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Pediatria Integral

PEDIATRIA INTEGRAL (Programa de Forma-
cion Continuada en Pediatria Extrahospitalaria) es
el 6rgano de Expresion de la Sociedad Espafiola
de Pediatria Extrahospitalaria y Atencion Primaria
(SEPEAP).

PEDIATRIA INTEGRAL publica articulos en
castellano que cubren revisiones clinicas y experi-
mentales en el campo de la Pediatria, incluyendo
aspectos bioquimicos, fisiolégicos y preventivos.
Desde el afio 2020 se realiza la correccion por
pares de todos los articulos de formacién conti-
nuada. En 2021 se inicia la traducciéon de un
articulo de cada nimero al inglés. Acepta contribu-
ciones de todo el mundo bajo la condicién de
haber sido solicitadas por el Comité Ejecutivo de la
revista y de no haber sido publicadas previamente
ni enviadas a otra revista para consideracion.
PEDIATRIA INTEGRAL acepta articulos de revision
(bajo la forma de estado del arte o tépicos de
importancia clinica que repasan la bibliografia
internacional mas relevante), comunicaciones
cortas (incluidas en la seccién de informacion) y
cartas al director (como férum para comentarios y
discusiones acerca de la linea editorial de la
publicacion).

PEDIATRIA INTEGRAL publica, desde 2016,
ocho numeros al afio, y cada volumen se comple-
menta con dos suplementos del programa inte-
grado (casos clinicos, preguntas y respuestas
comentadas) y un nimero extraordinario con las
actividades cientificas del Congreso Anual de la
SEPEAP.

PEDIATRIA INTEGRAL se puede consultar y/o
descargar gratuitamente en formato PDF desde
www.pediatriaintegral.es.

© Reservados todos los derechos. Absoluta-
mente todo el contenido de PEDIATRIA INTEGRAL
(incluyendo titulo, cabecera, mancha, maqueta-
cion, idea, creacion) esta protegido por las leyes
vigentes referidas a los derechos de propiedad
intelectual.

Todos los articulos publicados en PEDIATRIA
INTEGRAL estan protegidos por el Copyright, que
cubre los derechos exclusivos de reproduccion y
distribucion de los mismos. Los derechos de autor
y copia (Copyright) pertenecen a PEDIATRIA
INTEGRAL conforme lo establecido en la Conven-
cién de Berna y la Convencion Internacional del
Copyright. Todos los derechos reservados.
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Ademas de lo establecido especificamente
por las leyes nacionales de derechos de autor y
copia, ninguna parte de esta publicaciéon puede ser
reproducida, almacenada o transmitida de forma
alguna sin el permiso escrito y previo de los
editores titulares del Copyright. Este permiso no es
requerido para copias de resimenes o abstracts,
siempre que se cite la referencia completa. El
fotocopiado mulltiple de los contenidos siempre es
ilegal y es perseguido por ley.

De conformidad con lo dispuesto en el articulo
534 bis del Cédigo Penal vigente en Espafia,
podran ser castigados con penas de multa y
privaciéon de libertad quienes reprodujeren o
plagiaren, en todo o en parte, una obra literaria,
artistica o cientifica fijada en cualquier tipo de
soporte sin la preceptiva autorizacion.

La autorizacién para fotocopiar articulos para
uso interno o personal sera obtenida de la Direc-
cion de PEDIATRIA INTEGRAL. Para librerias y
otros usuarios el permiso de fotocopiado sera
obtenido de Copyright Clearance Center (CCC)
Transactional Reporting Service o sus Agentes (en
Espainia, CEDRO, nimero de asociado: E00464),
mediante el pago por articulo. El consentimiento
para fotocopiado sera otorgado con la condicion
de quien copia pague directamente al centro la
cantidad estimada por copia. Este consentimiento
no sera valido para otras formas de fotocopiado o
reproduccion como distribucién general, reventa,
propdsitos promocionales y publicitarios o para
creacion de nuevos trabajos colectivos, en cuyos
casos debera ser gestionado el permiso directa-
mente con los propietarios de PEDIATRIA
INTEGRAL (SEPEAP). ISI Tear Sheet Service esta
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Los contenidos de PEDIATRIA INTEGRAL
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del Website de la SEPEAP (www.sepeap.org).
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Hay que recuperar la Pediatria de Atencién

Primaria, hacerla mds atractiva y garantizar la
atencién de todos los menores por el profesional

mejor formado, que es el pediatra

F. Garcia-Sala Viguer

Ex presidente SEPEAP. Presidente Fundacion PRANDI de la SEPEAP

FUTURO INCIERTO DE LA PEDIATRIA

DE ATENCION PRIMARIA

a pandemia ha marcado un antes y un después en la

Pediatria de Atencion Primaria (AP), pero los proble-

mas que veniamos arrastrando los pediatras antes del
COVID siguen siendo los mismos y en muchos casos se han
agudizado.

Seguimos viviendo unos momentos dificiles donde por falta
de prevision, mds de un 25% de nuestros nifios no son vistos
por un pediatra, son controlados por médicos de familia que
hacen una excelente labor, pero desde nuestro punto de vista
reclamamos el derecho del nifio y de las familias de ser atendido
por un especialista en Pediatria.

La AP debe ser reconocida a todos los efectos como el eje
de nuestro sistema sanitario, y eso conlleva un incremento
presupuestario, la dotacién adecuada de recursos humanos para
configurar las plantillas profesionales a la realidad sociodemo-
grifica de la poblacién a atender y un aumento de la capacidad
de realizacién de pruebas diagndsticas.

Los pediatras debemos liderar la toma de decisiones relacio-
nadas con la organizacién y gestién de los recursos sanitarios,
con la creacién de estructuras de participacién activa de los
médicos en la gestion estratégica de la AP.

El ejercicio de la Pediatria en AP debe tener un entorno
profesional y laboral atractivo, marcado por la estabilidad, la
incentivacion basada en criterios profesionales y el reconoci-
miento de la penosidad de los turnos de tarde y de la soledad
del puesto de trabajo, en muchos casos. Ademds, exigimos
una carrera profesional vinculada a un auténtico proceso de
desarrollo profesional y cientifico evaluable en el tiempo.

Las agendas deben adecuarse a una asistencia de calidad,
con un tiempo minimo de 10 minutos por paciente, siempre
teniendo en cuenta el contexto socio demogrifico y elimi-
nando toda actividad burocritica que no tenga justificacion

clinica, facilitando al maximo su realizacién. Es importante
la estandarizacién de documentos asistenciales que facilite su
cumplimentacién a nivel de todo el Estado. La receta electré-
nica debe extenderse a todos los niveles asistenciales y a todo
el Sistema Nacional de Salud, en un formato 4gil, asi como el
acceso al historial médico integrado a nivel nacional.

La formacién de Pediatria de AP debe empezar en la uni-
versidad, con la creacién de un drea de competencias especifi-
cas de Pediatria de AP en la formacién de pregrado. Se debe
facilitar el acceso de los profesionales de AP a las actividades
formativas y promover la investigacion, teniendo en cuenta las
caracteristicas propias de dicho nivel asistencial, por lo que se
deberd garantizar el acceso a la formacion continuada desde los
equipos asistenciales y adaptar las bases para la convocatoria
publica de ayudas para la investigacién a las caracteristicas de

la Pediatria de AP.

Desde la junta directiva saliente, durante estos cuatro afios,
hemos reclamado incentivar y promover las rotaciones de todos
los estudiantes de medicina en las consultas de Pediatria de los
centros de salud e incrementar en la asignatura de Pediatria el
temario correspondiente al dmbito de la AP, incluyendo la pre-
vencién y promocién de la salud infantojuvenil, los programas
de salud, el programa de actividades preventivas en la infancia
y adolescencia, la vacunacién, Pediatria social, etc.

Creemos fundamental impulsar los cambios normativos
necesarios, de manera coordinada entre el Ministerio de Sani-
dad y el Ministerio de Ciencia, Innovacién y Universidades,
en materia de acreditacién de profesorado universitario, de
manera que los criterios se adapten a los estindares de prictica
asistencial en el dmbito de la AP en salud y faciliten la incor-
poracién de sus profesionales en los cuerpos de profesorado
universitario.

PEDIATRIA INTEGRAL

397



398

EDITORIAL

Abogamos por que se potencie la figura del tutor del resi-
dente de Pediatria desde el centro de salud, con atribuciones
equiparables a los tutores de Pediatria hospitalarios, ademis
de tener un reconocimiento curricular y retributivo. Los tuto-
res de residentes de AP deberdn formar parte de la comisién
docente mixta interdisciplinar del hospital de referencia.

