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RESUMEN

Es bien sabida la importancia que los factores socio-
culturales tienen en la génesis de los TCA, muy espe-
cialmente la vigencia de un modelo estético corporal
femenino delgado. Sin embargo, los TCA son trastor-
nos multicausados y es preciso evitar atribuciones cau-
sales excesivamente simplificadoras y simplistas.

En la actualidad se sabe que la explicacion de mayor
peso de estos trastornos reside en la genética, con una
heredabilidad que oscila entre 0,60 y 0,70. Pero, como
en toda psicopatologia, se trata de herencia poligénica
lo que supone multiplicidad de vias de actuacion de la
disposicion genética: reactividad a la desnutricién, reac-
tividad al estrés, personalidad, edad inicial de la puber-
tad, Indice de masa corporal, sexo, etc.

Sin embargo, entre el 80 al 90% de los TCA no se
producirian sin la decisién y practica previas de perder
peso. Y esta decision se fundamenta en el deseo o anhe-
lo de alcanzar un cuerpo mas delgado. La transmision
de la delgadez deseable se produce a través de muy diver-
sos mecanismos: medios de comunicacioén, actitud fami-
liar ante el cuerpo, actitudes y conductas del grupo coe-

taneo mas cercano relacionadas con el peso vy la ali-
mentacion, actividad fisica excesiva, rendimiento depor-
tivo, etc. En lo que concierne a la interiorizacién del
modelo estético corporal, se produce a partir de los 5-6
afos de edad.

En tales circunstancias una dieta restrictiva puede lle-
var a diversos tipos de irregularidad (descontrol) en los
comportamientos relacionados con la ingestion ali-
mentaria. El descontrol suele conducir a la bulimia ner-
viosa y a otros trastornos afines. El «hipercontrol des-
controlado» puede dar lugar a la anorexia nerviosa y a
otros trastornos afines.

Pero, una vez establecida cualquiera de esas patolo-
gias psicoalimentarias, las alteraciones nutricionales, la
percepcion del trastorno y el consiguiente descenso de la
autoestima, los conflictos familiares, los cambios en las
relaciones sociales, etc. producen una serie de conse-
cuencias biolégicas, psicoldgicas, psicopatoldgicas y socia-
les que mantienen y agravan el TCA en cuestion. Hasta el
punto de que los TCA pueden perpetuarse al margen de
las causas primeras que los produjeron, lo que guarda
ciertas semejanzas con lo que sucede en las adicciones.
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Los trastornos del comportamiento alimentario
(TCA)suponen un problema relevante de salid publica
en los paises desarrollados por su prevalencia, gravedad
curso clinico prolongado, tendencia a la cronificacion,
necesidad de tratamiento especializado y frecuente hos-
pitalizacion. Aunque fueron reconocidos hace mas de
dos siglos en los paises occidentales, se ha producido
un incremento progresivo de su incidencia y prevalen-
cia en los altimos anos debido, fundamentalmente a fac-
tores socioculturales. En la actualidad constituyen la ter-
cera enfermedad crénica mas comun entre los adoles-
centes.

La anorexia nerviosa (AN)es una enfermedad psico-
somdtica que se caracteriza por una pérdida ponderal
inducida (Por debajo del 75% de peso habitual y, en todo
caso, inferior al 85% del peso normal para su edad y
talla)y mantenida por la presencia de psicopatologia
especifica (miedo morboso al incremento de peso con
tendencia a adelgazar, incapacidad para percibir el pro-
pio estado fisico y distorsion de la imagen corporal) que
conduce a una malnutricién progresiva, La bulimia ner-
viosa (BN)se caracteriza por similar psicopatologia, con
la aparicion de episodios de descontrol alimentario con
un consumo rapido de grandes cantidades de comida
(atracdn). Son habituales las conductas encaminadas a
compensar los efectos de los atracones: | vémito, ejer-
cicio intenso, dietas muy restrictivas, utilizacion de diu-
réticos o laxantes.

La «alteracion patolégica del patrén alimentario» bien
en via de la restriccién o conducta compensatoria inapro-
piada, se va a asociar al ayuno en diferentes grados, lo
que va a modificar la composiciéon corporal e induce a
consumir las propias reservas de grasa y masculo para
mantener la glucemia, con ahorro de energia y bajo meta-
bolismo basal. Durante el proceso anoréxico se van des-
arrollando unos habitos alimentarios anémalos y una
sintomatologia digestiva dominada por la sensacion de
plenitud, meteorismo y abdominalgia, atribuidas en par-
te a un trastorno funcional y en parte a la alteracion en
las percepciones del hambre y saciedad,. Un hallazgo
reciente relevante ha consistido en demostrar que el teji-
do adiposo no es un reservorio pasivo de energia; antes

D. Madruga Acerete

al contrario, se trata de un auténtico 6rgano de gran acti-

vidad endocrina y metabdlica, existiendo una interco-

nexion bidireccional del cerebro y del tejido adiposo
sugiriendo que este Gltimo desempefia un papel impor-
tante en la regulacién del balance energético.

El tratamiento de los TCA es multifacético e inter-
disciplinario. Si bien existe numerosos datos basados en
la evidencia que son basicos en las decisiones del tra-
tamiento clinico, la naturaleza de los trastornos ali-
mentarios y la gran diversidad de tratamientos ya esta-
blecidos en la practica hacen dificil valorar las eviden-
cias cientificas. Entre las diferentes gufas clinicas de
las que comentaremos las diferentes recomendaciones
sefialamos: la guia de la «Asociacién Americana de Psi-
quiatria» (APA 2000), la guia en Inglaterra del «Institu-
to Nacional para la Excelencia Clinica» (NICE 2004), la
guia Australiana (Royal College of Psychiatryl 2004),
l«Academia Americana de Pediatria» (2003), «Sociedad
de Medicina del Adolescente» (Kreipe 2003) y la posi-
cion de la Asociacion Americana de dietética (2001). De
todas ellas el cuerpo de pruebas proveniente de estudios
rigurosos, sefialan la necesidad de un tratamiento que
tenga en cuenta las factores bioldgicas, psicoldgicas y
sociales relacionadas con el desarrollo y mantenimien-
to de un trastorno alimentario. La rehabilitacion nutri-
cional debe ser una meta temprana del tratamiento, en
virtud de una serie de premisas:

1) Hasta que no se haya corregido la desnutricién gra-
ve, la psicoterapia tendra una eficacia limitada,

2) La restauracion ponderal se asocia con una dismi-
nucion de los sintomas claves de la anorexia y con
la mejora de las funciones cognitivas y fisicas.

3) Existen a veces problemas digestivos en estos pacien-
tes, en general por motilidad alterada y vaciamien-
to gdstrico retrasado, pero también psiquiatricos, que
pueden dificultar la ingesta oral y condicionan el uso
en ocasiones de nutricién artificial.

Los programas especificos para el tratamiento de los
trastornos de la conducta alimentaria, ha supuesto un
considerable avance terapéutico, mejorando el pronds-
tico de estos pacientes. La agilidad funcional y la apli-
cacion de una terapia multidisciplinar representa una



herramienta fundamental que incrementa las posibili-
dades de recuperacion. La coordinacion o direccion de
las unidades de TCA corre habitualmente a cargo de un
psiquiatra, que establece las lineas generales del trata-
miento y coordina al resto del equipo. Todos los miem-
bros del equipo deben tener experiencia en el tratamiento
de los TCA, sus funciones deben estar claramente deli-
mitadas para evitar interferencias que sélo pueden reper-
cutir negativamente en el tratamiento del paciente.

La rehabilitacion nutricional comprende valoracién
nutricional, dietoterapia y educacién para la nutricion.
Si bien la ANy BN son enfermedades distintas, guardan
semejanzas tanto en sus consecuencias nutricionales
como en su tratamiento nutricional. El papel del médi-
co nutricionista en la unidad de TCA debe estar bien
establecido dentro de los protocolos de actuacién y debe
encargarse de los siguientes aspectos:

1) Valoracién de estado nutricional.

2) Diagnéstico de repercusiones orgdnicas y enferme-
dades asociadas.

3) Tratamiento de la malnutricién y de otras posibles
deficiencias nutricionales.

4) Tratamiento de las complicaciones organicas exis-
tentes.

5) Educacién nutricional dirigida al paciente y a la fami-
lia.

La valoracién nutricional suele incluir una investi-
gacion de los antecedentes alimentarios, asi como la
evaluacién de los indices: antropométricos, bioquimi-
cos, y metabdlicos del estado nutricional. Tiene como
objetivos: cuantificar la repercusion sobre el organismo
de conductas anormales de alimentacién y de malnu-
tricion, identificar a los pacientes con riesgo de sufrir
complicaciones por los trastornos nutricionales y, espe-
cialmente, valorar la necesidad de hospitalizacién cuan-
do la desnutricién se convierte en un peligro inminente
para el paciente.

En la anamnesis los sintomas y signos que presentan
los pacientes con trastornos alimentarios, estan en rela-
cién con los habitos usados para controlar peso. En los
antecedentes alimentarios es necesario averiguar no solo
la ingesta de alimentos (tipo y cantidad) sino también la
de liquidos. Un consumo de energia inadecuada, una
variedad limitada y una deficiente representacion de los
grupos alimentarios incrementara el riesgo de consumo
inapropiado de vitaminas y minerales.

El resultado del examen fisico varia en relacién al
grado de malnutricién en el momento de la observacién,
pero es necesario acostumbrarnos a evaluar el profun-
do estado de deficiencia nutricional, sin presentar los
signos cldsicos de otros estados de malnutricion créni-
ca. Los pacientes con AN tienen desnutricién proteini-
co-energética que se caracteriza por una deplecién
importante de las reservas de tejido adiposo y de pro-

tefna somatica, pero un compartimiento de proteina vis-
ceral relativamente intacto. Estos enfermos cumplen con
los criterios para un diagndstico de marasmo. Durante
la rehabilitacién nutricional, las reservas de grasa y de
tejido magro se regeneran pero a tasas variables.

Es necesario reconocer las indicaciones de atencién
médica urgente que son en su mayoria criterios de ingre-
so, identificando signos vitales inestables que indican
hipometabolismo:

* Répida perdida ponderal.

* Rechazo total a alimentarse.

e Convulsiones.

e Episodios sincopales.

e Letargia, mareos, estado confusional.

e Bradicardia (inferior a 40 [pm).

* Hipotension ortostdtica.

* Dolor precordial por excesivo ejercicio fisico autoin-

ducido.

e Arritmias cardiacas.

e Disfuncién renal u oliguria (inferior a 400ml/dia).

* Deplecién de volumen.

e Tetania.

e Desequilibrio hidroelectrolitico grave (hipopota-

semia, hiponatremia).

Es necesario valorar y monitorizar el estado antro-
pométrico de los pacientes con TCA El peso necesario
para alcanzar los diferente indices de masa corporal sir-
ven para definir objetivos terapéuticos basandose en
ganancias especificas de peso El indice de masa cor-
poral (IMC), el % del peso ideal y, el grado de coope-
racion del paciente, son los datos que mejor se correla-
cionan con los diversos estadios de la enfermedad, esta-
bleciendose en la guia APA 2000 de acuerdo a estos
parametros, diferentes niveles de tratamiento (Fig. 1).

Los resultados de los estudios complementarios sobre
todo de inicio son normales en muchos pacientes, es
aconsejable que los estudios se utilicen como infor-
macién basal y no para confirmar diagnéstico. Es pre-
ciso identificar y analizar examenes complementarios
en relacion al elevado ndmero y frecuencia de com-
plicaciones médicas que pueden presentar estos pacien-
tes sobre todo al deteriorarse su estado fisico. Si bien
los trastornos de la alimentacién se clasifican como
enfermedades psiquidtricas, se acompanan de com-
plicaciones médicas importantes, con morbilidad y tasas
de mortalidad de entre 5-15% El incremento en el reis-
go de mortalidad se asocia con: malnutricion severa
(IMC<13kg /m?), deshidratacién, anormalidades de elec-
trolitos, arritmias cardiacas y bajos niveles en glucosa
y albumina (Tabla ).

Una vez establecido el diagnéstico de TCA los pacien-
tes deben seguir un tratamiento que se prolonga varios
anos, estd organizado en diferentes modalidades asis-
tenciales con distintos niveles de intensidad:

Manejo nutricional en los trastornos del comportamiento alimentario: anorexia y bulimia nerviosa



Evaluacion

;Desnutricién severa: IMC>17,5?
;Pérdida rdpida depeso: >1 kg/sem?

Sl ——NO

Cuidados previos

* ;IMC<15 kg/m2? o ;Escasa motivacion?
e ;Escasa motivacién? o ;Crisis familiar?

o ;Familia en crisis? e ;Fracasos previos?

e ;Compilacién médica grave? ¢ ;Comorbilidad grave?
e ;Atracon-purgacion grave?

/\
NO Si I NO
J J l e

‘ Tratamiento ambulatorio ‘

Hospitalizacién Hospitalizacién
domiciliaria l

l <= | Hospital de Dia
Post-alta P

Figura 1. Tratamiento de trastornos del comportamiento ali-
mentario.

1) Ambulatorio.
2) Hospital de dia.
3) Hospitalizacion.

Programas de postalta.

Tratamiento residencial.

Programa de prevencion de recaidas.

Programas especificos para pacientes resistentes a
tratamiento.

El objetivo principal es el establecimiento de un plan
nutricional individualizado que nos permita corregir las
alteraciones relacionadas con la malnutricién y un pro-
grama de psicoeducacion nutricional sobre las caracte-
risticas de una dieta equilibrada y asi poder modificar
progresivamente el patrén alterado de alimentacion.

