos, diarrea, heces con san-
gre, letargia y/o pérdida de peso. Los casos mas
graves pueden presentar acidosis metabdlica se-
vera y shock debido al sangrado intestinal, perfo-
racionintestinal y/o coagulacién intravascular dise-
minada.

La FPIES puede desarrollarse durante el primer
ano de vida. La presentacion en el periodo neo-
natal es rara, pudiendo aparecer desde las prime-
ras horas de vida hasta varios dias mas tarde. La
presentacion precoz sugiere la posibilidad de una
sensibilizacion intrauterina, habiéndose descrito
manifestaciones clinicas antes de haber iniciado
la alimentacion o incluso, en el feto. Esta compro-
bada la presencia de otros alérgenos en el liquido
amniotico como la lactoferrina o la nicotina, lo que
permitiria la exposicion del feto.

La sintomatologia, asi como los hallazgos radiolo-
gicos y de laboratorio son poco especificos, lo que
hace dificil su diagnostico. En el periodo neonatal
es necesario hacer diagnostico diferencial con la
enterocolitis necrotizante, la proctocolitis por in-
tolerancia a proteinas de leche de vaca y con pro-
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cesos quirdrgicos, como malrotacion intestinal e
incluso con deficit de lactasay de enteroquinasa.

En nuestro caso, la paciente se diagnostico inicial-
mente de enterocolitis necrotizante (ECN). La ECN
se presenta en el 6% -7% de los recien nacidos <
1500 grs

La etiopatogenia de esta enfermedad es multifac-
torial, involucrando a un tracto gastrointestinal pre-
maturo con mucosa inmadura y patrones de moti-
lidad anormales, ademas de una respuestainmune
inmadura y una probable disbiosis gastrointestinal,
sin olvidar el controvertido papel de la nutricion en-
teral. Aligual que ocurre enla FPIES, laleche mater-
na parece tener un efecto protector frente a este
cuadro.

La literatura cita casos de ambas enfermedades
que tienen neumatosis, albumina baja, anemia,
elevaciones de reactantes de fase aguda vy altera-
ciones en la serie blanca.

Enla ECN predomina la presencia de leucopenia,
trombocitopenia y elevacion marcada de PCR
(proteina C reactiva). Sin embargo, los pacientes
con FPIES suelen presentar leucocitosis, eosino-
filia, plaguetas normales o trombocitosis y una
moderada elevacion de PCR. Aunque el ALST
(allergen-specific lymphocyte stimulation test)
puede ser una prueba de laboratorio muy espe-
cifica, no esta disponible en la mayoria de los la-
boratorios.

En cuanto a la proctocolitis asociada a la intoleran-
cia a las proteinas de leche de vaca, esta se sue-
le presentar frecuentemente como hebras de
sangre en heces y aungue los pacientes pueden
presenta distension abdominal, no suelen tener
afectacion del estado general. A nivel radiologico
pueden tener engrosamiento de la pared intesti-
nal, pero la neumatosis es poco comun en contras-
te conlos bebés con FPIES.
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La edad y peso de la paciente, la precocidad en la
aparicion de la clinica, junto alos hallazgos de labo-
ratorio y la rapida y franca respuesta a la supresion
del posible alérgeno desencadenante, nos hizo re-
dirigir el diagndstico y comenzar con alimentacion
elemental y posteriormente hidrolizado, consi-
guiendo la resolucion del caso.

Es precisamente, el cambio de alimentacion vy la
respuesta favorable al mismo, el patron oro del
diagnostico de estos pacientes.

Por lo general, la lactancia materna se puede con-
tinuar, ya que laleche materna es generalmente un
desencadenante poco comun, con modificaciones
dietéticas (eliminacion de laleche de vacay sus de-
rivados en la la alimentacion materna).
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