Hemos solicitado aumentar la presencia de pediatras en
las gerencias y cargos organizativos intermedios. Crear la
figura del coordinador de Pediatria, que son pediatras de AP
que colaboran con las gerencias locales en la organizacién de
la asistencia pedidtrica, elegidos entre sus compaieros. Esta
figura funciona ya en algunas comunidades con una impor-
tante mejora en la coordinacién asistencial entre los centros
de salud y también con los diferentes hospitales.

Hemos seguido reclamando aumentar el nimero de plazas
MIR de Pediatria, ya que es vital planificar el recambio gene-
racional. Este afio se han convocado 494 plazas de Pediatria,
tres plazas mds que el afio anterior y creemos que esto es a
todas luces insuficiente.

Deberia existir una comision nacional y un registro nacio-
nal y otro autonémico de necesidades reales de las diferentes
subespecialidades pediatricas, con la intencién de regular los
adecuados flujos de los nuevos especialistas hacia las 4reas
deficitarias en pediatras para la poblacién pedidtrica en las
distintas autonomjias.

Hemos participado en la elaboracién de los documentos
necesarios para obtener el Diploma del Area de Capacitacién
Especifica de Pediatria de AP para fomentar el adecuado desa-
rrollo del curriculum europeo de formacién en AP, reconocido
internacionalmente por la Academia Europea de Pediatria.

Es prioritario aumentar de forma obligatoria la rotacién de
los residentes de Pediatria por AP a un minimo de 6 meses:
dos meses de R1, dos meses de R2 y dos meses de R3. E1 60%
de los pediatras de este pais trabajan en el dmbito de la AP, sin
embargo, su formacién se lleva a cabo de forma mayoritaria
en el 4mbito hospitalario. Es un hecho demostrable que a los
pediatras les costara rotar y trabajar en el dmbito de la AP, si
no la conocen suficientemente. Hay que especificar, dentro
del programa de la especialidad, el ambito donde se llevarin a
cabo las rotaciones, incluyendo la AP. Para ello, es fundamental
disminuir la duracién de algunas rotaciones obligatorias, muy
especificas, dentro del hospital con pocas vacantes posteriores
para evitar que esas rotaciones prolongadas, limiten la creacién
de nuevas plazas docentes de Pediatria en el dmbito de la AP.

Queremos que se respeten las categorias profesionales
diferenciadas de pediatra de AP y de Pediatra de hospital en
las oposiciones autonémicas. Priorizar el tiempo trabajado en
los centros de salud en los baremos de las oposiciones y que
el examen evalte fundamentalmente las competencias de AP.

Hemos denunciado el uso indebido de la figura del pediatra
de drea, cuando las caracteristicas demograficas permiten la
existencia de plazas de Pediatria de AP, y en la Pediatria rural,
racionalizar el desplazamiento de nifios o profesionales para
mejorar las caracteristicas de la asistencia.
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Estamos en contra de facilitar comisiones de servicio
automdticas de primaria al hospital. Las plazas de primaria
no pueden ser trampolines para las comisiones de servicio en
hospitales. Es fundamental convocar oposiciones y traslados
anuales en AP y asegurar el cumplimiento durante al menos
un afio de la plaza obtenida para evitar que existan plazas
no cubiertas por su titular con la sobrecarga para el resto de
pediatras del centro.

Hemos seguido reclamando compatibilizar los horarios de
los pediatras de AP con la vida familiar, recuperar la politica
de sustituciones o implantar compensaciones econémicas dig-
nas, cuando se ha de pasar la consulta del compafiero ausente
en el mismo horario, y habilitar espacios en las agendas para
la investigacién, docencia y actividad comunitaria. No hacer
contratos precarios, de escasa duracién.

Desde nuestros grupos de trabajo se ha solicitado, de forma
reiterativa, el acceso a la cartera de pruebas complementarias
y la incorporacién de medios diagnésticos rdpidos y necesa-
rios, como los ecégrafos y los test ripidos en las consultas de

Pediatria de AP.

Debemos unificar las prestaciones de la enfermeria pedidtrica
en AP entre todas las comunidades auténomas. Las diferencias
existentes son injustificables. El objetivo es optimizar el tiempo
y recursos, se pueden atender mejor y mds poblacién pedidtrica
si se trabaja en equipo con enfermeria, puerta con puerta.

Han sido cuatro afos complicados en los que la pandemia
nos ha marcado. En este tiempo hemos potenciado los grupos
de trabajo en nuestra sociedad con gran actividad del grupo de
vacunas (VACAP) con sus jornadas, el del suefio con su curso
on line de actualizacién, el de docencia y MIR con sus cursos y
el de Dermatologia con el reconocimiento anual de sus jornadas
en Murcia y también hemos creado nuevos grupos, como el de
dolor, Neonatologia y enfermeria pedidtrica. Se han realizado
jornadas por diferentes lugares de nuestro pais y webinares
especificos de cada grupo a consecuencia de la pandemia, lo
que nos obligé también a realizar nuestro Congreso nacional
de 2020 de forma virtual, con una gran afluencia on /ine de
pediatras. Hemos colaborado con el Ministerio de Sanidad
en la elaboracién de protocolos para la atencién de pacientes
pedidtricos por el COVID y en el documento de desescalada
para intentar volver a la normalidad en nuestras consultas de
Pediatria de AP. Hemos renovado nuestro BABYSIM para
poder realizar diversos talleres de simulacién por varias ciu-
dades espafiolas, hemos cambiado nuestra web por una mas
dindmica, moderna y con mayor seguridad para nuestros aso-
ciados y, finalmente, hemos conseguido aumentar nuestras
colaboraciones con la industria.

Ahora toma el relevo de la presidencia de la SEPEAP el
Dr. Cristébal Coronel Rodriguez, gran profesional y conocedor
como nadie de la Pediatria de AP y que con el resto de junta
directiva que no cambia después de las elecciones, llevardn la
nave de nuestras reivindicaciones para recuperar la Pediatria de
AP, hacerla mis atractiva y garantizar la atencién de todos los
menores por el profesional mejor formado para ello en todos los
niveles asistenciales, que no es otro que el especialista en Pediatria.
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Resumen

El sincope se define como la pérdida subita y transitoria

de la conciencia y del tono postural por una hipoperfusion
cerebral transitoria, alguna vez, precedida por unos
prédromos y, siempre, seguida de una recuperacion completa
y espontanea. El sincope es un problema pediatrico
frecuente, afecta al 15-25% de los nifios y, especialmente
a los adolescentes, con un pico de incidencia entre los 15
y 19 afios de edad, y con predominio en el sexo femenino.
La etiologia es variada, con multiples causas y, aunque casi
siempre es benigno, en unos pocos casos puede ser el aviso
de una enfermedad cardiovascular subyacente con riesgo
de muerte subita. Una historia detallada del evento, una
exploracion fisica y un electrocardiograma, deben orientarnos
en el diagnédstico diferencial y pueden mostrarnos los
puntos clave para identificar pacientes de alto riesgo y
enfermedades que amenacen la vida.
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Abstract

Syncope is defined as the sudden and self-
limited loss of consciousness and postural

tone resulting from a transient global cerebral
hypoperfusion, sometimes preceded by a
prodrome and always followed by a spontaneous
complete recovery. Syncope is a common
pediatric problem, although syncope is almost
always benign, in a few cases it may be a clue
to the presence of an underlying cardiovascular
problem and may predict a risk of sudden
death. A detailed history of the event, a
comprehensive physical examination and an
electrocardiogram will help in the differential
diagnosis and must show the key features for
identifying high-risk patients and exclude life

threatening disorder.

Palabras clave: Sincope; Sincope vasovagal; Sincope cardiaco; Pérdida transitoria del conocimiento; Muerte

sUbita; Pediatria.

Key words: Syncope; Vasovagal syncope; Cardiac syncope; Transient loss of consciousness; Sudden death;
Pediatrics.

Introduccion

El sincope es la pérdida subita de la con-
ciencia y del tono postural, de corta dura-
cién y con una recuperacion espontanea.

la conciencia y del tono postural,
debido a una hipoperfusién cere-
bral transitoria, caracterizada por un
inicio rédpido, una duracién corta y una
recuperacién espontdnea y completa®).
El sincope es una patologia prevalente
en las urgencias pedidtricas, generalmente
benigna, pero que genera una gran preo-
cupacion al paciente y a su familia. Uno
de los retos del sincope para el pediatra
es identificar casos con patologia cardiaca
subyacente y potencialmente letal@.
Cuando evaluamos episodios de esta
naturaleza, debemos evitar términos
como: “mareo”, “desmayo”, “ataque” o
“crisis”, porque son ambiguos, asi como
saber diferenciarlo de un vértigo o alte-

El sincope es una pérdida stbita de

raciones del equilibrio, caracteristicos de
una disfuncién cerebelosa o vestibular.