El tratamiento nutricional en la anorexia nerviosa
debe iniciarse con programas de rehabilitacién nutricio-
nal y de miodificacion de conducta, existiendo criterios
de ingreso que son variables en las diferentes guias. Hay
evidencia limitada (de estudios no rabdomizados) que
sugieren que programas hospitalarios con cambios en la
caonducta alimentaria y ganancia ponderal, son supe-
riores a programas que no cuentan con estos objetivos.
La guia APA (2000) recomiéndale ingreso: pérdida de
peso persistente (25-30% del peso inicial o IMC <17,5
kg/m2) en menos de tres meses o pocentaje mayor en for-
ma progresiva (pérdida de 1 kg/semana). El protocolo de
hospitalizacion en nuestra unidad consta de tres fases o
etapas y una duracién aproximada de 5 a 6 semanas. El
objetivo del tratamiento sera aumentar gradualmente el
consumo mientras se disminuye el gasto de energia, con

Tabla |
Sistema Examen fisico Riesgo moderado Alto riesgo
Nutricion IMC <15 <13
IMC (P) <3 <2
Perdida peso/sem >0,5 >1,0 kg
Ras purpurico +
Circulatorio TA/SISTOLICA <90 mmHg <80 mmHg
TA/DIASTOLICA <60 mmHg <50 mmHg
POSTURAL >10 mmHg >20 mmHg
PULSO <50 <40

EXTREMIDADES

Acrocianosis/frialdad

Mudsculo-esquelético* Levantarse sin dificultad (Grado 3) +
Levantarse con apoyo (Grado 2) +
Levantarse con dificultad (Grado 1) +
Incapaz de levantarse (Grado 0) +
Temperatura <35°C <34°C
Analitica Leucocitos, urea, electrolitos K<2,5
PO4, albumina, CPK, glucosa Na<130
PO4<0,5
ECG <50 <40
QTc prolongado
*Test Squat
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objeto de alcanzar un balance positivo, a la vez que se
consiguen los refuerzos del programa conductual.

Como consecuencia de la adaptacién al ayuno se ha
sefialado que los pacientes presentan un estado hipo-
metabdlico, que se puede comprobar por el gasto ener-
gético en reposo (GER) medido por calorimetria indi-
recta. Se prescribird un total de consumo enrgético dia-
rio de 130%, respecto del gasto de energia medido o
previsto, ajustando las férmulas tedricas para la tasa hipo-
metabdlica. En general 30-40 Kcal/kg/dia (proximada-
mente 1.000-1.600 kcal/dfa), con incrementos para pro-
mover una tasa constante de aumento de peso, que varia
con los programas de tratamiento y las unidades. Debien-
do establecer ganancia de peso de 0,5 a 1,3 kg/semana,
pero de 500 g/semana en un programa de pacientes exter-
nos.

El sindrome de realimentacion se debe contemplar
en desnutriciones importantes, puede aparecer en el 6%
de los pacientes hospitalizados; asi el control médico es
esencial, evitar sobrealimentacion, medicién de cons-
tantes vitales, balances de liquidos, niveles de electroli-
tos, fésforo, magnesio y funcién renal.

Durante el curso del restablecimiento de la alimen-
tacion, se eleva la cantidad de calorias necesarias para
ganancia ponderal. Los cambios en la tasa metabdlica,
el gasto de energia posprandial y el tipo de tejido recu-
perado son factores que contri buyen significativamen-
te. Ademas debe considerarse el coste energético de la
actividad fisica, que persiste tras la recuperacion. Duran-
te la etapa de ganancia ponderal se debe incrementar
hasta maximo de 70-100 kcal/kg/ dia, pasando en la de
mantenimiento a 40-60 kcal/kg/ dia.

Entre las opciones terapéuticas para la rehabilita-
cion nutricional se incluyen suplementos temporales
o la sustitucién de la comida por suplementos ali-
menticios liquidos. No se ha demostrado que un tipo
de soporte nutricional sea superior a otros. En ocasio-
nes se indica el empleo de alimentacién nasogastrica
(con malnutricién grave definida por un peso <70% del
ideal para la talla) en el paciente que no pueda o no
quiera ingerir una nutricién adecuada (guia ASPEN del
2002 con un nivel de evidencia de clase B). En oca-
siones se usa S/ N como nutriciéon primaria o suple-
mentaria, en donde con evidencia limitada se observa
se acorta el tiempo de ganancia ponderal y de estan-
cia hospitalaria. En situaciones de riesgo para la vida
o ciscunstancias muy inusuales(disfunciones gastroin-
testinales), debe considerarse la alimentacién paren-
teral durante breves periodos de tiempo, sin embargo
la infeccion siempre es un riesgo en pacientes con un
sistema inmunitario afectado.

Consideramos criterios de alta hospitalaria: un IMC
>18,5 kg/m2 y mantenimiento del mismo como minimo
una semana en etapa de transicion, con generalizacion

de la conducta alimentaria en el domicilio, asi como
mejoria psicopatoldgica e incorporacion progresiva a la
escolarizacién. La restauracion del peso durante la hos-
pitalizacién es esencial en el tratamiento, seguimien-
tos de larga duracién donde nos indican peores resulta-
dos en relacién a una inadecuada ganancia de peso
durante el primer ingreso. Cuanto mas proximo a su peso
saludable se encuentra en el momento del alta hospi-
talaria tanto menor es el riesgo de recaida.

La mayor parte de pacientes con bulimia nerviosa no
complicada no requieren tratamiento nutricional hos-
pitalario. A diferencia de la AN son hospitalizados con
menos frecuencia, y cuando esto ocurre, se trata de una
admision para corregir deshidratacion y desequilibrio
hidroelectrolitico, conductas suicidas, y, alteraciones
psiquiatricas que justifican hospitalizacion. La partici-
pacion del nutricionista consiste en ayudar a desarrollar
un plan para el consumo controlado de alimentos y a la
vez valorar la necesidad y tolerancia del paciente a la
estructuracion alimentaria. Hay evidencias de que los
programas terapéuticos que incluyen asesoramiento y
organizacion dietéticos como parte del programa son
mas eficaces que aquellos que no lo incluyen.

Las pacientes con BN presentan generalmente un
peso normal en el momento del diagndstico, por lo que
la restauracion del peso no es el principal objetivo del
tratamiento nutricional. Sin embargo el metabolismo de
las pacientes se elentece en respuesta a la restriccion ali-
mentaria que padecen entre los episodios de atracones,
presentando un estado de hipometabolismo que sélo
puede ponerse de manifiesto por la medicién del gasto
energético, mediante técnicas especificas, y cuando
no se dispone de calorimetria indirecta, el médico debe-
ra valorar la posibilidad de una baja tasa metabdlica.
Aportes de calorias de mantenimiento del érden de 120
a 130% repecto del gasto de energia en reposo estima-
do o un 100% del gasto de energia en reposo previsto
segln las ecuaciones tedricas. Como objetivo nutricio-
nal la estabilizacién del peso en un consumo calérico
mds bajo que el promedio, con aumentos pequenos, pro-
gresivos y constantes. La técnicas conductuales, tales
como comidas planificadas y autoregistros, también con-
tribuyen al control inicial de los sintomas y a la inte-
rrupcién de atracones y purgas. La educacion nutricio-
nal ayudara al enfermo a tomar decisiones mas racio-
nales y fundamentadas respecto a la seleccién de los ali-
mentos. En el disefio de los programas de educacién
nutricional habrd que considerar las cuestiones del des-
arrollo, las habilidades cognitivas y la disponibilidad psi-
coldgica.

El equipo tratante, el enfermo y la familia deben ser
realistas respecto al tratamieto, que a menudo es un pro-
ceso a largo plazo. Aunque los resultados pueden ser
favorables, el curso de tratamiento raras veces es sin inci-
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Tabla Il. Objetivos a largo plazo

Nutricionales

e Desaparicion de sintomas y signos de malnutricion
tratando de mantener el IMC por encima de 18-19.

e Mantenimiento de la dieta, los habitos alimentarios y
la actividad fisica dentro de la normalidad.

e Prevencion de recaidas.

Psiquiatricos

e Corregir los trastornos del comportamiento y la afecti-
vidad.

e Tratar los trastornos de personalidad.

* Mejorar las relaciones interpersonales, familiares y
sociales.

e Prevenir las recaidas.

dentes y el clinico debe estar preparado para vigilar con
cuidado el progreso (Tabla II).

Aunque es indispensable la protocolizacién del pro-
ceso terapéutico, el tratamiento nutricional ha de ser indi-
vidualizado en funcién de las caracteristicas de cada
paciente, pero siempre la primera medida serd la corre-
cion de cualquier alteracion biolégica y posteriormente
ayudar a normalizar la conducta alimentaria. Desde nues-
tro punto de vista, los mejores resultados se obtienen cuan-
do se trabaja modificando normas de conducta alimen-
taria en el contexto de la alimentacién de la familia. Por
ello es esencial un programa educativo diferenciado, que
debe iniciarse en un momento propicio, en forma grupal
e individual, con un objetivo es la reeducacién del pacien-
te y la instauracion o recuperacion de una dieta variada
y suficiente Establecer un patrén de alimentacién con
comidas bien equilibradas no cura el trastorno alimen-
tario, pero no se alcanzard una cura hasta que se esta-
blezcan un patrén con estas caracteristicas (Fig. 2).

Es necesario avanzar en estrategias mas adecuadas de
prevencion e intervencion. Las especiales caracteristicas
de los trastornos de la conducta alimentaria hacen indis-
pensable un enfoque altamente especializado de su tra-
tamiento. En este contexto, la figura del médico exper-
to en nutricion, se considera importante, los TCA pueden
inducir graves repercusiones nutricionales que, por un
lado interfieren en el tratamiento psicolégico vy, por otro,
ponen en peligro la vida del paciente, el control y la reso-
lucién de estas complicaciones han de resolverse con
especialistas en el manejo de estas enfermedades.
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RESUMEN

El fallo hepatico agudo es un trastorno raro en la infan-
cia pero que conlleva una gran mortalidad. En su etio-
logia se incluyen agentes infecciosos (generalmente viri-
cos), farmacos o toxicos, trastornos metabdlicos, hepa-
titis autoinmune y, en ocasiones isquemia hepatica o
procesos infiltrativos. En una elevada proporcion de casos
no se descubre la causa que lo origina. A diferencia de
los adultos, la encefalopatia hepatica puede ser tardia,
o incluso no aparecer. En muchos casos puede haber
una recuperacion espontanea, si se mantiene al pacien-
te estable y supera las complicaciones. El diagnéstico
etiolégico es esencial ya que el pronéstico varia con la
causa. Otros pardmetros que influyen son la edad, pre-
sencia de complicaciones (encefalopatia, edema cere-
bral, insuficiencia renal), y determinacion de los facto-
res de coagulacién. Con el advenimiento del transplan-
te hepatico como un tratamiento eficaz, el desarrollo de
indices prondsticos precoces es primordial, pero no exis-
ten todavia criterios universalmente aceptados. Actual-
mente se estan desarrollando sistemas de depuracion
extrahepaticos y mejoria de las técnicas de transplante
hepético ortotépico y auxiliar.

Palabras clave

Fallo hepatico agudo, hepatitis virica, errores inna-
tos del metabolismo, coagulopatia, transplante hepati-
co.

SUMMARY

Acute liver failure (ALF) is a rare but often fatal dis-
order that results in the death of most children affect-
ed. Its aetiology includes infectious (generally viral)
agents, drugs and toxins, metabolic disorders, autoim-
mune hepatitis and, occasionally, ischaemia or infiltra-
tive diseases, but in a high proportion of cases it remains
unknown. In contrast to adults, hepatic encephalopathy
can be a late event or may not develop at all. In many
cases the liver has the potential to recover with supportive
treatment, if the child is kept alive and stable long enough.
The diagnosis of the cause is essential as the prognosis
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varies greatly with the underlying aetiology. Other param-
eters as age, presence of complications (encephalopa-
thy, cerebral edema, renal failure) and laboratory tests
for assessment of coagulopathy are fundamental. With
the advent of liver transplantation as an effective thera-
py for ALF, the importance of early prognostic evalua-
tion of patients has become critical but universally accept-
ed criteria for listing for transplantation have not defined
as yet. Research efforts are made actually to develop arti-
ficial liver support devices providing a temporary hepat-
ic support, and to refine the techniques of orthotopic and
auxiliary liver transplantation.

Key words
Acute liver failure, viral hepatitis, inborn errors of
metabolism, coagulopathy, transplantation.

CONCEPTO

La insuficiencia hepatica aguda grave, o fallo hepa-
tico agudo, es un proceso fisiopatolégico que se pro-
duce a consecuencia de una lesion grave, repentina y
masiva de las células hepaticas y que da lugar a una dis-
minucién del parénquima hepatico funcionante, el cual
se hace insuficiente para mantener las funciones vitales
del individuo.

La ausencia de una lesién hepatica preexistente es
un dato importante para su definicién ya que implica la
posibilidad de la recuperacién del paciente con un tra-
tamiento de mantenimiento de las funciones vitales siem-
pre que desaparezca la causa y el higado mantenga su
capacidad de regeneracion.

En los adultos, la insuficiencia hepatica aguda grave
es mucho mas frecuente que en el nifio y por ello se
toma a menudo como referencia. Sin embargo, la defi-
nicién cldsica de Trey y Davidson «necrosis hepadtica
masiva, con aparicion de encefalopatia en las 8 sema-
nas siguientes al primer signo de enfermedad, en un
paciente sin enfermedad hepatica cronica»” no se aco-
pla a la complejidad de la situacion en el paciente pedia-
trico. Por una parte, existen trastornos pediatricos que



Tabla I. Etiologia mas frecuente del fallo hepético agudo segtn la edad

Infecciosa

Neonatos Lactantes 2-10 anos 10-18 anos
Virus Herpes HBV HAV HAV
Echovirus Hepatitis no A-G HBV HBV
Sepsis Virus Herpes Hepatitis Hepatitis

HBV noA-G noA-G

Coxackie

Adenovirus

Metabolica/Toxica/Autoinmune

Neonatos Lactantes 2-10 anos 10-18 anos
Hemocromatosis Galactosemia Intox. Paracetamol Enf. Wilson

Tirosinemia-1
Fructosemia
Citpat. Mitocondriales

Galactosemia
Tirosinemia-1

producen un sindrome similar al fallo hepatico agudo,
pero que no cumplen los criterios completos anterior-
mente expuestos. Por ejemplo, el sindrome de Reye y
otras metabolopatias producen encefalopatia que no es
secundaria a enfermedad hepdtica. La enfermedad de
Wilson, que es considerada como una causa de fallo
hepatico agudo, presenta una enfermedad hepatica pre-
existente. En los neonatos, la mayoria de las insuficien-
cias hepaticas agudas graves se producen a consecuen-
cia de trastornos metabdlicos o de infecciones intrau-
terinas, por lo que no existe apenas intervalo de tiempo,
presentando muchos de ellos sintomas de alteracion
hepatica crénica al nacimiento. En cuanto a la aparicion
de las manifestaciones neuroldgicas en el lactante y el
parvulo, éstas pueden ser sutiles e inespecificas, origi-
nando el que la deteccion de encefalopatia sea muy difi-
cultosa. A ello se suma que en estas edades, es menos
frecuente y patente, asi como mas tardia, la alteracion
neurolégica, pudiendo incluso no estar presente, con
predominio de la sintomatologia hemorragica por la coa-
gulopatia.