Debemos saber diferenciar el sincope
de otras situaciones con pérdida transito-
ria de conciencia (PTC), pero que no son
debidas a una hipoperfusién cerebral tran-
sitoria, como por ejemplo: las causas neu-
rologicas (epilepsia, migrafia, traumatismo
craneoencefilico, accidente cerebrovascular
transitorio...), las causas metabélicas (hipo-
glucemia), las intoxicaciones (firmacos,
drogas de abuso, mondxido de carbono...)
o las de causa psicégenaG4).

Aunque parece un tema claro y bien
definido, sin embargo, en la literatura
médica quedan temas abiertos que plan-
tean la necesidad de un consenso. Exis-
ten dos guias internacionales de préctica
clinica importantes para el diagnéstico
y el manejo del sincope; por un lado, la
guia americana del American College
of Cardiology/American Heart Asso-
ciation/Heart Rhythm Society” (ACC/
AHA/HRS) de 2017, y, por otro lado, 1a
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guia europea de la “European Society of
Cardiology/European Heart Rhythm
Association” (ESC/EHRA), con su
cuarta edicién de 201806, Curiosamente,
existen ciertas diferencias entre la guia
americana y la guia europea. Otro tema a
destacar, es que, aunque ambas guias son
muy completas, sin embargo, en ambas
apenas desarrollan el tema del sincope en
la edad pedidtrica, donde existen formas
especificas, como son los espasmos del
sollozo con sus dos variantes, el pélido
y el cianético.

También es importante no confundir
el sincope con el presincope. El término
de “presincope” hace referencia a la situa-
cién clinica con los sintomas previos del
sincope, es decir, la clinica vegetativa
con: mareo, palidez, sudoracién fria y
visién borrosa, pero sin llegar a perder
la conciencia. Por lo tanto, el presincope
seria un episodio de sincope frustrado.

Si la anoxia cerebral en el sincope se
prologa mas de 15 segundos, se puede

PEDIATRIA INTEGRAL
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producir un sincope convulsivo, carac-
terizado por un espasmo ténico gene-
ralizado, trismus mandibular, opistéto-
nos, sacudidas mioclénicas y relajacién
de esfinteres(?). El sincope convulsivo,
aunque no es frecuente (5% de los sinco-
pes), puede suponer uno de los retos para
el pediatra en su diagndstico diferencial
con un trastorno epiléptico®4).

Epidemiologia

El sincope es frecuente en Pediatria, espe-
cialmente en la adolescencia, pero en la
mayoria de los casos es benigno.

El sincope es una situacién clinica
frecuente en Pediatria, afecta al 15-25%
de los nifios y adolescentes, con un pico
de maxima incidencia a los 18 afios (30-
50%). El sincope es mds frecuente en el
sexo femenino, especialmente entre los
15 y 19 afios™. El sincope es poco fre-
cuente por debajo de los 6 afios de edad,
excepto si de base existe patologia neuro-
l6gica (epilepsia), cardioldgica (arritmias)
o espasmos del sollozo. El sincope es el
motivo de acudir al servicio de urgen-
cias pedidtricas en el 0,5-3 casos por cada
1.000.

La mayoria de los sincopes en Pedia-
tria son benignos, el 75% corresponden
al sincope reflejo o neuromediado, y den-
tro de ellos, destaca el sincope vasovagal,
también conocido como sincope neuro-
cardiogénico(0:10), El sincope cardiaco
supone el 5-10%, pero su pronéstico le
confiere un gran interés clinico. La tasa
de recurrencia varia entre 33-51% en los
pacientes que han sido seguidos durante
5 afios®).

Etiopatogenia

El sincope puede tener una etiologia
variada, el sincope vasovagal es el mas
frecuente, pero el sincope cardiaco puede
suponer una enfermedad de base poten-
cialmente letal.

Las causas del sincope son multiples,
con mecanismos patogénicos variados y
no todos completamente aclarados.

La presion arterial baja y la hipoper-
fusién cerebral son las causas centrales
del sincope. La presion arterial sistémica
estd determinada por el gasto cardiacoy
la resistencia vascular periférica, y una
caida de uno de estos dos factores, puede
causar el sincope.

PEDIATRIA INTEGRAL

Las causas de una resistencia vascular
baja son tres:

1. Anomalia en la respuesta refleja con
vasodilatacién (sincope reflejo tipo
vasodepresor).

2. Fallo funcional del sistema nervioso
auténomo.

3. Fallo estructural del sistema nervioso
auténomo.

El fallo del sistema nervioso auténomo
puede ser primario o secundario, por
ejemplo, inducido por firmacos.

Las causas de un gasto cardiaco bajo
son cuatro:

1. Bradicardia refleja (sincope reflejo
tipo cardioinhibitorio).

2. Enfermedades estructurales del cora-
z6n y arritmias, especialmente las
taquicardias ventriculares.

3. Retorno venoso inadecuado: hipovo-
lemia o acumulacién venosa.

4. Anomalia del cronotropismo e ino-
tropismo por disfuncién del sistema
nervioso auténomo.

Hay que tener presente que estos dife-
rentes mecanismos primarios pueden
interferir e interactuar entre ellos®).

Para facilitar la comprension y manejo
clinico del sincope, es aconsejable una
clasificacién del sincope en funcién de
su etiopatogenia y que se puede resumir
en 3 grandes grupos (Tabla I):

1. Sincope reflejo o neuromediado.
2. Sincope cardiaco.
3. Sincope no cardiaco.

Sincope reflejo o neuromediado

El sincope reflejo es el més frecuente
(75%). Diferentes factores como la
posicién erecta del cuerpo y el remanso
venoso en las extremidades inferiores
condicionan una disminucién brusca de
la precarga cardiaca, esto, por ejemplo, se
acentda en la bipedestacién prolongada.
En el sincope se produce una respuesta
refleja paradéjica. Esta hipovolemia rela-
tiva por descenso de la presion arterial
provoca una liberacién inicial de cateco-
laminas para mejorar el cronotropismo e
inotropismo. Sin embargo, las contraccio-
nes cardiacas en ventriculos relativamente
vacios, estimulan los mecanorreceptores
del ventriculo izquierdo y por via vagal
aferente (fibras C no mielinizadas) lle-
gan al tronco cerebral. Luego, la respuesta
vagal eferente es doble, provocando la
bradicardia (respuesta cardioinhibidora)

Tabla I. Clasificacién de los sincopes

Sincope reflejo (neuromediado): 75%

Sincope vasovagal
(neurocardiogénico)

Sincope situacional: miccion,
gastrointestinal (tragar, defecar),
toser, soplar y peinar

Sincope disautonémico (hipotensién
ortostética)

Sincope de taquicardia postural
ortostética (sin hipotensién)

Espasmos de sollozo (palido y
cianético)

Sindrome del seno carotideo:
cardioinhibidora (bradicardia) y/o
vasodepresora (hipotensién)

Sincope cardiaco: 5-10%

Obstruccion salida ventricular:

- Estenosis adrtica

- Miocardiopatia hipertréfica
obstructiva

- Hipertensién pulmonar

Disfuncion miocardica:

- Miocardiopatia

- Miocarditis

Arritmias:

Bradicardia: bloqueo auriculo-

ventricular y disfuncion del

noédulo sinusal

Taquicardia: taquicardia

supraventricular y taquicardia

ventricular (canalopatias)

Sincope no cardiaco

Neurolégico: epilepsia, migrafia,
accidente cerebral transitorio,
catalepsia y narcolepsia

Psicégeno: panico, ansiedad,
hiperventilacion, reaccién de
conversion y depresion

Otros: toxicos, farmacos,
hipoglucemia

y la vasodilatacién (respuesta vasodepre-
sora).

No obstante, los mecanismos impli-
cados son mds amplios y precisan ser
aclarados. El desencadenante de un
sincope por una emocién intensa, visién
de sangre o un traumatismo a distancia,
sugieren la implicacion de estructuras
cerebrales. Hay estudios que sefialan la
existencia de niveles bajos de serotonina
y altos de beta-endorfinas en pacientes
con este tipo de sincope@0).

Otro componente importante que se ha
relacionado con el sincope neuromediado
es la funcién endotelial(11,12), El éxido
nitrico (NO) es un potente vasodilata-
dor de nuestro organismo, creado por las
células endoteliales a través de la enzima
éxido nitrico sintetasa (NOS). En nifios
y adolescentes con este tipo de sincope, se



han detectado niveles mds altos de NO y
NOS que en el grupo control(13).

El sincope vagal o neurocardiogénico
es la forma mds frecuente y representativa
de este tipo de sincope, en el que ademds
de los mecanismos implicados ya descritos,
suele haber un factor desencadenante que
actuaria de #rigger, como, por ejemplo: el
estrés emocional (ansiedad, miedo, dolor)
o el estrés fisico (calor, bipedestacion pro-
longada, fatiga, deshidratacién, ayunas,
enfermedad intercurrente...).

Algunas veces, el sincope sucede en
unas circunstancias especificas, como
en la miccidn, especialmente en varo-
nes (en bipedestacién) y en la primera
miccién de la mafiana (en ayunas y tras
reincorporarse de estar tumbado). Otros
sincopes situacionales se relacionan con la
defecacidn, ingesta de bebidas frias, ejer-
cicio fisico, bafios de agua caliente, tos,
risa intensa, soplar o tocar instrumentos
de viento (maniobra de Valsalva).

Otro cuadro clinico dentro de este
grupo es el sindrome del seno carotideo.
El seno carotideo es un regulador de la
presién arterial a través de sus barorre-
ceptores; en caso de hipersensibilidad, al
realizar un estimulo, como, por ejemplo:
un masaje del seno carotideo puede pro-
ducir un sincope(4).

En Pediatria existe una entidad pro-
pia de sincope reflejo, son los espasmos
del sollozo con sus dos variantes, el tipo
cianético y el tipo palido. El espasmo
de sollozo tipo cianético ocurre entre
los 6 meses y los 5 afios de edad, con
un pico a los 2 afios; el sincope empieza
con un llanto intenso (“rabieta”) seguido
de una pausa de apnea. El espasmo del
sollozo tipo pélido aparece entre los 12
y 24 meses de edad, y el sincope ocurre
stibitamente tras un estimulo (dolor o
susto) y sin llanto previo. El pronéstico
de estos cuadros clinicos es bueno, el
100% desaparece con la edad. E1 25% de
los casos de espasmos del sollozo tipo
pélido, presentardn sincopes vasovagales
en la adolescencia®.

Otra entidad a tener en cuenta es el
sindrome de taquicardia postural ortos-
titica, en inglés POTS (postural orthos-
tatic tachycardia sindrome), frecuente
en adolescentes, especialmente del sexo
femenino. Este cuadro consiste en una
intolerancia al ortostatismo que ocurre
en los primeros 10 minutos tras reincor-
porarse en bipedestacién, con acelera-
cién mayor de 30 Ipm de la frecuencia
cardiaca (frecuencia méxima de 130 lpm

para 6-12 afios, 125 Ipm para 13-18 afios
y més de 120 Ipm en adultos) en ausencia
de hipotensién. Con la taquicardizacién
puede aparecer mareo, debilidad, visién
borrosa y sincope. E1 POTS se trataria
de una exageracién de un mecanismo
fisiolégico compensatorio. Aunque su
fisiopatologia no estd aclarada, se rela-
ciona con diferentes factores como, por
ejemplo: la hipovolemia, déficit de hie-
rro, estado hiperadrenérgico, disfun-
cién de la regulacién local de la tensién
vascular, disfuncién endotelial, disfun-
ci6én autoinmune (anticuerpos frente los
receptores de la colinesterasa) o la acti-
vacién de mastocitos(15),

Sincope cardiaco

Aunque el sincope de origen cardiaco
es poco frecuente (5-10%), tiene una gran
trascendencia por su morbimortalidad. E1
sincope en estos casos puede ser la pri-
mera manifestacién de una enfermedad
cardiaca potencialmente mortal16).

Globalmente, podemos clasificarlos
en tres grandes grupos: el primero, situa-
ciones de obstruccién al tracto de salida
ventricular; el segundo, la disfuncién
miocirdica y, por tltimo, las arritmias.

Entre las obstrucciones del tracto de
salida del ventriculo izquierdo figuran
la estenosis adrtica y la miocardiopatia
hipertréfica obstructiva, mientras que en
el caso del ventriculo derecho, destaca la
estenosis pulmonar grave y la hiperten-
sién pulmonar primaria®.

La disfuncién miocdrdica puede ser
primaria (p. ¢j., las miocardiopatias fami-
liares) o secundaria (p. ¢j., las miocarditis
viricas). La miocardiopatia isquémica
por lesién coronaria es infrecuente en
Pediatria, pero, como patologia congé-
nita, debemos tener presente el origen
anémalo de la arteria coronaria izquierda
en el tronco pulmonar o sindrome de
ALCAPA (Anomalous origin of the Left
Coronary Artery from the Pulmonary
Artery) y, como patologia adquirida, la
enfermedad de Kawasaki(1?),

Entre las bradiarritmias que pueden
ocasionar sincopes, estd la enfermedad
del seno carotideo y, sobre todo, el blo-
queo auriculoventricular completo, que
puede ser congénito (hijo de madres con
lupus eritematoso sistémico) o adquirido
(postcirugia cardiaca, procesos inflama-
torios/infecciosos del corazén)@.

Las taquiarritmias también son causa
de sincopes. Las taquicardias supraventri-

culares (p. ¢j., sindrome de Wolft-Parkin-
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son-White) suelen ser mejor toleradas en
Pediatria, pero las taquicardias ventricula-
res tienen peor prondstico, siendo poten-
cialmente letales. Mencién especial mere-
cen las canalopatias, como el sindrome
del QT largo, el sindrome del QT corto,
el sindrome de Brugada o la taquicardia
ventricular polimorfica catecolaminérgica
que, teniendo corazones estructuralmente
normales, se asocian a taquiarritmias ven-
triculares graves que pueden culminar en
una muerte sibita. Hay que recordar que
el intervalo QT puede estar alargado, no
solamente de forma congénita (ya se han
descrito 17 subtipos de sindrome de QT
largo), sino también de forma adquirida
por alteraciones electroliticas (hipopo-
tasemia) y especialmente por la admi-
nistracién de fairmacos (determinados
antiarritmicos, psicotropos, macrélidos o
antihistaminicos)(8). Es importante cono-
cer estos medicamentos, especialmente en
pacientes con sindrome QT largo con-
génito. En el AZCERT (Centro de Ari-
zona para la Educacién e Investigacién en
Terapéutica) estdn disponibles en su web
(www.crediblemeds.org) los listados de
medicamentos que prolongan el intervalo
QT, agrupados en tres categorias segtin el
nivel de evidencia. Estos listados se van
actualizando periédicamente teniendo en
cuenta las notificaciones de las agencias
reguladoras y la evidencia clinica dispo-
nible. Unicamente, hay que registrarse
de forma gratuita en la web para recibir
dichas actualizaciones(19).

Sincope no cardiaco

Existen otras entidades que, aunque
no cumplen los requisitos del sincope,
deben tenerse en consideracién, especial-
mente para el diagnéstico diferencial con
otras formas de pérdida transitoria del
conocimiento (PTC).

En este grupo se debe destacar la
epilepsia, por el reto que supone para el
médico y no confundir una crisis epilép-
tica con una crisis sincopal (Tabla II).
Otras alteraciones neuroldgicas que
pueden simular un episodio sincopal
son las migrafias (migrafia basilar), los
accidentes cerebrovasculares transitorios,
las crisis catapléjicas en la narcolepsia, los
“sincopes vestibulares” (crisis otoliticas
de Tumarkin o drop attacks) o las ele-
vaciones agudas de la presién del liquido
cefalorraquideo (hidrocefalia)®.

Entre los “sincopes psicégeneos”, se
deben tener presentes diversos trastor-
nos de indole psiquidtrica, como las crisis
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Tabla Il. Diagnéstico diferencial: crisis epiléptica vs sincope convulsivo

Epilepsia
No

Factor desencadenante

Sincope
Si

Coloracién cutanea

Normal-Cianosis

Palidez intensa

Movimientos anormales

Desde el comienzo

Posterior al sincope

Recuperacién de Lenta Rapida
conciencia
Estado postcritico Si No

histéricas, crisis de panico, reacciones de
conversién o depresién mayor. En la hiper-
ventilacién se produce hipocapnia que, si
no es compensada, se genera una alcalosis
respiratoria aguda y con ello, mareo, con-
fusién, parestesias periféricas y periorales,
calambres y finalmente un sincope(®.

La hipoglucemia puede remedar
manifestaciones de indole sincopal por
la respuesta adrenérgica asociada con:
ansiedad, taquicardia, sudoracién, pali-
dez, temblor, debilidad y suefio.

Tampoco debemos olvidar la posibi-
lidad de ingesta de toxicos, firmacos o
drogas de abuso en pacientes con sin-
cope, especialmente en adolescentes.
Entre los firmacos, estin los que alargan
el segmento QT del electrocardiograma,
firmacos que disminuyen la volemia
(antihipertensivos y diuréticos) y los
firmacos psicotrépicos(10).