Por ello, la definicién que nos parece mds apropia-
da en el momento actual, es la del King’s College de Lon-
dres (1996)@ que propone el fallo hepatico fulminante
como «un trastorno multisistémico en el que existe una
alteracion grave de la funcién hepdtica, con o sin ence-
falopatia, asociada a necrosis hepatocelular, que se mani-
fiesta en fallo de la sintesis hepatica, en un paciente sin
hepatopatia crénica previa conocida».

PUNTOS CLAVE
1. Identificar la etiologia

La insuficiencia hepatica grave no es una situacién
frecuente en pediatria. Se calcula que del 10 al 15% de
los transplantes hepaticos pediatricos anuales se produ-
cen a consecuencia de ella. Sin embargo, en los nifos

Hep autoinmune

se indica el transplante hepatico aproximadamente el
doble que en los adultos por esta causa®.

El establecer la etiologia de una insuficiencia hepa-
tica grave es fundamental para el prondstico, ya que éste
es muy diferente seglin sea el origen del proceso. Asi, el
prondstico es mejor en el caso de un fallo hepatico pro-
ducido por el virus A de la hepatitis, en la hepatitis autoin-
mune y en la intoxicacién por paracetamol, mientras
que si se produce a raiz de una metabolopatia que se ha
descompensado la situacién es practicamente irreversi-
ble. Por otra parte, hay causas susceptibles de tratamiento
médico especifico, que conviene identificar con rapidez
para poder aplicarlo. Por todo ello, el conocer la etio-
logia nos ayuda para decidir la indicacién o no de trans-
plante hepdtico.

Su etiologia varia con la edad®; consideraremos sepa-
radamente la época neonatal y del lactante de la edad
preescolar y escolar (Tabla I).

1.1. Fallo hepatico agudo neonatal:

Merece una mencién especial ya que tanto la etio-
logia como la presentacién clinica son diferentes en este
grupo de edad.

En general, los procesos infecciosos constituyen la
etiologia mas comun de fallo hepatico secundario en el
recién nacido. Por ello, hay que considerar siempre la
posibilidad de fallo hepatico agudo dentro del contex-
to de un fallo multisistémico secundario a sepsis.

En cuanto a la cronologia de aparicion, tenemos:

e En la primera semana de vida, se puede poner de
manifiesto las causas de insuficiencia hepatica ori-
ginada intraltero:
a.Las infecciones congénitas o adquiridas en la vida

intrauterina, como son las producidas por el grupo
de virus herpes (herpes simple, citomegalovirus),
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enterovirus y parvovirus B19, son una causa impor-
tante en esta edad. Hay que tener en cuenta que el
fallo hepdtico en el neonato puede ocurrir a con-
secuencia de infecciones viricas que no producen
alteracion hepdtica grave en nifios mayores.
b.Trastornos metabélicos®:
e Hemocromatosis neonatal: es la causa mas fre-
cuente de fallo hepatico neonatal de origen meta-
bélico. Se asocia a acimulo de hierro a nivel de
higado, pancreas, corazén y cerebro. Es un tras-
torno del metabolismo del hierro bien congénito o
adquirido, e, incluso, recientemente, se ha postu-
lado como secundario a una posible aloinmuni-
zacion tisular por parte de la madre.
Trastornos de la cadena respiratoria mitocondrial o
citopatias mitocondriales son un grupo de enfer-
medades debidas a deficiencias en las enzimas de
la cadena de transporte de electrones. Son trastor-
nos poco frecuentes que debutan con fallo hepati-
co agudo y alteracion multiorganica. Hay una amplia
variedad de fenotipos clinicos, con diferentes for-
mas de transmision hereditaria, incluyendo la trans-
mision a través del DNA mitocondrial materno.

* En la segunda y tercera semana de vida:

a.Las infecciones citadas anteriormente siguen sien-
do una causa a considerar en primer lugar.

b.Dentro de los trastornos metabélicos hay dos que
pueden aparecer en este momento, aunque tam-
bién se pueden presentar en etapas posteriores
durante el primer afio de la vida, y son la tirosi-
nemia tipo 1y la galactosemia®:

e La tirosinemia tipo 1 es un trastorno autosémico
recesivo debido a un defecto en el metabolismo de
la tirosina, a consecuencia de lo cual se producen
diversos metabolitos téxicos.

e La galactosemia es un trastorno del metabolismo
de los hidratos de carbono producido por la defi-
ciencia de la galactosa-1-fosfato-uridil transferasa.
Como consecuencia tiene lugar un acimulo de
galactosa-1-P y galactitiol en el higado que pue-
den originar la necrosis celular.

1.2. Fallo hepatico agudo en el lactante

a.

Infecciones: después de las tres semanas de vida la
hepatitis B de transmision vertical cobra predomi-
nancia dentro de las causas infecciosas. Aunque la
mayoria de los recién nacidos infectados de esta for-
ma se convierten en portadores crénicos, los nifos
nacidos de madres AntiHBe+ pueden desarrollar
hepatitis fulminante en los primeros tres meses de
vida. Esta forma de evolucién esta en relacion con la
transmision del virus portador de la mutacién pre-
core, aunque también podria deberse a una respuesta
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inmune anémala. La prevencion de esta situacion se
efectda con la vacunacion de los recién nacidos fren-
te a la hepatitis B.

Ademas, son caracteristicas de esta edad las infec-
ciones por enterovirus (Echovirus 11, Coxsackie).
Una de las causas mas importantes de fallo hepatico
en los primeros meses de vida es una forma de hepa-
titis, aparentemente virica, (noA, noE, no Herpes
no Enterovirus)®, que se acompana con frecuencia
de anemia aplasica. y de células gigantes en la biop-
sia hepatica.

b. Trastornos metabdlicos: aparte de los descritos en el
apartado anterior, en la época de lactante pueden
ponerse de manifiesto otros defectos metabdlicos como
la fructosemia con el inicio de la ingesta de frutas en
la alimentacién complementaria. Los errores innatos
de la B-oxidacion mitocondrial de los acidos grasos
clasicamente se presentan en un lactante con hipo-
glucemia grave no cetdsica en el transcurso de un pro-
ceso febril leve o de un periodo de ayuno, pero en oca-
siones se manifiestan con insuficiencia hepatica gra-
ve. Puede ser que ciertos casos de etiologia indefi-
nida como se ha comentado anteriormente, puedan
ser atribuidos en un futuro a trastornos metabdlicos
con la mejoria de las técnicas diagndsticas.

1.3. Fallo hepatico agudo en preescolares y escolares

La etiologia infecciosa sigue siendo el grupo mas fre-
cuente de causa de fallo hepatico en este rango de edad.
Principalmente, las hepatitis viricas que producen el 80%
de los casos de fallo hepatico fulminante. Sin embar-
go, en aproximadamente la mitad de los pacientes entre
los 2 y los 12 anos de edad no se encuentra una causa
especifica para su lesién hepatica, suponiéndose que la
mayoria son debidos a virus no identificados.
a. Hepatitis por virus de hepatitis

e Hepatitis por virus A: es mas frecuente en la infan-
cia que la hepatitis por virus By, por tanto, ocasio-
na un mayor nimero de fallo hepdtico fulminante.
De todas formas, el riesgo de desarrollar insuficien-
cia hepdtica aguda grave en los pacientes con infec-
cién sintomatica por virus A es muy bajo (de 0,1 a
0,4%), siendo mas importante en los paises en vias
de desarrollo, por la gran prevalencia de esta infec-
cién en ellos. Ademas hay que recalcar que esta infec-
cion puede complicar el curso de otras enfermeda-
des hepaticas, como es la hepatitis C crénica, en la
que hasta el 40% de los casos sobreinfectados por el
virus A pueden desarrollar hepatitis fulminante®.
Hepatitis por virus B: en cuanto a la hepatitis por
virus B, el riesgo de desarrollar hepatitis fulminan-
te en general es del 1%, incrementandose cuan-
do se produce la coinfeccion por el virus delta. En
la edad pediatrica esta posibilidad es muchisimo



menor (0,01%), excepto en la época de lactante,
como se ha visto en el apartado anterior.

* Hepatitis por virus C: se duda que la infeccién por
el virus C de la hepatitis pueda producir hepatitis
fulminante en la edad pediatrica. Su principal papel
patogénico se encuentra en la propension a la cro-
nicidad.

e Hepatitis por virus E: hasta el momento no se ha
descrito fallo hepatico fulminante en la edad pedia-
trica a consecuencia de una infeccién por este virus
en los paises desarrollados. Si que ha sido rese-
fiado en los paises en vias de desarrollo.

e Hepatitis ocasionada por otros virus de hepatitis:
no se ha descrito esta posibilidad en los virus G ni
en los TTV (virus transmitidos por transfusion).

* Hepatitis esporadica noA-G. Esta hepatitis, presumi-
blemente virica, se diagnostica cuando hay eviden-
cia de hepatitis aguda en ausencia de marcadores de
infeccion por virus de hepatitis conocidos y en ausen-
cia clinica o serolégica de infeccion sistémica por
otros agentes virales. Tiene que haber también ausen-
cia de exposicion a drogas o téxicos y marcadores
negativos de hepatitis autoinmune o trastorno meta-
bélico, asi como no evidencia de infeccion por agen-
tes no virales capaces de producir hepatitis.

Una peculiaridad de esta forma de hepatitis es su pro-
pension a causar fallo hepatico agudo. Es, de hecho,
la principal causa de hepatitis fulminante en los pai-
ses desarrollados, llegando a producir del 50 al 60%
de los casos de insuficiencia hepética aguda grave.
Ademéds, el pronéstico de esta forma es muy grave,
ya que menos del 30% de los casos presentan recu-
peracion sin la realizacion de transplante hepatico.

e Otros virus, principalmente del grupo herpes (her-
pes simple, varicela-zoster, Epstein-Barr, citome-
galovirus) pueden estar implicados en hepatitis ful-
minante, principalmente en pacientes inmunode-
primidos.

Hepatitis infecciosa no virica
Raramente, diferentes agentes infecciosos (Neisseria
meningitidis, Shigella dysenteriae, Treponema palli-
dum, Plasmodium falciparum, Leishmania Donova-
nii...) se han implicado como causa de fallo hepati-
co agudo. A pesar de lo excepcional de esta situa-
cién, debe considerarse, ya que responden al trata-
miento especifico de cada caso.

Hepatitis autoinmune

La hepatitis autoinmune, tanto la tipo | como la tipo

[, es una enfermedad extremadamente grave, que

puede, en ocasiones, debutar como hepatitis fulmi-

nante o subfulminante. Es importante su reconoci-
miento, mediante la determinacién de autoanticuer-
pos y la presencia de hipergammaglobulinemia, pues-
to que responde bien al tratamiento inmunosupresor.

Tabla II. indice de Nazer

0 1 2 3 4

Bilirrubina <6 6-9 9-12 12-17,5 >17,5
I Quick >75 60-75 50-59 22-49 <21
GPT <100 100-150 151-200 201-300 >301

Nazer < 7: Observacion
Nazer > 7: Traslado

Transplante Hepadtico de Urgencia

Si los indices prondsticos indican mala evolucion
- FactorV < 25%

- Encefalopatia grado lII

d. Enfermedades metabdlicas

En este grupo de edad cobra importancia la enfer-
medad de Wilson. La presentacién como fallo hepa-
tico agudo se acompana de hemdlisis aguda e hipe-
ruricemia. El dato mas fiable par su diagndstico es el
nivel de cupruria elevada. El pronéstico de esta for-
ma es grave, no respondiendo generalmente al tra-
tamiento con quelantes del cobre, y necesitando un
transplante hepatico de urgencia.

Hepatitis toxico-medicamentosa

La insuficiencia hepdtica aguda grave asociada a far-
macos es en general una causa rara en nifios.
Excepcion a esta aseveracion lo constituye la inges-
tién de dosis téxicas de paracetamol (>150 mg/kg),
y si se producen niveles téxicos en sangre (>200
mcg/ml) a las 4 horas de la ingesta. El fallo hepati-
co toxico por paracetamol tiene una tasa de recu-
peracion superior al originado por las hepatitis viri-
cas®.

Otros toxicos a destacar, aunque su incidencia es
muy pequefa, salvo circunstancias especiales son la
phalloidina (Amanita phalloides), arsénico, tetraclo-
ruro de carbono y otros hidrocarburos clorados (pre-
sentes en disolventes industriales) que muestran una
elevada toxicidad hepatica®.

g. Otras causas: La necrosis isquémica hepadtica, pro-

ducida de forma secundaria a insuficiencia cardiaca
o shock, el sindrome de Budd-Chiari y la infiltracién
hepatica tumoral masiva, pueden ocasionar también
una insuficiencia hepatica grave.

2. Desarrollo de parametros o indices prondstico

El prondstico de un nifio con fallo hepatico agudo

a menudo es dificil de establecer, ya que no se dispo-
ne de parametros especificos que predigan la supervi-
vencia por recuperacion espontanea, o la necesidad
de realizacion de transplante hepatico urgente. Se han
desarrollado diversos indices, que se han aplicado sobre
todo en adultos, para ayudar a la decision del trans-
plante'® (Tabla II).
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En los nifos es preferible realizar varias considera-
ciones:

Etiologia

En primer lugar, la etiologia responsable de la insu-
ficiencia hepdtica es un dato a considerar. Asi, el fallo
hepatico debido a una infeccion por el virus de la hepa-
titis A presenta mayor tasa de recuperacion espontanea
(>50%) que las hepatitis de otras causas. Al contrario,
los casos atribuidos a hepatitis no A-G son los que tie-
nen un prondstico mas peyorativo (<30% de recupe-
racion). En general, el fallo hepético téxico por para-
cetamol es mas benigno (35-65% de recuperacién
espontanea) que el fallo hepatico de origen virico.

Edad

La edad en si no es un factor pronéstico importan-
te, salvo en nifos menores de 2 anos, en los que la tasa
de mortalidad es mas elevada.

Complicaciones

e Encefalopatia. El grado de encefalopatia es uno de
los factores mds importantes en cuanto al prondsti-
co. De hecho, sélo un 18% de los pacientes con el
grado IV de encefalopatia sobreviven, mientras que
ello ocurre en el 48% de los pacientes con grado Ill,
y en el 66% de los que tienen un grado 1112

e Edema cerebral. La existencia de edema cerebral
empeora en gran manera el pronéstico, e incremen-
ta la aparicién de secuelas posteriores.

e Insuficiencia renal. Se considera un factor prondsti-
co importante, ya que sélo de forma excepcional los
pacientes que la desarrollan recuperan espontanea-
mente la funcion hepdtica.