Diagnostico

El diagnéstico del sincope se basa en una
historia clinica detallada, una exploracion
fisica completa y la realizacion de un elec-
trocardiograma.

El diagnéstico del sincope se basa en
tres pilares bdsicos:

1. Historia clinica.

2. Exploracién fisica.
3. Electrocardiograma (ECG).

Historia clinica

La historia clinica es la piedra angular
y herramienta fundamental en el diag-
néstico del sincope, con una anamnesis
detallada de toda la informacién, tanto
por parte del paciente como de posibles
testigos. La historia clinica debe contem-
plar la siguiente informacién®®):
* Antecedentes personales y familiares.

Es importante conocer los anteceden-

tes del paciente y posibles enfermeda-
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des de interés (cardiopatias, epilepsia,
diabetes...), asi como de la familia
(miocardiopatias, arritmias cardia-
cas, casos de muerte subita, sincopes
vasovagales en los padres...). En nifias
adolescentes, valorar la posibilidad de
embarazo.

Factores predisponentes. Se deben
buscar datos de las circunstancias
previas al sincope, que puedan ser
factores predisponentes, como: posi-
ble ayuno, tomas de medicamentos, el
ambiente donde ocurre (local cerrado
o exterior, temperatura, espacios lle-
nos de gente), actividad realizada
(reposo, deporte, bafio, miccién...) o
posicién del paciente (bipedestacion,
dectbito o sentado).

Factores desencadenantes o preci-
pitantes. El relato del episodio debe
considerar posibles factores desenca-
denantes del sincope que hayan podido
actuar como #rigger de la pérdida de
conciencia (cambio postural, situacién
de pénico, temor, traumatismo...).

En los sindromes de QT largo con-
génitos, el sincope puede estar rela-
cionado con una arritmia ventricular
grave (“torsade de pointes”) inducida
por un #rigger especifico. En el tipo 1
(SQTL1) se relaciona con el ejercicio
fisico (en especial, con la natacién),
en el tipo 2 (SQTL2) con el estrés
emocional o con un estimulo audi-
tivo intenso y subito, y en el tipo 3
(SQTL3) con el suefio (bradicardia).
Clinica inicial (prédromos). A con-
tinuacién, se deben describir los
sintomas iniciales que preceden a la
pérdida de conciencia (palidez, sudo-
racién, nduseas, vémitos, dolor abdo-
minal, dolor torécico, palpitaciones,
debilidad, mareos, visién borrosa...).
Descripcién el sincope. Son impor-
tantes las caracteristicas del episodio
de pérdida transitoria del conoci-
miento (PTC), su duracién, actitud

corporal, coloracién y descripcién
de posibles movimientos anormales
(¢crisis sincopal?).

* Recuperacién posterior. Confirmar
normalidad, clinica posterior o exis-
tencia de estado postcritico (somno-
lencia, confusién, focalidad neurolé-

gica...).

Exploracion fisica

La exploracién fisica debe ser com-
pleta, prestando una especial atencién
a signos cardiovasculares (palpacién de
pulsos arteriales centrales, frecuencia
cardiaca o auscultacién de soplos cardia-
cos) y neurolégicos (nivel de conciencia,
equilibrio, funcién vestibular, focalidad
neurolégica...). Se debe realizar toma de
constantes vitales, sobre todo, frecuencia
cardiaca y tensién arterial.

Un tema importante a valorar en la
exploracién fisica son los cambios con
el ortostatismo, solicitando al paciente
pasar de la posicién de decibito a la bipe-
destacién y a los 3 minutos comprobar
si aparece clinica y medir la frecuencia
cardiaca y tensi6n arterial. Una bajada de
miés de 20 mmHg de la presién arterial
sistolica, o de 10 mmHg de la presién
arterial diastélica, o una aceleracién de
la frecuencia cardiaca mayor de 30 lpm,
sugiere un mecanismo neuromediado del
sincope).

Un método para evaluar la funcién
autonémica, es mediante la maniobra
de Valsalva, mds rentable en un paciente
adulto que en Pediatria. El paciente rea-
liza una espiracion forzada durante 15
segundos con la glotis cerrada (boca y
nariz cerrados). Al principio, la presién
arterial aumenta ligeramente por el lle-
nado del ventriculo izquierdo, pero ense-
guida disminuye por la reduccién brusca
del retorno venoso, disminuye el gasto
cardiaco y la frecuencia cardiaca aumenta
para compensar (reflejo barorreceptor).
Esta hipotensién en personas sanas, pro-
voca una respuesta automdtica simpdtica
compensadora: aumenta la resistencia
vascular sistémica y la frecuencia car-
diaca. Al finalizar la maniobra, cuando
el paciente libera todo el aire retenido
y respira con normalidad, desaparece
la sobrepresién intratordcica y se pro-
duce una caida de la presién arterial, y
se normaliza la frecuencia cardiaca. En
el sindrome situacional, por ejemplo, al
tocar un instrumento de viento o levan-
tar un peso excesivo, la respuesta normal
de la frecuencia cardiaca se asocia a una



hipotensién pronunciada por falta de la
respuesta automdtica compensadora(®).

Otra de las pruebas diagndsticas es
el masaje del seno carotideo, que repro-
duce la clinica sincopal con mecanismo
reflejo (bradicardia e hipotensién), sin
embargo, esta maniobra no estd indicada
en Pediatria.

Pruebas complementarias
Ademis de tomar la tensién arterial

en decibito y bipedestacién, también se

debe comprobar una glucemia capilar.
Existe un amplio consenso en la reco-
mendacién de realizar un electrocardio-
grama (ECG) de 12 derivaciones en todo
sincope, aunque en la guia canadiense lo
indica en un sindrome atipico o con fac-
tores de riesgo asociados(»8). En el ECG
se debe comprobar la frecuencia cardiaca

y el ritmo cardiaco, descartar arritmias y

confirmar la presencia de ritmo sinusal.
Incluso en un ECG con ritmo sinusal,

se deben descartar los siguientes signos
de alerta, indicativos de posible patologia
cardiaca en el sincope:

* Patrén del sindrome de Wolff-Par-
kinson-White (WPW): intervalo
PR corto (desde el inicio de la onda
P hasta el inicio de complejo QRS),
complejo QRS ancho y onda delta
(empastamiento inicial del complejo
QRS, positivo o negativo).

+ Intervalo QT: se debe obtener el QT
corregido (QTc) mediante la f6r-
mula de Bazett, porque el intervalo
QT varia con la frecuencia cardiaca
(Fig. 1), preferentemente medido en
las derivaciones I1y V5. Recordar que
el intervalo QT va desde el inicio de
la onda Q hasta el final de la onda T
(el de la tangente de la onda T), sin
incluir la onda U en caso de identifi-
carse.

+ Sindrome de QT largo (SQTL):
prolongacién del QTc, mayor de 450
mseg en hombres y mayor de 460
mseg en mujeres.

* Sindrome de QT corto (SQTC):
acortamiento del QTc menor de 330
mseg.

* Patrén del sindrome de Brugada:
elevacion descendente del segmento
ST mayor o igual a 2 mm (“aleta de
tiburén”) en m4s de una derivacién
derecha (V1-V2), seguidas de ondas
T negativas (patrén tipo I).

* Miocardiopatia hipertréfica: cre-
cimiento ventricular izquierdo con
cambios en la repolarizacién, ondas

Q_patolégicas, anchas y profundas,
desnivel del segmento ST, ondas T
negativas en cara inferior e izquierda.

* Miocardiopatia arritmogénica: pre-
sencia de ondas épsilon que, aunque
infrecuente es especifica (potenciales
eléctricos de baja amplitud entre el
final del complejo QRS y el inicio del
segmento ST), ondas T invertidas en
precordiales derechas (V1, V2, V3)
en individuos mayores de 14 afios y
en ausencia de bloqueo completo de
rama derecha.

El test de la mesa basculante o “zi/#-
test” es una prueba que permite provocar
la clinica sincopal en personas predis-
puestas y bajo una situacién de control
con monitorizacién de la presién arterial,
frecuencia cardiaca, frecuencia respira-
toria y saturacién periférica de oxigeno.
El rendimiento de la mesa basculante
es subdéptimo. La indicacién de esta
prueba quedaria limitada a pacientes
con sincopes recurrentes con sospecha
de sincope reflejo, pero que la evaluacién
clinica no lo puede concretar. La mesa
basculante, por lo tanto, es util para el
diagnostico del sincope reflejo, en el fallo
autonémico que cursa con hipotensién
ortostatica, en el sindrome de taquicar-
dia postural ortostatica (POTS), y tam-
bién podria ser til para diferenciar un
sincope vasovagal de un pseudosincope
psiquidtrico(©).