Datos de laboratorio

Los parametros analiticos se correlacionan en parte
con el grado de necrosis y con la evolucién final.

Asi, un nivel creciente de bilirrubina >12 mg/dl, una
disminucion del indice de Quick < 20% (INR>4), y una
disminucién del factor V < 25%, son signos de muy mal
prondstico que indicarian un transplante hepatico de
urgencia?.

Otros parametros'»

Ademas de todo ello, es importante establecer para-
metros sensibles y especificos que nos ayuden a iden-
tificar la gravedad y la irreversibilidad del fallo hepati-
co y que sirvan, por tanto de indicadores para la deci-
sion de transplante.

a. Valoracion de funciones metabdlicas y de sintesis
hepaticas: se han estudiado diversas funciones hepa-
ticas como la medida del potencial redox hepatico
mediante los indices lactato/piruvato y p-hidroxi-
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butirato/acetoacetato, o la medida del 4cido para
amino-hipurico tras la conjugacién con glicina del
acido paraaminobenzoico. Sin embargo, se desco-
noce por el momento si ello es mas dtil que la deter-
minacion seriada de las pruebas de coagulacion.

b. Valoracion de la capacidad de regeneracion: ésta es
de un indudable valor predictivo. Se estima median-
te la determinacion de la a-feto proteina, propo-
niéndose recientemente el factor de crecimiento hepa-
tocitario y el factor transformante del crecimiento
(hepatocyte growth factor- HGF y hepatocyte trans-
forming growth factor-HTGF).

3. Mejorar las opciones terapéuticas

El tratamiento se dirige a mantener las funciones vita-
les y a prevenir o tratar las posibles complicaciones has-
ta que tenga lugar la recuperacién espontdnea, o, en
caso de que ésta no se produzca, se oriente al pacien-
te hacia la realizacion de transplante hepético.

Si existe una causa susceptible de tratamiento, debe
identificarse y tratarse precozmente, ya que modifica y
mejora el pronésticos),

Sistemas de depuracion extrahepaticos

En ellos, la sangre total o el plasma pasan a través de
diversos soportes con el objeto de suplir transitoriamente
la funcion detoxificadora del higado, mientras se espe-
ra la regeneracién de éste 6rgano o la realizacion del
transplante('e.

Puede utilizarse la hemodialisis, hemoperfusion, vy,
recientemente la hemofiltracién con sistema MARS, en
el que la sangre se filtra a través de sistemas de polisul-
fonas y albdmina.

También se han utilizado sistemas biol6gicos (hepa-
tocitos aislados, higado porcino...), pero sélo constitu-
yen una medida temporal.

Transplante hepatico

La introduccién del transplante hepdtico en la tera-
péutica de la hepatitis fulminante ha modificado drasti-
camente el pronéstico de muchos de estos enfermos,
que era irreversible hacia el fallecimiento anteriormen-
te. En la actualidad, se ha conseguido disminuir la mor-
talidad por este proceso de forma significativa (morta-
lidad global del 80 en el conjunto de las causas en la
era pretransplante a menos del 30% en la actualidad)?

El principal problema del transplante reside en la
necesidad de decidir la indicacion en el momento ade-
cuado. La decision de transplantar a un nifio afecto de
fallo hepatico agudo no es facil, ya que éste deberia rea-
lizarse ante la certeza de la irrecuperabilidad del fallo
hepatico, y antes de la aparicién de lesiones neurol6-
gicas irreversibles es decir, no demasiado pronto, ya que
pude no ser necesario por la posibilidad de recupera-



cién espontanea; ni demasiado tarde, cuando las secue-
las neuroldgicas van a impedir una vida y un desarrollo
normales.

Por ello, se han establecido diversos indices (Nazer
—Tabla II-, King’s College) que, sin embargo, no se utili-
zan de forma unanime por todas las unidades de cui-
dados intensivos19.

Las nuevas técnicas de transplante ortotépico (split-
liver, y de donante vivo), permiten una mayor accesibi-
lidad al transplante de los pacientes pediatricos, asi como
la posibilidad de transplante hepatico auxiliar, en el que
una parte del higado del receptor es sustituida por un
injerto reducido que suple las funciones del higado dana-
do.

Recientemente, con el advenimiento de la posibili-
dad del transplante de hepatocitos, se abren nuevas pers-
pectivas de tratamiento, principalmente en las hepato-
patias de origen metabdlico.

Terapias metabdélicas

Actualmente se esta desarrollando la posibilidad de
aportar antioxidantes, agentes citoprotectores, vitami-
nas y cofactores que mantengan las vias metabdlicas pri-
mordiales para la funcién celular hepatocitaria y eviten
la produccién de metabolitos tdxicos que intervienen en
el fallo multiorganico®.
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ENFERMEDAD POR REFLUJO GASTROESOFAGICO.
TRATAMIETO QUIRURGICO
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RESUMEN

En la actualidad el tratamiento quirdrgico de la ERGE
esta bien establecido. Si bien la técnica mas extendida
es la de Nissen, cuyos resultados son bastante satisfac-
torios, otros autores consideramos que en la infancia es
mas ultil la técnica de Boix-Ochoa, a excepcién de los
pacientes neurologicos. La aparicién de la laparoscopia,
en manos debidamente entrenadas, representa un avan-
ce para el confort del paciente.

Sin embargo desde finales del siglo pasado han apa-
recido una serie de técnicas no invasivas, de realizacion
endoscopica: 1) suturas endoscépicas (EndoCinch®, ESD,
NDO), 2) metodos térmicos por radiofrecuencia (Stret-
ta), 3) Inyeccion submucosa de materiales inertes bio-
compatibles (Enteryx®) y 4) implantacién de prétesis
(Gatekeeper). Todas ellas son endoluminales y poco agre-
sivas aunque pueden tener complicaciones graves y por
ahora excluyen a los pacientes complejos. Sus resulta-
dos son buenos a corto plazo, pero en algunas el indi-
ce de fracaso a los 18 meses se acerca al 80%. En la
actualidad estamos pendientes de valorar exactamente
su seguridad, sus indicaciones y su eficacia a largo pla-
zo.

Palabras clave
Reflujo gastroesofagico. Stretta, Plicatura endolu-
minal, Infancia

ABSTRACT

Nowadays, the surgical management of gastroe-
sophageal reflux disease (GERD) is well established. In
spite of the most widely used surgical procedure is the
Nissen fundoplication, which results are quite positive,
some authors think the Boix-Ochoa partial-wrap fundo-
plication is more useful in childhood (with the excep-
tion of neurologically impaired children). Laparoscopic
approach is an advantage for the patients when is car-
ried out by trained surgeons.

However some non invasive endoscopic procedures
have appeared since the end of last century: 1) Endo-
scopic suture (EndoCinch®, ESD, NDO), 2) Radiofre-
quency therapy (Stretta), 3) Injection into the oesophageal
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submucosa (Enteryx®) and 4) Endoscopic insertion of the
hidrogel expandable prostheses (Gatekeeper). All this
procedures are endoscépica and minimally invasive, but
they have risk of acute adverse events and they aren’t
recommended in complicated patients. Short-term results
are good, but failure rate at 18 months of follow up is
about 80%. Nowadays longer follow up and a longer
patient population are needed to better confirm the safe-
ty, indications and efficacy.

Key words
Gastroesophageal reflux. Stretta procedure. Endolu-
minal gastroplication. Children.

INTRODUCCION

Los inhibidores de la bomba de protones (IBP) han
representado un gran avance en el tratamiento de la pato-
logia gastrica y en la enfermedad por reflujo gastroeso-
fagico (ERGE), sin embargo, tienen cuatro inconvenien-
tes: 1. No restauran la barrera anti-reflujo; 2. No blo-
quean el componente alcalino del RGE; 3. Suelen pre-
cisar un uso prolongado y mantenido y 4. Su coste eco-
némico, a la larga, es elevado. Por ello cuando el tra-
tamiento médico de la ERGE fracasa, hay que recurrir al
tratamiento quirdrgico.

El tratamiento quirdrgico de la ERGE en Pediatria esta
indicado principalmente en 7 ocasiones: 1. Fracaso del
tratamiento médico; 2. Estenosis esofagica por ERGE; 3.
Esofagitis péptica importante (Es6fago de Barret); 4. Her-
nia hiatal; 5. ERGE asociada a atresia de eséfago; 6. Pro-
blemas respiratorios manifiestos debidos a ERGE y 7.
Pacientes neuroldgicos con ERGE.

La cirugia de la ERGE, tiene tres fines fundamenta-
les: 1. Curar definitivamente el RGE; 2. Eliminar, o al
menos reducir de forma importante, la necesidad de tra-
tamiento médico y 3. Prevenir las complicaciones del
RGE. Todo ello, si es posible, sin secuelas.

TECNICAS QUIRURGICAS
Para cumplir estos objetivos, esta cirugia debe basar-
se en cuatro imperativos: 1) Crear un dispositivo que



se oponga al RGE; 2) Permitir una funcién lo mas nor-
mal posible de la unién esofago-gastrica; 3) Obtener un
resultado estable; y 4) Que la correccién sea permanente.
Para ello deberemos conseguir: A) Tener un buen esofa-
go intraabdominal, B) Cerrar el hiato esofagico y C) Cre-
ar una valvula o dispositivo anti-reflujo. En resumen:
reforzar los mecanismos de cierre, pero permitiendo una
funcién esofagica normal.

Los mecanismos de cierre son principalmente 61,
aunque con importancia desigual: 1) Esfinter esofagico
inferior; 2) Lazada de los pilares diafragmaticos (mus-
culo freno-esofagico); 3) Eséfago intrabdominal y pre-
sion abdominal; 4) Angulo de His; 5) Zona de «alta pre-
sion»; y 6) Repliegue mucoso (anillo de Shazki). Todas
las técnicas descritas actdan sobre varios de estos meca-
nismos, pero ninguna actua sobre todos ellos.

Hay multitud de técnicas descritas, la mayoria de ellas
pensadas para adultos y algunas muy simples y rapidas,
adecuadas para pacientes en muy mal estado general
o con complicaciones importantes, que requeriran una
cirugia y una anestesia lo menos agresivas posible. As,
podemos destacar: Allison (fijacion de la membrana fre-
no-esofagica) (1951); Boerema (gastropexia anterior)
(1955); Nissen (1937-1956); Toupet; Lortat-Jacob (cierre
del His) (1957); Hill (gastropexia posterior) (1967); Thal
(plicatura anterior) (1968); Boix-Ochoa (sextuple inter-
vencién) (1969); Belsey (via tordcica) (1972), etc.

La mas extendida de estas técnicas es la de Nissen,
que actua sobre 3 y «<medio» de los 6 mecanismos de
cierre: Hace un buen eséfago intrabdominal, consigue
una buena zona de altas presiones y cierra los pilares
diafragmaticos y el «<medio» es que fabrica un angulo
de His por estrangulacién, que no es anatémico ni fisio-
l6gico. Asi la de Nissen es una ingeniosa valvula que
refuerza y substituye (lesionandolo) el mecanismo anti-
rreflujo: en realidad es una técnica que no repone, subs-
tituye. El paciente intervenido por un Nissen, practica-
mente, no puede eructar ni vomitar... el resultado es bue-
no, pero la mayoria de las veces con un disconfort que
puede durar meses. Bettex reconoce que el 90% de sus
pacientes no puede vomitar y el 23% tiene dolor. A pesar
de ello sigue siendo el «gold standard» y la técnica mas
empleada.

La técnica de Boix-Ochoa, la Gnica pensada desde
un principio para pacientes pediatricos, pretende hacer
una reconstruccion anatémica: restaura la longitud del
es6fago intrabdominal, ajusta el hiato, ancla el es6fago,
reconstruye el dngulo de His y amplia el fundus. Se pre-
tende que el sistema vuelva a unas condiciones lo mas
fisiolégicas posibles. Por ello estamos de acuerdo con
Cohen® cuando dice «En nuestra experiencia la técni-
ca de Boix-Ochoa es la de eleccién en el tratamiento
quirdrgico del RGE en nifios normales, mientras que el
Nissen es preferible en los pacientes neurolégicos y en

los que padecen un RGE después de la intervencion
de atresia de es6fago»

Quiza la regla de oro seria considerar que la mejor
técnica es la que el cirujano conoce mejor y ha reali-
zado mas veces. En la actualidad la posibilidad de rea-
lizar cualquiera de estas técnicas por via laparoscépica,
representa un mayor confort postoperatorio para el
paciente y una menor estancia hospitalaria. La técnica
realizada por laparoscopia debe ser exactamente igual
a la realizada a cielo abierto; cuando es asi, lo resulta-
dos son absolutamente superponibles.

En el futuro la cirugia robética facilitara probable-
mente una mejor uniformidad y estandarizacién en la
realizacién de estas técnicas y seguramente una mayor
precision. Hoy en dia se halla adin en fase experimen-
tal, aunque ya hay multitud de trabajos publicados®-7.

Desde hace unos pocos afios, han aparecido una serie
de técnicas minimamente invasivas, que pretenden la
correccion del RGE, por via endoscopica, mediante diver-
sos métodos. Todos se hallan en el momento actual en
periodo experimental, pero su desarrollo es tan veloz
que probablemente en poco tiempo, algunos de ellos,
seran habituales en el arsenal terapéutico de la ERGE.

NUEVOS TRATAMIENTOS MINIMAMENTE
INVASIVOS PARA LA ERGE (TECNICAS
ENDOLUMINALES)

Pueden clasificarse en cuatro grupos: 1) Suturas
endoscopicas (EndoCinch, ESD,...); 2) Métodos térmicos
por radiofrecuencia (Stretta); 3) Inyeccién submucosa de
materiales inhertes biocompatibles; y 4) Implantacion
de prétesis (Gatekeeper)®. Curiosamente todas estas téc-
nicas han sido rdpidamente aprobadas por la FDA y uti-
lizadas, ya que se han considerado dispositivos de cla-
se Il (riesgo medio)®9.

En todos los trabajos publicados hasta ahora, se ha
excluido de estas técnicas a los pacientes con hernia hia-
tal (de mds de 2-3 cm en los adultos y mas de 1 cm en
los nifos), los que tenian esofagitis graves, los es6fagos
de Barrett, los obesos, los pacientes que presentaban
trastornos de la motilidad esofagica y las colagenosis, es
decir se aplican a pacientes muy seleccionados.

1. Técnicas de sutura endoscépicas

Las mas extendidas son tres: El EndoCinch®; La ESD®
(endoscopy suturing device) y la NDO® (Surgical’s full-
thickness plicator method). Se basan en realizar un pli-
catura del reborde cardial mediante endoscopia. Sus
resultados son buenos a corto plazo, sin embargo en
estudios a largo plazo, la curva de éxitos baja rapida-
mente. Para Schiefke, 19 que es uno de los autores que
mas ha seguido la progresién de estos métodos, la ESD
«es facil y segura, pero desgraciadamente es un proce-
dimiento inefectivo en el tratamiento endoscépico de la
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ERGE»; para él «el Endocinch es un tratamiento endos-
cépico seguro y minimamente invasivo para la ERGE,
con razonables resultados a corto plazo. Por el contra-
rio, a largo plazo es frustrante debido a la pérdida de
la sutura en la mayoria de los casos»". El Endocinch
consigue buenos resultados a los 3 meses en el 64%
de los pacientes, pero desgraciadamente no hay facto-
res predictivos para saber en que pacientes no sera efec-
tivo, ni tan s6lo a corto plazo. En estas series, los malos
resultados no tuvieron relacién estadisticamente signi-
ficativa ni con la esofagitis, los hallazgos manométricos,
el tamafio de la hernia hiatal, los datos pHmétricos, el
esofagograma o incluso el indice de masa corporal2.

Hay pocos trabajos realizados en pacientes pediatri-
cos 'y asi Thomson@3 en 17 «ninos» (entre 12 y 18 anos)
tiene buenos resultados y sélo tiene que repetir la téc-
nica en 3 de ellos.

Chadalavada,% hace un estudio comparativo en 87
pacientes, entre el Endoconch (E) y la intervencion por
laparoscopia (L) encontrando un 66% de satisfaccion de
los pacientes E'y un 93% en los pacientes L; y siguen
precisando farmacos un 32% de pacientes E; y tan sélo
un 13% de pacientes L.

Schiefke encuentra después de 18 meses de segui-
miento, que el tratamiento con Endocinch ha fracasado
en el 80% de los pacientes(™.

2. Técnica por radiofrecuencia (Stretta)

Consiste en la introduccién en el cardias de un balén
que lleva unos electrodos radiales de titanio-niquel. Se
produce una distension del balén con lo que los elec-
trodos se ponen en contacto con la pared esofagica y
son estimulados por un generador de radiofrecuencia.
Dispone ademas de un sistema irrigador para enfriar la
mucosa. Estos electrodos producen una serie de lesio-
nes radiales unos 2 cm por encima y por debajo de la
linea Z. En principio parece que estas lesiones produ-
cen un acortamiento de las moléculas de colageno, una
respuesta de los fibroblastos y de los macréfagos, lo cual
induce una remodelacion y reduccién de la zona de
union gastroesofagica, con una reduccién de la com-
plianza a este nivel. Su morbilidad es baja (0,6-0,1%)
y al parecer no se producen estenosis, ni acalasia, ni dis-
fagias.

Se cree que la forma de actuacion de la técnica de
radiofrecuencia, serfa la alteracién mecdnica de la union
gastroesofagica, con una posible ablacion del tejido neu-
ral. Esto modularia las relajaciones del EEI, aumentaria
su presion y también mejoraria el vaciado gastrico.

Hay algunas complicaciones descritas con esta téc-
nica: Perforacion esofagica, hemorragias que han reque-
rido tratamiento, lesiones mucosas importantes, neu-
monia por aspiracion y derrame pleural.

En pediatria hay algunos trabajos publicados (Islam>);
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Liu 19), si bien en pacientes mayores, por ejemplo en el
trabajo de Islam trata pacientes intervenidos a los 12
afos de edad media, que no han ido bien y les realiza
la técnica de radiofrecuencia, a una edad media de 18
afnos; mientras que Liu propone que la técnica de Stret-
ta deberd ser en el futuro la primera opcién para los
pacientes pediatricos.

Queda sin embargo una cierta duda de qué va a ocu-
rrir en una zona tan sensible a cambios morfolégicos,
como la unién eséfago-gastrica, después de la agre-
sion de la radiofrecuencia, en especial a largo plazo.

3. Técnica mediante implantacion de proétesis.
Gatekeeper

Se trata de una prétesis expandible, de hidrogel de
poliacrilonitrilo, de 2,4 mm de didmetro, que lleva tan-
talio para hacerla radiopaca. En principio se presupo-
ne que no da alteraciones inmunolégicas, es biocom-
patible y no migra. Se colocan de 3 a 6 protesis por via
endoscépica en la submucosa en la linea Z. Para colo-
carlas es preciso introducir un dispositivo que tiene 16
mm de didmetro, tamafio que es disuasorio en nifios
pequenos. Una vez colocadas se aconseja persistir con
el tratamiento con IBP, durante al menos 2 semanas.

4. Inyeccién submucosa de materiales inertes
biocompatibles

Los primeros estudios se realizaron con colageno, pero
se reabsorbia; luego se empled Teflon, y en la actualidad
el mas difundido es el Enteryx® (copolimero de etilenvi-
nil alcohol en dimetil sulféxido, con tantalio microniza-
do para hacerlo radiopaco). Se inyecta con una aguja
de escleroterpia, a razén de 1-2 cc en de 3 a 6 puntos for-
mando un circulo en la linea Z. Solidifica en 1 minuto.

También hay descritas algunas complicaciones: fis-
tula aorto-esofagica, embolizacion arterial, derrame peri-
cardico y hemorragia importante.

Ahora ha empezado la labor de valorar la idoneidad
de todas estas técnicas; asi, en un abstract de la reunion
de la AGA de 2005, Voderholzer'” hace una compara-
cion entre el EndoCinch® y el Enteryx®, valorando los
casos que requieren retratamiento, los que siguieron con
IBP, la calidad de vida, la puntucién de DeMeester en
la pHmetria y la presién del EEI. Parece que el Enteryx®
seria mejor en cuanto a menos retratamientos, mejor
calidad de vida, menos necesidad de IBP; en cambio
para la pHmetria y la manometria las diferencias no son
estadisticamente significativas.

Ya en marzo de 2003 The Lancet publicaba un «rapid
review»19 en el que comparaba 2 trabajos por radio-
frecuencia, 2 de Endocinch®, uno de ellos multicéntri-
co, uno con implantacién de Plexiglas y otro con
Enteryx®, valorando sus complicaciones, posibilida-
des, coste, efectividad etc, recomendando un mayor estu-



dio de estas técnicas antes de su empleo de rutina en la
practica.

Creemos que en el momento actual quedan algunos
temas sin resolver: ;cudl es la duracion de estas técni-
cas a largo plazo? ;y su seguridad?. ;Cual sera su efi-
cacia real fuera de ensayos clinicos muy controlados en
los que se han empleado pacientes muy seleccionados
con buena respuesta previa los IBP? ;Cual serd su efi-
cacia ante la ERGE atipica? Y por dltimo, probablemen-
te habra que buscar cual es su indicaciéon exacta. Por-
que recordemos que los principios fundamentales del
tratamiento de la ERGE es que la funcién de la unién
gastroesofagica sea normal, que el resultado sea estable
y la correccién permanente en prevision de las posibles
complicaciones del RGE.
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RESUMEN

Las diferencias entre reflujo gastroesofagico fisiol6-
gico (RGE) y enfermedad por RGE (ERGE) quedan defi-
nidas por la frecuencia, duracién contenido y severidad
de los episodios de reflujo. Las manifestaciones clinicas
de la ERGE en nifos incluyen: vémitos, pobre ganancia
de peso, disfagia, dolor abdominal o subesternal, eso-
fagitis y trastornos respiratorios. La practica clinica de la
historia y la exploracion fisica suelen ser suficientes para
establecer el diagnéstico de RGE, reconocer sus com-
plicaciones e iniciar el tratamiento. La evaluacién y
manejo de los nifios con ERGE depende de la presencia
de signos y sintomas y de las pruebas complementa-
rias (estudio radiolégico con contraste, monitorizacion
de pH-metria esofagica, endoscopia y biopsia. Un ensa-
yo terapéutico limitado en el tiempo puede permitir rela-
cionar sintomas y RGE: Vémitos recurrentes y/o pobre
ganancia de peso, y/o irritabilidad, y/o trastornos del sue-
fio, y/o asma, y/u otros sintomas respiratorios, y/o piro-
sis en el nifio. Sin embargo, en casos de disfagia u odi-
nofagia con rechazo del alimento, apnea o ALPE, asma
persistente con mala respuesta terapéutica, etc.) deben
ser sometidos a diferentes regimenes terapéuticos: Cam-
bios dietéticos y formulas espesadas, postural, cambios
del estilo de vida, supresores de acido (antagonista H2
e IBP), procinéticos y cirugia.

Palabras clave

Enfermedad por reflujo gastroesofagico (ERGE). Cam-
bios dietéticos. Postural. Supresores de acido. Prociné-
ticos.

ABSTRACT

The difference between physiologic gastroesophage-
al reflux (GER) and gastroesophageal reflux disease
(GERD) is to a lesser extent defined by the frecuency,
duration, content, and severity of the reflux episodes.
Clinical manifestations of GERD in children include vomi-
ting, poor weight gain, dysphagia, abdominal or subs-
ternal pain, esophagitis and respiratory disorders. The
clinical practice and the history and physical examina-
tion are sufficient to reliably diagnose GER, recognize
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complications, and initiate management. The appro-
ach to the evaluation and management of infants and
children with GERD depends upon the presenting
symptoms or signs, and another complementary tests
(upper Gl series, esophageal pH monitoring, endoscopy
and biopsy. A trial of time-limited medical therapy for
GER is useful for determining if GER is causing a speci-
fic symptom: The infant with recurrent vomiting and or
poor weight gain, and or irritability, and or disturbed sle-
ep, and or asma, and or upper airway symptoms, and or
heartburn in the child. However in dysphagia or ody-
nophagia with feeding refusal, apnea or apparent life-
threatening events (ALPE), persistent asthma unable to
wean medical management, etc.), different treatments
should be administrated:

Diet changes in the infants and milk-thickening agents,
positioning in the infant, lifestyle changes in the child
and adolescent, acid-suppressant therapy (histamine-2
receptor antagonists and or proton pump inhibitors), pro-
kinetic therapy and surgital therapy.

Key words
Gastroesophageal reflux disease (GORD). Diet chan-
ges. Positioning. Acid-suppresant. Prokinetic

INTRODUCCION
Antes de iniciar el tratamiento del frecuente reflujo

gastroesofagico infantil (65-70% a los 4 meses; 5-10%

a los 12 meses de edad), se requiere previamente reali-

zar una profunda valoracién de la anamnesis y explo-

racion del paciente, para poder discernir entre(-3):

1. Regurgitaciones (R) frecuentes del «nifo feliz», sin
acompanarse de otra sintomatologia ni repercusio-
nes clinico-nutricionales, que no requieren pruebas
diagnésticas complementarias, que mejoran con la
edad sin necesidad de tratamiento y que desapare-
cen antes de los 2 anos de edad, y

2. Enfermedad por reflujo gastroesofdgico (ERGE), en
nifnos con manifestaciones clinicas acompanantes,
que conllevan un deterioro evidente, y precisan de
examenes complementarios y tratamiento médico



oportuno para evitar efectos secundarios y/o com-

plicaciones (esofagitis, es6fago de Barret, atresia o

estenosis esofégicas,...).

Entre estos Gltimos debemos distinguir un subgrupo
de nifios con reflujo gastroesofagico (RGE) que ade-
mas de las regurgitaciones presentan algin otro sintoma
asociado como, escasa ganancia ponderal; rechazo o
lentitud en la toma del alimento; llanto, irritabilidad, etc,
Otros subgrupos, estan representados por lactantes que
padecen crisis de apneas, atragantamientos o episodios
semiletales; o nifios con sintomas respiratorios (asma,
laringitis, neumonias...), neuroldgicos (Sandifer) o diges-
tivos (disfagia, ardor retrosternal, pirosis...), y no debe-
mos olvidar la presencia de RGE secundarios a otras enti-
dades tanto digestivas como extradigestivas (alergia a
proteinas de leche de vaca, infecciones urinarias, ORL).

En muchas ocasiones, ademas de la obtencién de los
datos clinicos*> es preciso recurrir a pruebas comple-
mentarias sofisticadas —monitorizacién de pH-metria
esofagica®? impedancia intraluminal esofagicao-12
endoscopia y biopsias—, para poder decidir la actitud
terapéutica, y aun asi, en determinados casos no exis-
tira una buena correlacion entre los hallazgos clinicos
y las pruebas diagndsticas, o entre estas Gltimas entre
s{14.15 que nos permitan esclarecer la situacion.

Al margen de las consideraciones especificas que
requiere el tratamiento de la enfermedad por reflujo gas-
troesofagico en nifios, en los casos que obedece secun-
dariamente a otras causas o patologias, revisaremos las
distintas fases y recomendaciones clasicas de la
ESPGHAN y NASPGN(6-18) ¢| estado actual de conoci-
miento sobre el tratamiento médico, recordando el inusi-
tado interés de iniciar el establecimiento del mismo (si
estd justificado) lo antes posible al objeto de evitar afec-
tar la calidad de vida del paciente y sus familias y de
minimizar el riesgo de persistencia de esta entidad en
edad adolescente o adulta9-2v,

Los objetivos del tratamiento de la ERGE son:

1. Mejorar los sintomas, disminuyendo el nimero de
reflujos y el tiempo de contacto del material reflui-
do, evitando el dafio de la mucosa esofégica.

2. Curacién de las lesiones histicas locales en es6fago

0 vias respiratorias.

Evitar las complicaciones, y

4. Reducir el uso de recursos sanitarios

(O8]

Para conseguirlos se dispone de medidas generales,
dietéticas, posturales, medicamentosas (antiacidos, anti-
secretores y procinéticos) y quirdrgicas.

1. CONSEJOS GENERALES Y DIETETICOS

El médico debe informar a los padres de manera com-
prensible de la naturaleza benigna y transitoria de la
mayoria de RGE no complicados, debiendo ser recepti-

vos ante las dudas e interrogantes de los mismos, y
haciendo comentarios sobre la incidencia-prevalencia,
datos a valorar en la mejoria clinica y evolutividad del
nifio, y sobre el interés en el seguimiento de las 6rdenes
terapéuticas.

En lugar de las clasicas recomendaciones en el lac-
tante de aumentar la frecuencia de sus tomas, disminuir
su volumen, modificar el pH, la osmolaridad o la den-
sidad del producto incrementando el aporte de casei-
na o restringiendo su contenido graso, parece mas razo-
nable explicar a los padres las necesidades nutriciona-
les particulares de sus nifos, evitando transgresiones die-
téticas, volimenes de ingesta inadecuados e incremen-
to en el nimero de tomas que acrecentarian mayor nime-
ro de episodios de reflujo postprandiales?223).