El electroencefalograma (EEG) no
estd indicado como prueba de rutina en
el sincope y quedaria limitado a aquellos
casos con sospecha de posible etiologia
neurolégica de base, en concreto, la epi-
lepsia. Una crisis epiléptica con pérdida
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de conciencia puede simular un sincope
convulsivo y, por lo tanto, es importante
plantearlo en el diagnéstico diferencial
(Tabla IT). Las pruebas de neuroimagen,
como la Tomografia Axial Computeri-
zada (TAC) o la Resonancia Magnética
(RM), también quedarian limitadas en
su indicacién, por el mismo motivo.

La analitica sanguinea, salvo una glu-
cemia capilar, tampoco es necesaria en
todo sincope, sino que se debe justificar
por criterios clinicos el hemograma (p.
¢j., hipovolemia o infeccién) o la bioqui-
mica (sospecha de alteracién metabélica).
En determinados casos, se debe tener en
cuenta la posibilidad de solicitar téxicos
en orina o test de embarazo.

Si el paciente es derivado a Cardio-
logia pedidtrica, el estudio se puede
completar con ecocardiografia, ECG-
Holter ambulatorio y ergometria. En
casos definidos, también se pueden
indicar otros estudios: RM cardiaca,
holter implantable subcutdneo, estu-
dio electrofisiolégico y cateterismo
cardiaco.

Tratamiento

El tratamiento se basa en tres pilares fun-
damentales: tranquilizar, educar y prevenir.

La mayoria de los sincopes son neu-
romediados y es, por tanto, importante
informar al paciente y a la familia sobre
la naturaleza benigna del proceso, evitar
o minimizar los factores predisponentes
y desencadenantes de los episodios sin-
copales (evitar bipedestacién prolongada,
ambientes estresantes, calurosos o con
aglomeraciones). Asi como, ayudarlos a

<
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Figura 1. Calculo del QTc
(férmula de Bazzet).
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TEP inestable

APARIENCIA

Posicion de seguridad ABCDE
0,, monitorizacién, via iv
Glucemia capilar
Valoracién secundaria

evaluacion pediatrico

TRABAJO
RESPIRATORIO

CIRCULACION

> TEP estable

Anamnesis
Exploracién fisica

!

Glucemia capilar
ECG12 derivaciones
TA declbito y bipedestacion

CUTANEA

=

Sincope por ejercicio
Sincope por estrés
Sincope en el agua

Sincope tras sonido intenso
Arritmias familiares
Miocardiopatias familiares
Familia con muerte subita

Hipoglucemia < 45 mg/dL
Beber liquidos azucarados

Figura 2. Algoritmo del manejo
clinico del sincope. TEP: triangulo
de evaluacioén pediatrico.

saber detectar los sintomas prodrémicos

y pautarles instrucciones para la realiza-

cién de maniobras para interrumpir el

episodio (posicién en supino, maniobras
de contrapresién fisica)0).

Las maniobras de contrapresién mds
comunes son tres(®):

1. Cruzar las piernas en bipedestacién,
con la tensién maxima de los muscu-
los de las piernas, abdomen y gliteos,
de manera intensa y mantenida.

2. Contraccién de manos, apretando con
la mayor fuerza posible una pelota de
goma o un objeto blando, de manera
intensa y mantenida.

3. Tensar los brazos, se entrelazan las
manos quedando bien agarradas, pro-
duciendo una contraccién isométrica
intensa y mantenida, con los brazos
plano-horizontal y tirar con los codos
hacia fuera (fuerza centrifuga).

Como normal general, se recomienda
mantener una buena hidratacién (aporte
de liquido 30-50 mL/kg/dia, 1,5-
2,5 L/dia) y un aumento controlado en
la ingesta de sal (2-5 g/dia)?).

El uso de tratamiento farmacoldgico
es controvertido y queda limitado a
casos definidos (fludrocortisona, beta-
bloqueantes, alfal-agonistas).
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Funcio6n del pediatra
de Atencién Primaria

El pediatra de Atencién Primaria es esen-
cial en el sincope, porque suele ser el
médico responsable de su valoracion inicial
y quien decide su manejo clinico.

El sincope es una causa frecuente
de consulta en Atencién Primaria vy,
el pediatra, el médico que debe aten-
derla. La mayoria de los sincopes son
benignos y basta una detallada historia
clinica, una exploracién fisica completa
y la realizacién de un ECG, para llegar
a su diagndstico. Este es el caso de los
sincopes neuromediados, en concreto,
el sincope vasovagal, que no precisa
ampliar estudio ni derivar al especia-
lista, pero si informar al paciente y a
su familia, tanto de la benignidad del
cuadro, como de su posible prevencién
o forma de actuar ante un nuevo epi-
sodio(2D),

Uno de los retos del pediatra en un
paciente con sincopes, es detectar la
posibilidad de una patologia de base, en
especial, cardiolégica, que precise derivar
al servicio de urgencias del hospital o ala

consulta del cardiclogo (Fig. 2).

Patolégico

QT largo
QT corto
Sindrome WPW
Sindrome de Brugada
Blogueo AV
Hipertrofia ventricular
Alteracion repolarizacién

Urgencias Hospital

Valoracién neurolégica

Convulsiones
Focalidad
Estado postcritico
Ingesta de téxicos

Urgencias Hospital
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estado general, tension arterial 100/65 mmHg, saturacion

de oxigeno 98%, se detecta un soplo cardiaco nuevo,
soplo sistélico 2/6 en foco tricuspideo, siendo el resto de
la exploracién normal. Se realiza un ECG (Fig. 3).
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Figura 3. ECG 12 derivaciones. Nétese que cambia el calibrado
del voltaje en las derivaciones frontales y precordiales
(10 mm/mV frente a 5 mm/mV).
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&g Cuestionario de Acreditacion

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Sincopes

1. Senale la respuesta CORRECTA

del sincope:

a. En el sincope, no siempre hay
pérdida de conciencia.

b. Enelsincope, la pérdida de con-
ciencia es subita.

c. En el sincope, no se pierde el
tono postural.

d. aybson correctas.
e. by ccon correctas.

2. Enla epidemiologia del sincope,

senale la respuesta CORRECTA:

a. Elsincope es una situacién cli-
nica frecuente en Pediatria.

b. Elsincope es mas frecuente en
los primeros afios de vida.

c. En la adolescencia, el sincope
suele tener una patologia de
base.

d. Elsincope tiene un predominio
en el sexo masculino.

€. aycson correctas.

3. ¢Cuidl es el sincope mds FRE-
CUENTE en Pediatria?

a. No hay un predominio de un
sincope en concreto.

Sincope psicégeno.
Sincope neuromediado.
Sincope cardiaco.

o a0 T

Sincope convulsivo.

4. Elpediatra, en Atencion Primaria,
que atiende el primer episodio de un
sincope en un nifo, debe basar el
diagnéstico inicial en:
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a. Historia clinica, exploracién
fisicay ECG.

b. Exploracién fisica y analitica
sanguinea con hemograma y
bioquimica.

c. Historia clinica y derivacién a
urgencias hospitalarias.

d. Si el nifio estd asintomdtico, no
hace falta hacer historia clinica
ni explorar.

€. Ninguna respuesta €s correcta.

En el sincope de origen cardiaco,

sefiale la respuesta CORRECTA:

a. Es el sincope mds frecuente en
la adolescencia.

b. Si la auscultacién cardiaca es
normal, sin soplos, se descarta
la patologia cardiaca.

c. La situacién en la que ocurre
el sincope, nos puede ayudar a
sospecharlo.

d. El ECG en Pediatria no tiene
valor hasta la edad adulta.

e. Sino hay antecedentes familia-
res de cardiopatia, no hace falta
pensar en él.

Caso clinico

6. Enelcaso clinico, seiale la respues-

ta CORRECTA:

a. El caso clinico cumple los crite-
rios de sincope.

b. Elsincope que se presenta con el
ejercicio es un criterio de alerta
para el pediatra.

c. Elsincope que se presenta con
dolor toricico es un criterio de
altera para el pediatra.

d. Elsincope que se asocia con un
soplo en la exploracién fisica
es un criterio de alerta para el
pediatra.

e. Todas las respuestas son correc-
tas.

7. Enelcaso clinico, sefiale la respues-

ta CORRECTA en la interpreta-
cién del ECG:

a. Esun ECG normal parala edad
del paciente.

b. Es un ECG que sugiere sin-
drome de Brugada.

c. Esun ECG que muestra una
repolarizacién ventricular pato-
légica.

d. Esun ECG con intervalo QTc

largo.

e. Esun ECG con crecimiento
ventricular izquierdo.