Los nifos diagnosticados de alergia a proteinas de
leche de vaca mejoran su RGE al instaurar en su dieta
féormulas con proteinas lacteas hidrolizadas('7.37.

En nifos mayores y adolescentes se recomienda modi-
ficar su estilo de vida, evitando fumar y beber en exce-
so, especialmente, bebidas alcohélicas, carbonatadas o
con cafeina, o comidas copiosas o con alto contenido
en grasas, chocolate, menta, picantes o especias, aci-
dos, citricos o tomate.

Las formulas lacteas «antiregurgitacion»,—que deben
conservar su composicién base segin normas de la
ESPGHAN vy la legislacion vigente (en la CE, el conte-
nido espesante inferior a 2 g/100 ml)-, espesadas clasi-
camente con distintas sustancias, como goma guar, deri-
vados de la celulosa, o harinas de algarroba o diferen-
tes cereales (arroz y maiz), empleadas profusamente en
el pasado, han sido motivo de distintos estudios y pro-
nunciamientos en cuanto a su composicion, eficacia y
recomendacion®+20., Las férmulas a base de almidon de
arroz contienen un 93% de amilopectina 'y 7% de ami-
losa, mientras que las de maiz un 73% de amilopecti-
na, lo que puede implicar un mayor grado de digesti-
bilidad de estas Gltimas”. En el presente y segtn las dlti-
mas indicaciones?® se deberia limitar su uso e incluso
la venta indiscriminada y reservarse para los nifos regur-
gitadores con pérdida de peso, irritabilidad, vomitos o
trastornos del sueo, tras asegurar su diagndstico y en
conjuncién con otros tratamientos apropiados y super-
visados. Su uso en exclusividad como Unica medida tera-
péutica, no es recomendable para nifios con ERGE seve-
ra y/o esofagitis, pues en ellos pueden aumentar la dura-
cion y la sintomatologia acompafante del reflujo, al
enlentecer el aclaramiento esofagico y aumentar el dafo
de su mucosa.

De las formulas actualmente en el mercado®??, exis-
te cierta similitud en cuanto a sus efectos sobre la dis-
minucién de la intensidad y gravedad de los sintomas
evidentes y sobre la disminucién del indice de reflujos
no acidos®933 pero ademas, las espesadas con almi-
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don de maiz, seglin Xinias y cols®4. también logran redu-
cir los RGE 4cidos, constatandose la disminucién signi-
ficativa de los pardmetros pH-métricos (I.R, n°® R/h,
NR>5", R>largos), al cabo de cuatro semanas de inicia-
do el tratamiento.

En base a la revision Cochrane de Huang y cols®3,en
el momento actual no hay pruebas a partir de ensayos
controlados aleatorios para apoyar o rechazar la efica-
cia de los espesantes de alimentos en recién nacidos,
pero en ninos menores de dos afios, en la revision rea-
lizada por Craig y cols se demuestra la utilidad los mis-
mos para reducir significativamente las regurgitaciones
y vémitos pero no el indice de reflujos acidos.

2. TRATAMIENTO POSTURAL

A partir de la aparicion de trabajos que demostraban
correlacion directa entre muerte subita del lactante (MSL)
y la posicién prona con inclinacién de 30 grados anti-
Trendelenburg, se desaconseja colocar a los lactantes
en esta postura, que al igual que en los adultos, habia
sido preconizada hasta entonces por la evidencia de
su maxima accion anti-RGE demostrada mediante estu-
dios monitorizados de pH-metria esofagica. Excepcio-
nalmente, en lactantes mayores sin riesgo aparente de
MSL y nifios con dificil control de su ERGE, podrian bene-
ficiarse de esta posicion sobre un colchén plano y duro
en los periodos postprandiales diurnos mientras sean
vigilados. En caso contrario, es preferible recomendar la
postura en decubito lateral izquierdo sin necesidad de
elevar la cabecera de la cuna, tanto en recién nacidos®”
como en lactantes®4.

3. TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

En el momento actual, los frenadotes de acido deben
ser recomendados como medicacién de primera linea
en la ERGE, antes que los procinéticos, con el objeto de
reducir la acidez gastrica y por ende del material reflui-
do a eséfago-boca vy tracto respiratorio.

Antidcidos

Actdan neutralizando la acidez gastrica, mejorando
la presion del esfinter esofagico inferior (EEI) y depu-
rando la acidez esofagica, con lo que reducen los sin-
tomas de pirosis y dolor, alivian la esofagitis y previenen
los sintomas respiratorios desencadenados por el acido.
El tratamiento con altas dosis de hidroxido de alumi-
nio y magnesio ha demostrado ser tan efectivo como
la cimetidina para el tratamiento de la esofagitis pépti-
ca en nifos de 2-42 meses®¥, sin embargo, estos trata-
mientos pueden elevar los niveles de aluminio y mag-
nesio en plasma provocando osteopenia, anemia micro-
citica, neurotoxicidad o estrefimiento, por lo que uni-
camente deben recomendarse en tratamientos a corto
plazo.
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Se ha utilizado con mas éxito la combinacion de
antiacido y acido alginico formando una cubierta espe-
sa en la superficie del contenido gastrico protegiendo al
es6fago del material acido refluido, pero preocupa su
alto contenido en sodio y su tendencia a la anemia micro-
citica, al estrefiimiento, a aglutinar a modo de bezoar, y
sus implicaciones neurotéxicas o sobre el metabolis-
mo 6seo.

La efectividad de los alginatos antidcidos frente al
RGE® en monoterapia o en combinacién con prociné-
ticos no es convincente®?, sin embargo, se ha reporta-
do una experiencia con buena eficacia con disminucion
de sintomas clinicos y parametros pH-métricos asocia-
dos a domperidone®. Segiin Vandenplas“, a pesar de
los escasos estudios en nifios (sélo 6 incluyendo a 303
pacientes) y dada la «experiencia clinica sugestiva», pue-
den utilizarse en cortos periodos en nifios con regurgi-
taciones y ERGE moderados, administrados 30 minu-
tos antes de las comidas, en dosis recomendadas que
oscilan entre 0,5-10 cc/kg/dosis?2.

Supresores de acido
Bloqueantes de los receptores H; de la histamina

Han desplazado a los anteriores en el tratamiento de
la ERGE, pero resultan menos eficaces que los inhibi-
dores de la bomba de protones (IBP). Los bloqueantes
H, actdan disminuyendo la secrecién acida inhibien-
do los receptores para la histamina de las células parie-
tales gastricas. No logran disminuir el nimero de epi-
sodios de RGE, ni su duracién, pero neutralizan la aci-
dez del material refluido.

En la tabla I, se detallan los diferentes bloqueantes
con dosis utilizadas y efectos secundarios en edad pedia-
trica. Cimetidina, ranitidina, nizatidina y famotidina han
demostrado su efecto beneficioso disminuyendo la sin-
tomatologia por RGE y la curaciéon en esofagi-
tiS(1,17,37,42,43,44)_

En nuestro medio la ranitidina es muy usada en la
ERGE, pero debe hacerse con precaucién, pues ademds
de los efectos secundarios habituales, se ha descrito
incremento de infecciones respiratorias por desequili-
brio de la flora saprofita, disminucién del ritmo y la con-
tractilidad cardiaca, posibilidad de acelerar [a muerte
neuronal en ninos que han padecido un fenémeno hipé-
xico-isquémico, y ademads, presenta mayor rapidez a la
taquifilaxis o tolerancia en el uso clinico prolongado®.

Inhibidores de la bomba de protones (IBP)
Disminuyen la secrecién de acido por medio de la
inhibicion de la bomba Na+* - K*ATPasa, situada en la
membrana apical de la célula parietal gastrica. Asimis-
mo, inhibe —de forma secundaria— la accion de la gas-
trina, de la histamina y de los agentes muscarinicos. Para
su actividad se requiere de un pH acido con mayor efec-



Tabla I. Medicacion supresora de acido: Dosis y efectos secundarios

Tipo medicacion Dosis

Efectos secundarios/precauciones

ANTAGONISTAS H?

Cimetidina 40 mg/kg/dia en 4 dosis
Ranitidina 5-10 mg/kg/dia en 2-3 dosis
Famotidina 1 mg/kg/dia en 2 dosis
Nizatidina 10 mg/kg/dia en2 dosis

INHIBIDORES BOMBA PROTONES (IBP)

Omeprazol 0,7-2 mg/kg/dia en 1-2 dosis
Lanzoprazol 0,6-1,2 mg/kg/dia
Pantoprazol 40 mg/dia (adultos)
Rabeprazol 20 mg/dia (adultos)
Esomeprazol 20-40 mg/dia (adolescentes)

tividad al estimulo de la llegada del alimento al est6-
mago, por lo que se recomienda administrar media hora
antes de las comidas, para hacer coincidir sus niveles
plasmaticos maximos.

Estudios de metandlisis en adultos y nifios han demos-
trado la mayor eficacia en el tratamiento de la esofagi-
tis por RGE de los IBP a las 2 semanas de tratamiento
frente a los bloqueantes H,5 al cabo de las 12 sema-
nas, y la mayor accion del omeprazol sobre otros 1BP@®
que es duradera en el tiempo sin riesgo de taquifilaxis

El omeprazol ha demostrado ser en tratamientos a
largo plazo y en dosis que varian entre 0,7 y 2 mg/kg/dia
en 1-2 dosis, por su eficacia y seguridad, el mejor far-
maco en estos momentos para la resolucion de la eso-
fagitis por RGE, superior a la ranitidina. Existe ya una
amplia experiencia en nifios con el tratamiento con ome-
prazol“850 que puede necesitar prolongarse por mas de
6 meses hasta 2 afos; y con Lanzoprazol®? a dosis de
0,6-1,2 mg/kg/dia durante 8-12 semanas prolongado has-
ta mds de 3 meses, para conseguir el mantenimiento de
la remision de la ERGE, aunque existen trabajos que com-
prueban su eficacia desde el 5° dia del inicio de la tera-
pia(47)

Hay escasa experiencia en edad pediatrica con otros
IBP como pantoprazol, rabeprazol o esomeprazol“652
(Tabla ).

Erupcion, bradicardia, mareos, nduseas, vomito,hipotension,
agranulocitosis, ginecomastia, neutropenia, trombocitopenia

Cefalea, mareo, astenia, irritabilidad, erupcién, estrefimiento,

diarrea, trombocitopenia, hiperetransaminemia, muerte neuronal

post hipoxemia arritmia cardiaca
Cefalea, mareo, nauseas, estrenimiento, diarrea

Cefalea, depresion, estrefiimiento, diarrea, nduseas, anemia,
urticaria

Cefalea, diarrea, dolor abdominal, nduseas, estrenimiento,
exantema, déficit vit B,

Cefalea, depresion, diarrea, vémitos, insomnio, estrefiimiento,
dolor abdominal, hipertransaminemia, hipotension

Cefalea, nduseas, dolor abdominal, diarrea
Cefalea, nduseas, dolor abdominal, diarrea

Cefalea, nauseas, dolor abdominal, diarrea

Procinéticos

El tratamiento procinético del RGE se basa en la evi-
dencia de su capacidad de aumentar la peristalsis eso-
fagica y acelerar el vaciamiento géstrico. Han sido rele-
gados a un segundo plano, desde que su maximo repre-
sentante, el cisapride, ha sido limitado en uso por sus
efectos secundarios.

Cisaprida

Es un agente serotoninérgico mixto que facilita la
liberacion de acetilcolina en las sinapsis del plexo mien-
térico. Aumenta el tono y la presién del EEl, la amplitud
de las ondas peristalticas del es6fago y la aceleracion
del ritmo de vaciado géstrico.

Su uso actual queda restringido al ambito hospita-
lario reservado para pacientes con ERGE sin riesgo que
no responden al resto de medidas del tratamiento médi-
co y antes de indicar el tratamiento quirdrgico, espe-
cialmente en malnutridos, episodios aparentemente leta-
les, asma, PCl, etc. Pautado a 0,2-0,3 mg/kg/dia en 3-4
dosis administrado 15-20 minutos antes de las tomas, es
habitualmente bien tolerado, excepto en algunos lac-
tantes prematuros y/o cardidpatas, que pueden presen-
tar trastornos de la repolarizacion cardiaca (Tabla Il). No
seria necesaria la realizacién de un ECG e ionograma
previos a la administracion del farmaco en pacientes sin
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Tabla Il. Contraindicaciones y precauciones del tratamiento con Cisaprida®??

Contraindicaciones

e Su administracion combinada con zumo de uva o pomelo y medicacion de la que se conozca que aumenta el intervalo
QT o interfiera con el metabolismo de la cisaprida como son: fluconazol, ketoconazol, itraconazol, miconazol,
eritromicina, claritomicina, troleandomicina, nefadozona, indinavir, ritonavir, josamicina y difenamilo.

e Utilizacion de las medicaciones mencionadas en la madre que lacta a un nifo que reciba cisaprida, ya que la
eliminacion de estas drogas por la leche es, en su mayoria, desconocida.

e Hipersensibilidad conocida a cisaprida.
e Alargamiento QT congénito o idiopatico.

Precauciones

e Prematuridad: iniciar con dosis de 0,1 mg/kg/4 veces al dia, aunque 0,2 mg/kg/4 veces al dia es la dosi recomendada.

e Insuficiencia renal o hepatica. En estos casos, iniciar el tratamiento con 50% de la dosis.

e Alteraciones electroliticas tales como hipocalemia, hipomagnesemia e hipocalcemia, como suele ocurrir en prematuros
o0 en tratamiento con diuréticos como la acetazolamida o furosemida.

e Historia de enfermedad cardfaca incluyendo arritmia ventricular, bloqueo atrioventricular de segundo o tercer grado,
insuficiencia cardiaca congestiva, enfermedad isquiémica cardiaca o prolongacién del QR asociada a diabetes.

e Historia de muerte stibita en gemelo y/o historia de episodio cercano a la muerte subita en el paciente o en su gemelo.

e Anomalias intracraneales, como encefalitis o0 hemorragia; sordera congénita.

riesgo, ya que la normalidad de sus resultados no dis-
minuye la posibilidad de que se presenten arritmias car-
diacas durante el tratamiento, que se puede iniciar a
dosis bajas. Cisaprida ha demostrado ser el procinético
mas eficaz en el tratamiento del RGE en nifios, superior
a domperidona o metoclopramida®?.