¢Cudlserialaactitud CORRECTA

del pediatra con este paciente?

a. Derivar al servicio de urgencias

del hospital.

b. Esun sincope con recuperacién
espontdnea y completa, no pre-
cisa derivacién.

c. Derivar a consultas de neurope-
diatria con caracter preferente.

d. Derivar a consultas de cardio-
logia pedidtrica con cardcter
normal.

e. Solicitar una analitica (hemo-
grama).
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Abstract

Syncope is defined as the sudden and self-limited
loss of consciousness and postural tone resulting
from a transient global cerebral hypoperfusion,
sometimes preceded by a prodrome and always
followed by a spontaneous full recovery. Syncope
is a common pediatric problem, affecting 15-25%
of children and especially adolescents, with a peak
incidence between 15 and 19 years of age, and
predominantly in females. Syncope has multiple
etiologies and although it is almost always benign,
in a few cases it may be a clue to the presence

of an underlying cardiovascular disease with risk
of sudden death. A detailed history of the event,
physical examination and an electrocardiogram will
help in the differential diagnosis and must show
the key features for identifying high-risk patients
and exclude life threatening disorders.

Resumen

El sincope se define como la pérdida subita y
transitoria de la conciencia y del tono postural por
una hipoperfusioén cerebral transitoria, alguna vez,
precedida por unos prédromos y, siempre, seguida de
una recuperaciéon completa y espontanea. El sincope
es un problema pediatrico frecuente, afecta al 15-25%
de los nifios y, especialmente a los adolescentes, con
un pico de incidencia entre los 15y 19 afios de edad,
y con predominio en el sexo femenino. La etiologia es
variada, con multiples causas y, aunque casi siempre
es benigno, en unos pocos casos puede ser el aviso de
una enfermedad cardiovascular subyacente con riesgo
de muerte sibita. Una historia detallada del evento,
una exploracién fisica y un electrocardiograma, deben
orientarnos en el diagnéstico diferencial y pueden
mostrarnos los puntos clave para identificar pacientes
de alto riesgo y enfermedades que amenacen la vida.

Key words: Syncope; Vasovagal syncope; Cardiac syncope; Transient loss of consciousness; Sudden death;
Pediatrics.

Palabras clave: Sincope; Sincope vasovagal; Sincope cardiaco; Pérdida transitoria del conocimiento; Muerte

sUbita; Pediatria.

Introduction

Syncope is the sudden loss of conscious-
ness and postural tone, of brief duration
and with spontaneous recovery.

ciousness and postural tone, due

to a transient cerebral hypoperfu-
sion, characterized by a rapid onset, a
fleeting duration and a spontaneous and
complete recovery(®). Syncope is a preva-
lent pathology in pediatric emergencies,
generally benign, but generating great
concern to the patient and his family.
One of the challenges that syncope
poses for the pediatrician is to identify
the cases with underlying and potentially
fatal cardiac pathology(@.

When we evaluate episodes of this
nature, we must avoid terms such as:
“dizziness”, “fainting”, “attack” or “cri-
sis”, because they are ambiguous. We

S yncope is a sudden loss of cons-

should also know how to differentiate
a syncope from vertigo or balance dis-
turbances, characteristic of cerebellar or
vestibular dysfunction.

We must also know how to differen-
tiate syncope from other situations with
transient loss of consciousness (TLoC)
which are not due to a transient cere-
bral hypoperfusion, such as: neurological
causes (epilepsy, migraine, head trauma,
transient cerebrovascular accident...),
metabolic causes (hypoglycemia), poi-
sonings (medications, drugs of abuse,
carbon monoxide...) or those of psycho-
genic originG:4).

Although it seems a clear and well-
defined topic, there are still open issues
in the medical literature that raise the
need for a consensus. There are two
important international clinical practice
guidelines for the diagnosis and mana-
gement of syncope; on the one hand, the
2017 American guideline of the “Ame-
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rican College of Cardiology/American
Heart Association/Heart Rhythm
Society” (ACC/AHA/HRS), and on
the other hand, the 2018 fourth edition
of the European guideline “European
Society of Cardiology/European Heart
Rhythm Association” (ESC/EHRAG6),
Interestingly, there are certain diffe-
rences between the American and the
European guidelines. Another issue to
highlight is that, although both gui-
delines are very thorough, both hardly
expound on the subject of syncope in the
pediatric age, where there are specific
forms, such as sobbing spasms, with its
two variants, pale and cyanotic.

It is also important not to confuse syn-
cope with presyncope. The term “presyn-
cope” refers to the clinical situation with
the symptoms previous to syncope, that
is, the vegetative symptoms including:
dizziness, paleness, cold sweating and
blurred vision, but without losing cons-
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ciousness. Therefore, presyncope would
be a failed episode of syncope.

If the cerebral anoxia in a syncope
extends for more than 15 seconds, a con-
vulsive syncope may occur, characterized
by generalized tonic spasms, mandibular
trismus, opisthotonos, myoclonic jerks
and sphincter relaxation(?). Convulsive
syncope, although infrequent (5% of
syncope episodes), can pose one of the
main challenges for the pediatrician in
its differential diagnosis with an epilep-
tic disorder(:4).

Epidemiology

Syncope is common in pediatrics, especia-
lly in adolescence, being benign in most
cases.

Syncope is a frequent clinical situa-
tion in Pediatrics, affecting 15-25% of
children and adolescents, with a peak of
maximum incidence at 18 years of age
(30-50%). Syncope is more common in
females, especially between the ages of
15 and 19 years®. Syncope is uncommon
below 6 years of age, except if there is
an underlying neurological (epilepsy)
or cardiac pathology (arrhythmia), or
sobbing spasms. Syncope is the reason
for attending the pediatric emergency
service in 0.5-3 cases per 1,000.

Most episodes of syncope in pediatrics
are benign, 75% correspond to reflex or
neurally mediated syncope, where among
them, vasovagal syncope, also known
as neurocardiogenic syncope, stands
out(10.11), Cardiac syncope accounts for
5-10%, and its prognosis underscores its
great clinical interest. Recurrence rate
varies between 33-51% in patients who
have been followed for 5 years®.

Etiopathogenesis

Syncope can have a varied etiology, where
vasovagal syncope is the most common,
however cardiac syncope can represent a
potentially fatal underlying disease.

The causes of syncope are multiple,
with various underlying pathogenic
mechanisms, and not all of them com-
pletely clarified.

Low blood pressure and cerebral
hypoperfusion are the main causes of
syncope. Systemic blood pressure is
determined by cardiac output and peri-
pheral vascular resistance, and a decline
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in one of these two factors can cause

syncope.

There are three causes of low vascular
resistance:

1. Reflex response abnormality with
vasodilation (vasodepressor-type
reflex syncope).

2. Functional failure of the autonomic
nervous system.

3. Structural failure of the autonomic
nervous system.

Autonomic nervous system failure can

be primary or secondary, for instance,

drug-induced.

The four causes of low cardiac output
are:

1. Reflex bradycardia (cardioinhibitory-
type reflex syncope).

2. Structural heart diseases and arrhyth-
mias, especially ventricular tachycar-
dias.

3. Inadequate venous return: hypovole-
mia or venous accumulation.

4. Chronotropism and inotropism ano-
maly due to autonomic nervous sys-
tem dysfunction.

It must be borne in mind that these

different primary mechanisms can inter-

fere and interact with each other®).

To facilitate the understanding and
clinical management of syncope, it is
advisable to classify syncope based on
its etiopathogenesis, which can be sum-
marized into 3 large groups (Table I):
1. Reflex or neurally mediated syncope.
2. Cardiac syncope
3. Non-cardiac syncope.