No obstante, las evidencias anteriores que apoyaban
abiertamente el uso de cisapride® 5% quedan cuestio-
nadas con la revision Cochrane de Augood y cols. de
200365, que selecciond 7 estudios con 236 nifios mayo-
res de 28 dias, tratados por mas de 7 dias, en la que no
existen diferencias de efecto estadisticamente significa-
tivas atribuidas a cisapride sobre la mejoria de sintomas.
Sélo en el analisis de sensibilidad «algunos sintomas»
versus «ningln sintoma» se detecté un efecto significa-
tivo de cisapride (O.R. 0,19; IC del 95%: 0,08-0,44). Este
farmaco si se asoci6 a una reduccion estadisticamente
significativos de los parametros pH-métricos (I.R. con
O.R.-6,49), pero como el I.R. y los sintomas clinicos
estan poco relacionados, la importancia clinica de este
hallazgo es incierta, por lo que los autores concluyen
que no se hallaron pruebas significativas de que Cisa-
pride reduzca los sintomas de RGE.

Domperidona

Esta benzimidazole, antagonista de receptores de
dopamina, aumenta el tono del EEl y mejora el vacia-
miento géstrico, pero su eficacia en el tratamiento del
RGE es limitada y no existen suficientes estudios pla-
cebo-controlados que lo avalen™, aunque si parece ser
mas efectiva comparada a metoclopramida.

A dosis de 0,2 mg/kg de peso tres veces al dia, redu-
ce los RGE postprandiales, pero puede presentar efec-
tos secundarios extrapiramidales en menores de un afo®?”
o alteraciones del espacio QTc67.
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Metoclopramida

Agente colinérgico que estimula a los receptores anta-
gonistas de la dopamina y libera acetilcolina de las neu-
ronas colinérgicas, aumentando la contractilidad del cuer-
po esofagico y del antro gastrico y el tono del EEl, y rela-
jando el piloro y el bulbo duodenal. Su eficacia en la lucha
contra el RGE es contradictoria y mas evidente en su admi-
nistracion por via intravenosa™. Por via oral no disminu-
ye la frecuencia o duracién de los reflujos en nifios®9.

La medicina basada en la evidencia, amparada en la
revision Cochrane de 200466 sobre 771 nifios y 20 tra-
bajos, 7 de los cuales comparaban la eficacia de meto-
clopramida frente a placebo, parece constatar la reduc-
cion de los sintomas diarios (0,73; 1.C.95%: -1,16 a -
0,30) y el indice de reflujos (-0,43) pero no el resto de
parametros pH-métricos, incrementando los efectos
secundarios 0,26 (-0,02-0,53)

Precisamente, son los efectos secundarios (hasta un
20%) los que desaconsejan su uso indiscriminado en
menores de un afio! 27,: Signos extrapiramidales o dis-
quinesias tardias®®, astenia, irritabilidad, trastornos del
suefio, y ocasionalmente metahemoglobinemia.

Betanecol

El betanecol, agonista de los receptores tipo B del
acido gamma-aminobutirico, parece aumentar la accion
colinérgica muscarinica, con aumento del tono del EEI
y la amplitud y velocidad de las ondas peristalticas del
esofago. Al tratarse, sin embargo, de un agonista del
receptor de muscarina, aumenta las secreciones saliva-
les y bronquiales, y puede contribuir a la aparicion de
broncoespasmo, por lo que no es tolerado por recién
nacidos o lactantes pequefos con riesgo respiratorio

La eficacia de este farmaco, experimentada en pobla-
cién adulta, se ha comprobado recientemente en nifios



con trastornos neurolégicos y ERGE, tratados a 0,7
mg/kg/dia, dividido en tres dosis, 30 minutos antes de
las comidas, y controlados mediante pH-metria pre y
post-tratamiento, obteniéndose una disminucion signi-
ficativa de los vomitos y todos los pardmetros de la pH-
metria®9.

Eritromicina

Macrélido que actda a nivel de los receptores de la
motilina. Acelera la motilidad astral coordinando la antro-
pildrica y facilitando el vaciado gastrico, y la presién
basal del EEI, pero no afecta la peristalsis esofagica® 2.
Su uso en ninos con RGE a 3-5 mg/kg/dosis en 3 dosis
es limitado y no existen estudios convincentes®?7.60.61),

Otros procinéticos como trimebutina, cleboprida o
cinitrapida, tienen poca utilidad en edad pediatrica y no
estan exentos de efectos secundarios

Agentes de barrera: Sucralfato

Complejo formado por octasulfato de sacarosa e
hidroxido de polialuminio, estimula la formacién de
prostaglandinas en la mucosa gastrica creando una
accion citoprotectora, al poder adherirse a superficies
inflamadas o erosionadas. Resulta de utilidad en el reflu-
jo alcalino duodenogastrico? 27 a 0,7-3 mg/dosis/dia.
Hay que considerar su tendencia a causar bezoar y su
posible toxicidad por aluminio en insuficientes renales.

RECOMENDACIONES TERAPEUTICAS SEGUN
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e Las regurgitaciones del lactante «feliz» sin otra sin-
tomatologia no requieren tratamiento. El pediatra
debe convencer a los padres de que el nifio no pre-
cisa exploraciones complementarias y que lo mas
probable es que disminuyan o desaparezcan hacia
los 12-18 meses de edad.

e En los lactantes hasta los 18-24 meses con vémitos
recurrentes y/o escasa ganancia de peso sin otra sin-
tomatologia, pueden beneficiarse de férmulas hidro-
lizadas de proteinas lacteas (en casos de alergia a
proteinas de leche de vaca) o de férmulas A.R. espe-
sadas con almidén de maiz hidrolizado. Cuando el
paciente ademas asocia, pérdida de peso y/o irrita-
bilidad, y/o llanto intenso, y/o trastornos del suefio,
y/o problemas respiratorios durante la comida; tras
comprobar si el aporte calérico es el adecuado y otras
posibles causas del vomito, podemos afiadir como
terapia de prueba supresores de acido (alginatos, rani-
tidina u omeprazol). Si no obtenemos respuesta en
2-3 semanas, se deberan completar pruebas com-
plementarias (pH-metria esofdgica y/o impedancia
y/o endoscopia).

e En niflos mayores de 2 aflos con regurgitaciones
/vémitos recurrentes sin otro sintoma o proceso acom-

pafnante, o acompanados de episodios EAL, y/o piro-
sis, y/o disfagia, y/o con trastornos respiratorios u
O.R.L. pueden ser sometidos a terapia de prueba con
supresores de acido, antes de realizar pruebas com-
plementarias confirmatorias, que se haran de obli-
gado cumplimiento si no existe respuesta al trata-
miento antidcido instaurado en 2-3 semanas.

e En los casos del punto anterior que no se acompa-
fan de regurgitaciones y/o vomitos evidentes, pero,
que no mejoran con su tratamiento especifico (del
asma, de la laringitis recurrente, del ulcus...), deben
ser evaluados mediante pH-metria y/o impedancia
y/o endoscopia, ante la sospecha de ERGE conco-
mitante, para posteriormente instaurar tratamiento
supresor de acido y otras medidas antirreflujo segin
los casos.
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PATOLOGIA DEL PANCREAS EXOCRINO EN EL NINO.
REVISION

C. Bousono Garcia

Hospital Universitario Central de Asturias.

INTRODUCCION

Escondido en la transcavidad de los epiplones y exten-
diéndose transversalmente desde el higado hasta el bazo,
el pancreas ha mantenido su caracter enigmatico e inac-
cesible durante siglos. De hecho hasta 1885 en que Frie-
derich sistematiza su patologia, poco se sabia de su fun-
cién e importancia, y llegé a ser considerado como un
apéndice del higado o bien mero soporte de estructuras
vasculares o viscerales por autores clasicos como Gale-
no y Vesalio.

Desde su «privilegiada» situacion anatémica guarda
relacion con diferentes estructuras, relaciondndose con
higado, duodeno y bazo, quedando separado del est6-
mago por el epiplén menor. Su cabeza se apoya en la
vena cava y renal y queda enmarcada por la 2%y 3% por-
ciones duodenales, rodeando la porcion distal del con-
ducto biliar. La cola pancredtica llega hasta el hilio esplé-
nico izquierdo, pasando por encima del riién homo-
lateral.

El pancreas se origina a partir de dos evaginaciones
del duodeno primitivo en torno a la 5* semana de ges-
tacion; el esbozo dorsal mas grande del que se forma-
ra parte de la cabeza, cuerpo y cola, asi como la por-
cién distal del conducto de Wirsung y el accesorio de
Santorini (15% sujetos) crece a expensas del duodeno,
mientras que el ventral deriva del higado primitivo for-
mando luego la mayor parte de la cabeza. Hacia las
13 semanas aparecen las células endocrinas y exocrinas
(Islotes de Langerhans) y hacia las 17 semanas, confor-
me se produce la rotacion intestinal, se unen ambas por-
ciones. La estructura tridimensional definitiva esta for-
mada por una compleja red de conductos ramificados
rodeados por grupos arracimados de células epiteliales
acinares. Las anomalias embrionarias justifican diversas
anomalias como agenesia, pancreas anular, pancreas
divisum, ectopias y quistes congénitos.

ANOMALIAS ANATOMICAS

La agenesia pancredtica parcial o completa es muy
poco frecuente. Cuando es total, el neonato muere de
diabetes, mientras que las parciales pueden ser compa-
tibles con la vida, presentando diversas formas de dia-
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betes, malabsorcién, y pancreatitis recurrente; puede aso-
ciarse a poliesplenia y cardiopatia congénita. El pancre-
as anular debido a la rotacion incompleta del eshozo
pancredtico ventral puede cursar con obstruccién intes-
tinal, pancreatitis recurrente, célico biliar y vomitos fre-
cuentes. Se asocia a menudo con Sindrome de Down,
atresia intestinal, ano imperforado, y malrotacion. Su tra-
tamiento de eleccién es la duodenoyeyunostomia. Un
3% de la poblacion puede presentar pancreas ectopicos,
reconocidos por su caracter umbilicado en estudios con
bario y por su aspecto nodular, amarillento en endos-
copias. Pueden originar hemorragias, invaginacion y oclu-
sién intestinal, aunque muchas veces pasan desaperci-
bidos. Un 15% de la poblacién puede presentar pancreas
divisum entidad infradiagnosticada, que se origina por
ausencia de fusién de los esbozos ventral y dorsal, dre-
nando la mayoria del pancreas al duodeno por el con-
ducto de Santorini, lo que acarrea frecuentes pancreati-
tis, que pueden obligar a endoprotesis o esfinterectomi-
as. En menos ocasiones se reconocen quistes congéni-
tos que plantean diagnéstico diferencial con pseudo-
quistes adquiridos, pero rara vez dan sintomas.

FISIOLOGIA Y ESTUDIOS FUNCIONALES
PANCREATICOS

Los acinos constituyen la unidad funcional del pan-
creas exocrino, organizandose en semicirculo en torno
a la luz, que drena hacia la red de conductos de excre-
cion glandular. Se segregan mds de 20 proenzimas que
se acumulan en el polo distal de la célula acinar como
granulos de cimogeno, pasando luego a enzimas acti-
vos y drenando a la luz en mayor cantidad unas u otras
en funcioén del tipo y cantidad de los principios inme-
diatos de la dieta. La amilasa digiere el almidén en mal-
tosa, maltotriosa, isomaltosa y dextrinas, la lipasa en
unién a su activador la colipasa digiere los acidos gra-
sos en las posiciones 1y 3 de los triglicéridos liberando
dos monoglicéridos. La enterocinasa un enzima del bor-
de en cepillo intestinal activa al tripsinégeno en la luz
intestinal y después la tripsina convierte al tripsinogeno,
quimotripsinégeno 'y procarboxipeptidasa en sus distin-
tas formas activas. El control corre a cabo de mediado-



Tabla I. Principales pruebas funcionales pancredticas en Pediatria

Estudio Descripcion Ventajas Desventajas Indicacion

Secretina- Determinacion de volumen, El estudio mas Coste Investigacion

Pancreozimina bicarbonato y enzimas sensible y especifico  Intubacién Formas leves y sutiles
con estimulo IV Complejidad de IPE

Tes de Lundh Determinacién de No requiere Coste Investigacion
tripsina duodenal tras administrar Intubacion Formas leves y sutiles
comida de prueba hormonas IV Complejidad de IPE

Grasa fecal Ingestion cuantificada Cuantifica Coste Deteccion de IPE
oral de grasa y esteatorrea Precisa manejo fecal severa y estudio
determinacién fecal esteatorrea

Quimotripsina Determinacién fecal Sencilla Falsos +y — en Deteccion de IPE

fecal de quimotripsina Asequible formas leves severa

Elastasa fecal

NBT-PABA y
Pancreolaurilo

Determinacién fecal
de elastasa

Ingestion oral de NBT-PABA

Sensib. > 90%
Especif. 98%

Poco costosas

IPE formas leves

No detecta formas

Deteccién de IPE
severa (Ninos)

Deteccién de IPE

y/o PANCREOLAURILO y
determinacién en suero/orina

Determinacién de Eficacia

CO,-C13 aliento

Trioleina-C13

res hormonales (Acetilcolina en la fase cefalica y CCK
en la fase intestinal) y nerviosos. Los aminoacidos y los
acidos grasos libres en la luz intestinal estimulan la secre-
cién de CCK por la mucosa duodenal. Una vez en el
duodeno los enzimas proteoliticos regulan con caracter
retroactivo su propia secrecion pancreatica. La secre-
cion de péptidos liberador y represor segregados por
duodeno y pancreas respectivamente regulan a su vez
la secrecién de CCK. Las células ductales y centroaci-
nares segregan también agua y bicarbonato, siendo el
pH duodenal quien modula la excrecion de este Gltimo.
La secretina duodenal estimula su produccién en fun-
cién del contenido de la dieta. Habitualmente es pre-
ciso que mas del 85-90% de la glandula pancredtica este
afectada para que aparezca un cuadro de maldigestion,
excepto en prematuros y lactantes jévenes por inmadu-
rez enzimatica. En la tabla | se describen las principales
pruebas funcionales pancredticas y su actual empleo en
patologia Pediatrica.

TRASTORNOS HEREDITARIOS

En la tabla Il se describen los principales trastornos
de naturaleza hereditaria junto a su defecto genético. La
mayor parte de los trastornos de insuficiencia pancreé-
tica exocrina (IPE) en el nifo se deben a fibrosis quisti-
ca, y en menor medida a Sindrome de Shwachman y
déficit enzimaticos aislados (tripsina, lipasa, enteroci-
nasa) siendo menos comdn hoy en dia los adquiridos
o secundarios (Malnutricién, pancreatitis crénica, dia-
betes, Alagille, atresia duodenal).

El sindrome de Shwachman-Diamond es AR-;7? (1:
20.000 RN), cursa con IPE por lipomatosis pancredtica,

No invasividad

leves severa

Falsos + en atrofias

intestinales

Coste Deteccién universal
Complejidad de IPE

Tabla II. Trastornos hereditarios del pancreas exocrino

Insuficiencia pancreatica
exocrina

Defecto genético

e Fibrosis quistica CFTR

e Shwachm-Diamond JAR-7?

¢ Johanson-Blizzard 3AR?

® Pearson-Lobbel Defectos DNA mitocondriales
e Déficits aislados 3?

40% desconocido
Tripsinégeno

Spin K1

CFTR leves (AR)

Pancreatitis hereditaria
familiar

Pancreatitis metabdlicas
e Hiperlipidemias
e Hiperparatiroidismo

Lipoprotein lipasa
Apolipoproteina ClI

Miscelanea

neutropenia ciclica (infecciones piégenas recidivantes),
defectos en la quimiotaxis de neutréfilos, disostosis meta-
fisaria, fracaso del crecimiento y talla corta. El 70% pre-
senta trombocitopenia, un 50% anemia y un 33% sin-
drome mielodisplasico que puede evolucionar a leu-
cemia. El sindrome de Johanson-Blizzard es de caracter
AR, y cursa con IPE, sordera, bajo peso al nacer, micro-
cefalia y defectos ectodérmicos de cuero cabelludo, retra-
so psicomotor, hipotiroidismo, enanismo, ausencia de
dentadura permanente y aplasia de alas nasales. El sin-
drome de Pearson-Lobel es una mutacién esporadica
del ADN mitocondrial que altera la fosforilacion oxida-
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Tabla Ill. Etiologia de las pancreatitis agudas

Drogas Infecciones Traumatismos Obstructivas Sistémicas

Valproico Parotiditis Abuso infantil Anomalias congénitas Metabolopatias
Alcohol Ascaridiasis Contusiones Ascardiasis Diabetes mellitus
Azatioprina Coxsackie Accidentes de trafico ~ Calculos y arenilla Kawasaki

Cimetidina Gripe Quemaduras o barro biliar Colagenosis y vasculitis
Corticoides Hepatitis A, B Cirugia Complicaciones de CPRE  Fibrosis quistica
Enalapril Leptospirosis etc. Quistes y tumores Pancreatitis hereditaria
Eritromicina Malaria Hiperlipemias
Estr6genos Micoplasma Hiperparatiroidismo
Furosemida Rubéola Malnutricion
6-M-purina Sarampion Sindrome hemolitico-
L.asparaginasa Varicela urémico

Mesalazina Epstein-Barr Trasplante
Paracetamol etc. Ulceras pépticas
Sulfonamidas Picadura escorpion
Tiacidas

Venenos

Vincristina

etc.

tiva y cursa en lactantes con anemia macrocitica gra-
ve, neutropenia y trombocitopenia variable.

PANCREATITIS AGUDAS

Se trata de la enfermedad pancreatica mas frecuen-
te en nifos aunque a menudo pasa desapercibida y esta
infradiagnosticada. La incidencia de la pancreatitis en
la edad pedidtrica es aproximadamente de 1/50.000
habitantes/afio; cifra 10 veces superior a la estimada pre-
viamente. Se cree debida a autodigestion por activacion
precoz e inadecuada de tripsinégeno vy tripsina que a su
vez activan al resto de proteasas. Ello puede ser debi-
do a la accién en cascada originada por catepsina y otras
hidrolasas intracelulares que acttan junto a fosfolipasa
A2 o bien al desequilibrio entre agentes oxidantes y cito-
cinas proinflamatorias que generan una pancreastasis
que precede a la autofagia glandular, Se reconocen dos
formas la edematosa-intersticial o leve: Necrosis grasa
peripancredtica y edema interticial (tasa de mortalidad
2%) y la necrético-hemorragica o grave: Intensa necro-
sis grasa intra y peripancreatica, necrosis del parénqui-
ma pancredtico y hemorragias con mortalidad elevada
(50%). Desde el punto de vista etiolégico las causas mas
frecuentes son viricas(Parotiditis y otras), traumaticas
(Contusiones abdominales), enfermedades sistémicas
(Metabolopatias, Kawasaki,etc), congénitas (Pancreas
divisum) y microlitiasis biliar. En la tabla lll se exponen
otras menos comunes. En muchos casos la causa se des-
conoce (Idiopaticas).

Clinica

Cursan habitualmente con dolor abdominal, vémi-
tos persistentes y fiebre. El dolor es epigastrico o trans-
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fixiante y continuo. El nifio adopta posturas antalgicas
en flexion. En muchos casos el proceso se intensifica y
en 24-48 h aparece deshidratacién obligando a su ingre-
so hospitalario. La pancreatitis aguda grave es infre-
cuente en ninos pero puede ser mortal conduciendo al
paciente a un estado critico de shock, fiebre elevada,
ictericia, ascitis, hipocalcemia, y derrame pleural. A veces
se observa una coloracién ciandtica periumbilical (Sig-
no de Cullen) o en los flancos (Signo de Grey Turner). El
pancreas se necrosa transformandose en una masa hemo-
rragica e inflamada, asocidndose a un sindrome de res-
puesta inflamatoria sistémica que conduce a la muerte
en el 50% de los casos por coagulopatia, fracaso renal
y shock séptico o hipovolémico.

Diagnéstico

Se hace en base a la determinacién sérica y urinaria
de dos enzimas, habitualmente amilasa (S o Pl: 30-100
U/L) y lipasa (S o Pl: 3-32 U/L), que alcanzan valores al
menos 3 veces por encima de lo habitual. Son infrecuentes
los casos en que es preciso recurrir a isoenzimas (Salival
y pancreatico) para diferenciar dolores abdominales reci-
divantes. Sin embargo el 15% de pacientes pueden tener
inicialmente niveles enzimaticos normales, en cuyo caso
es (til la determinacion de tripsinégeno por radioinmu-
noensayo (TIR) (S o Pl: 10-40 ng/ml). Existen pancreatitis
graves con amilasemia normal e hiperamilasemia por
causas diferentes a la pancreatitis, El grado de amilase-
mia no guarda relacién con la gravedad de la pancrea-
titis ni con el curso clinico, sin embargo la normaliza-
cién de la amilasa equivale a curacion.

Otros hallazgos de laboratorio pueden consistir en
leucocitosis, elevacion de reactantes de fase aguda, sig-



nos de hemoconcentracién, coagulopatia, hipergluce-
mia, glucosuria, hipocalcemia, hiperbilirrubinemia y
aumento de los enzimas hepaticos.

Los hallazgos de la radiografia de térax son inespe-
cificos, y pueden mostrar diversas alteraciones como
infiltrados, derrame pleural(Muchas veces unilateral
izquierdo) y pericardico, atelectasias, elevacién del hemi-
diafragma etc. En la Rx de abdomen encontramos a veces
un asa centinela, dilatacién de colon transverso (signo
de amputacion), ileo, calcificacién pancreatica, pseu-
doquistes, borramiento de margenes de psoax izquier-
do, ascitis o aire libre.

Sin embargo resultan fundamentales para el diag-
nostico y seguimiento tanto la ecografia como la tomo-
grafia computarizada, mostrando pancreas aumentado
de tamafio, hipoecoico, con edema y distorsién, acu-
mulaciones liquidas y abscesos. No obstante hasta un
20% de nifios tienen al inicio del cuadro un estudio de
imagen normal. La colangiopancreatografia retrégrada
endoscépica (CPRE) y/o la Colangiopancretaografia por
resonancia magnética (CPRM) estan indicadas en pan-
creatitis hereditaria y formas crénicas, pancreas divisum
y anomalias de ductos biliares. Otras técnicas son el
Angio-TAC y la ecografia endoscépica, menos emplea-
das en ninos.

Tratamiento

Es preciso ingresar al nifio, muchas veces en la UCI
para estabilizarlo, especialmente si existen factores de
riesgo clinicos (hipoxemia, hipotension, coma, hemo-
rragia, fracaso renal, absceso pancreatico, edema pul-
monar) o de laboratorio (hipocalcemia, hiperglucemia,
hipoproteinemia, alteracion del tiempo de protrombina
o caida del hematocrito).

Entre las médidas terapéuticas es urgente el manejo
del dolor (habitualmente meperidina 6 mg/kg/dia repar-
tido en 4 dosis), la reposicién hidroelectrolitica, asi como
el manejo de hiperglucemia (no requiere tratamiento si
es < 250 mg%) e hipocalcemia (Gluconato Ca** 10%).

El reposo pancreatico se consigue mediante ayu-
no absoluto, soporte nutricional enteral o parenteral
(Formas severas), aspiracion nasogdstrica mientras exis-
ta ileo, distension abdominal o vémitos; ademas, sue-
le emplearse omeprazol y/o ranitidina para bloquear
la fase cefdlica de la digestion y la secrecién gastrica.
Los antibidticos de amplio espectro pueden ser dtiles
en las formas graves o con necrosis, y en las de origen
biliar.

El empleo de la cirugia es muy controvertido en las
pancreatitis agudas, citindose entre otras las siguientes
indicaciones, muchas veces quirdrgico-endoscépicas:
1. Diagnéstico dudoso de pancreatitis aguda severa.
2. Descompresion del conducto pancreético o del con-

ducto biliar comdn(colelitiasis)

3. Correccion de complicaciones abdominales(quistes,
pseudoquistes y abscesos)
4. Pancreatitis aguda necrotizante.

Pronéstico

Varia en funcién de la forma clinica (edematosas 2%
de mortalidad; necréticas 50%). En las formas leves el
nino puede ser dado de alta en el curso de una semana.
En las graves no sirven los criterios empleados en adul-
tos (APACHE; Ranson). En las formas sistémicas depen-
de de la enfermedad subyacente.

PANCREATITIS CRONICAS

Proceso inflamatorio crénico por destruccion pro-
gresiva y substitucion fibrosa de la glandula, que puede
evolucionar a calcificaciones (pancreatitis crénica cal-
cificada), o mantener un estatus funcional mas o menos
deteriorado con frecuentes recidivas (pancreatitis croni-
ca obstructiva), siendo esta Gltima infrecuente en nifos.
Desde el 1l Simposio Internacional de Marsella (1984)
se han desterrado los términos de recidivante o recu-
rrente. En el nifio las causas mas comunes son la for-
ma hereditaria, seguido de la traumatica, metabdlica,
y obstructiva (Por ascaris o bien por anomalias congé-
nitas destacando entre ellas el pancreas divisum).

La pancreatitis crénica hereditaria puede ser debi-
da a diversas anomalias genéticas: AD: Ligada a un gen
préximo al tripsindgeno cationico en el cromosoma 7;
CFTR (region promotora 5C) y SPINK 1 (Inhibidor de la
tripsina). Quedan por descubrir posiblemente hasta un
40% de genes responsables. Se debe a un tripsindgeno
aberrante que desencadena la autofagia glandular y se
caracteriza por episodios recurrentes de pancreatitis agu-
da, que tienden a complicarse en el tiempo con calci-
ficaciones, pseudoquistes e insuficiencia pancredtica
exocrina, incrementando el riesgo de cancer de pan-
creas en el adulto.

Las pancreatitis crénicas secundarias a traumatis-
mos pueden ser debidas a accidentes de trafico bien por
colision o a menudo por incrustacién del manillar de
bicicletas, abuso o negligencia, generando una pancre-
atitis aguda hemorragica que evoluciona a pseudoquis-
tes pancredticos que se perpetdan en el tiempo con bro-
tes sucesivos inflamatorios.

Las pancreatitis metabdlicas mas comunes son por
hiperlipidemia (I, IV y V), hiperparatiroidismo y defi-
ciencia de a-1-antitripsina.

Las denominadas pancreatitis crénicas obstructivas
suelen ser consecuencia de trastornos congénitos entre
las que destaca el pancreas divisum (15% de la pobla-
cion), o anomalias del esfinter de Oddi, pero también a
procesos sistémicos como enfermedad inflamatioria intes-
tinal, medicamentos como valproato, tuberculosis y/o
ascaridiasis.
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El diagnéstico de las pancreatitis crénicas se basa en
la historia y los datos clinicos y analiticos, junto a estu-
dios de imagen entre los que destaca la CPRE y la CPRM.
Ademads de lo comentado en el manejo terapéutico de
las pancreatitis agudas, el tratamiento endoscépico resul-
ta muy Gtil en pancreatitis cronica (esfinterotomia, extrac-
cién de calculos, colocacion de endoprotesis pancreé-
ticas o biliares).

PSEUDOQUISTES PANCREATICOS

Secuela infrecuente de pancreatitis aguda o cronica,
constituyen verdaderos sacos revestidos de una pared
fina, que progresan en cualquier direccién. Debe pen-
sarse en ellos cuando los sintomas de pancreatitis no
remiten, o se palpa una masa después de un episodio
de dolor. Originan a su vez un dolor intenso, transfi-
xiante, nauseas, vomitos, masa palpable en el 60°% e
ictericia en el 10%. Otros signos son ascitis y derrame
pleural izquierdo. El diagnéstico se confirma por eco-
grafia. Los quistes de menor tamafio (< 6 cm) tienden a
desaparecer espontaineamente mientras que los mayo-
res requieren drenaje percutaneo, endoscépico o inclu-
so quirdrgico en casos rebeldes o complicados. Se sue-
le dejar que el pseudoquiste madure unas 4-6 semanas
antes de intentar el drenaje quirdrgico, siendo muy (til
el apoyo de la CPRE y/o la CPRM.

TUMORES PANCREATICOS

Pueden ser de origen endocrino (insulinomas, gas-
trinomas, neoplasia endocrina multiple), siendo el tra-
tamiento de eleccion la extirpacion quirdrgica. Entre los
no endocrinos destacan el VIPOMA (Sindrome de dia-
rrea acuosa,-hipopotasemia-acidosis), junto a otros for-
madores de glucagén, somatostatina y polipéptido pan-
credtico. Los pancreatoblastomas, adenocarcinomas cis-
toadenomas y rabdomiosarcomas son infrecuentes. Los
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carcinomas de pancreas exocrino frecuentes en adultos
(2% de los diagnésticos de cancer y 5% de las muertes
atribuidas al mismo), son excepcionales en nifos, pero
debe tenerse presente en caso de pancreatitis cronica
hereditaria. Otros procesos tumorales menos comunes
son el tumor de Franz, la nesidioblastosis y la enferme-
dad de Von Hippel-Lindau (Multiquistes pancreaticos).
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