Reflex or neurally mediated
syncope

Reflex syncope is the most com-
mon one (75%). Diverse factors such as
erect position of the body and venous
pool in the lower extremities condition
a sudden decrease in cardiac preload,
which for instance is accentuated in pro-
longed standing. There is a paradoxical
reflex response in syncope. The relative
hypovolemia due to a decrease in blood
pressure causes an initial release of cate-
cholamines to improve chronotropism
and inotropism. However, cardiac con-
tractions in relatively empty ventricles
stimulate the left ventricular mecha-
noreceptors and via the afferent vagal
pathway (unmyelinated C fibers) reach
the brainstem. Subsequently, the efferent
vagal response is twofold, causing brady-

Table I. Classification of syncope

Reflex syncope (neurally mediated): 75%

Vasovagal syncope
(neurocardiogenic)

Situational syncope: urination,
gastrointestinal (swallowing,
defecating), coughing, blowing,
and combing

Dysautonomic syncope (orthostatic
hypotension)

Orthostatic postural tachycardia
syncope (without hypotension)

Sobbing spasms (pale and cyanotic)

Carotid sinus syndrome:
cardioinhibitory (bradycardia) and/
or vasodepressor (hypotension)

Cardiac syncope: 5-10%

Ventricular outlet obstruction:

- Aortic stenosis

- Hypertrophic obstructive
cardiomyopathy

- Pulmonary hypertension

Myocardial dysfunction:

- Cardiomyopathy

- Myocarditis

Arrhythmias:

- Bradycardia: atrioventricular block
and sinus node dysfunction

- Tachycardia: supraventricular
tachycardia and ventricular
tachycardia (channelopathies)

Non-cardiac syncope
Neurological: epilepsy, migraine,
transient neurological attacks,
catalepsy and narcolepsy
Psychogenic: panic, anxiety,
hyperventilation, conversion
reaction and depression
Others: toxics, drugs, hypoglycemia

cardia (cardioinhibitory response) and
vasodilation (vasodepressor response).

Nevertheless, the mechanisms invol-
ved are broader and require further
clarification. Syncope triggered by an
intense emotion, the sight of blood or
trauma from afar, suggest the invol-
vement of brain structures. There are
studies that indicate the existence of
low levels of serotonin and high levels
of beta-endorphins in patients with this
type of syncope0).

Another relevant component that has
been related to neurally mediated syn-
cope is endothelial function(112), Nitric
oxide (NO) is a powerful vasodilator in
our body, generated by endothelial cells
through the nitric oxide synthase (NOS)
enzyme. In children and adolescents

with this type of syncope, higher levels



of NO and NOS have been detected
than in the control group3).

Vagal or neurocardiogenic syncope
is the most frequent and representative
form of this type of syncope, where,
in addition to the mechanisms already
described, there is usually a precipita-
ting factor that would act as a trigger,
such as: emotional distress (anxiety, fear,
pain) or physical stress (heat, prolonged
standing, fatigue, dehydration, fasting,
intercurrent illness...).

Sometimes syncope occurs in specific
circumstances, such as during urination,
especially in men (whilst standing) and
in the first void of the morning (fasting
and after sitting up from a previous
lying down position). Other situational
syncope episodes are related to defeca-
tion, ingestion of cold drinks, physical
exertion, hot baths, coughing, intense
laughter, blowing or playing wind ins-
truments (Valsalva maneuver).

Another clinical picture within this
group is carotid sinus syndrome. The
carotid sinus is a regulator of blood pres-
sure through its baroreceptors. In case of
hypersensitivity, performing a stimulus
such as a carotid sinus massage can lead
to syncope4).

In Pediatrics, there is a specific entity
of reflex syncope called sobbing spasms
with its two variants, the cyanotic and
the pale type. Cyanotic-type sobbing
spasm occurs between 6 months and 5
years of age, peaking at 2 years, in which
the syncope begins with a loud cry (“tan-
trum”) followed by an apnea pause. The
pale-type sobbing spasm appears bet-
ween 12 and 24 months of age, and the
syncope occurs suddenly after a stimulus
(pain or fright) and without prior crying.
The prognosis of these clinical entities
is good, 100% will disappear with age.
25% of the cases of pale-type sobbing
spasms will develop vasovagal syncope
in adolescence®).

Another entity to take into account
is postural orthostatic tachycardia syn-
drome (POTY), frequent in adolescents,
especially in females. This entity consists
of an intolerance to standing that occurs
in the first 10 minutes after modifying
the posture to standing up, with an acce-
leration of the heart rate greater than
30 bpm (maximum rate of: 130 bpm for
6-12 years, 125 bpm for 13-18 years,
and more than 120 bpm in adults) in
the absence of hypotension. Dizziness,
weakness, blurred vision, and syncope

may manifest along with tachycardia.
POTS would be an exaggeration of a
compensatory physiological mecha-
nism. Although its pathophysiology is
not fully clear, it has been related to
various factors such as: hypovolemia,
iron deficiency, hyperadrenergic state,
dysfunction of local regulation of vas-
cular tension, endothelial dysfunction,
autoimmune dysfunction (antibodies
against cholinesterase receptors) or mast
cell activation(15).

Cardiac syncope

Although syncope of cardiac origin
is rare (5-10%), it is of great signifi-
cance due to its morbidity and mortality.
Syncope in these cases may be the first
manifestation of a life-threatening heart
disease(6),

Globally, they can be classified into
three large groups: the first one being
situations of obstruction to the ventri-
cular outflow tract; in second place,
myocardial dysfunction and, finally,
arrhythmias.

Left ventricular outflow tract obs-
tructions include aortic stenosis and obs-
tructive hypertrophic cardiomyopathy,
whereas in the case of the right ventricle,
severe pulmonary stenosis and primary
pulmonary hypertension stand out®).

Myocardial dysfunction can be pri-
mary (e.g., familial cardiomyopathies)
or secondary (e.g., viral myocarditis).
Ischemic cardiomyopathy due to coro-
nary lesion is uncommon in Pediatrics,
but, as a congenital pathology, we must
bear in mind the Anomalous origin of
the Left Coronary Artery from the Pul-
monary Artery (ALCAPA) syndrome
and, as an acquired pathology, Kawasaki
disease?),

Among the bradyarrhythmia that can
cause syncope, carotid sinus disease is
an etiological condition, and, above all,
complete atrioventricular block, which
can be congenital (child of mother with
systemic lupus erythematosus) or acqui-
red (post-cardiac surgery, inflammatory/
infectious diseases of the heart)®.

Tachyarrhythmias are also a cause of
syncope. Supraventricular tachycardias
(e.g., Wolff-Parkinson-White syndrome)
are usually better tolerated in Pediatrics,
but ventricular tachycardias have a worse
prognosis, being potentially fatal. Spe-
cial mention should be made to channe-
lopathies, such as long QT syndrome,
short QT syndrome, Brugada syndrome
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or catecholaminergic polymorphic ven-
tricular tachycardia that, having structu-
rally normal hearts, are associated with
severe ventricular tachyarrhythmias that
can culminate in sudden death. Physi-
cians must recall that the QT interval
can be lengthened, not only congenita-
lly (17 subtypes of long QT syndrome
have already been described), but also
acquired by electrolyte disturbances
(hypokalemia) and especially by the
administration of drugs (certain anti-
arrhythmics, psychotropics, macrolides
or antihistamines)(!8). It is important to
be aware of these medications, espe-
cially in patients with congenital long
QT syndrome. The lists of drugs that
prolong the QT interval, grouped into
three categories according to the level of
evidence, are available on the website of
the Arizona Center for Education and
Research in Therapeutics (AZCERT)
(www.crediblemeds.org). These lists are
periodically updated taking into consi-
deration notifications from regulatory
agencies and available clinical evidence.
One only has to register for free on the
website to receive these updates(9).

Non-cardiac syncope

There are other entities that, although
they do not meet the requirements of
syncope, must be taken into considera-
tion, especially for the differential diag-
nosis with other forms of transient loss
of consciousness (TLoC).

In this group, epilepsy should be
highlighted, due to the challenge it poses
for the physician so as not to confuse an
epileptic seizure with a syncopal seizure
(Table II). Other neurological abnorma-
lities that can simulate a syncopal epi-
sode are migraines (basilar migraine),
transient cerebrovascular accidents,
cataplegic seizures in narcolepsy, “ves-
tibular syncope” (Tumarkin otolithic
seizures or drop attacks) or acute ele-
vations of cerebrospinal fluid pressure
(hydrocephalus)®).

Among the “psychogenic syncope”
entities, various disorders of a psychia-
tric nature must be taken into account,
such as hysterical crises, panic attacks,
conversion reactions or major depression.
In case of hyperventilation, hypocapnia
occurs which, if not compensated, deri-
ves in acute respiratory alkalosis, with
dizziness, confusion, peripheral and
perioral paresthesias, cramps and fina-

lly syncope®.

PEDIATRIA INTEGRAL - EN

401


https://www.crediblemeds.org/

402

SYNCOPE

Table Il. Differential diagnosis: epileptic seizure vs convulsive syncope

Epilepsy Syncope
Trigger factor Yes
Skin color Normal-Cyanosis Intense paleness

Abnormal movements

From the beginning

Post syncope

Recovery of
consciousness

Slow Fast

Postcritical state

Hypoglycemia can mimic syncopal
manifestations due to the adrenergic
response associated with: anxiety, tachy-
cardia, sweating, paleness, tremor, weak-
ness, and sleepiness.

We should not forget the possibility
of ingestion of toxins, medications or
drugs of abuse in patients with syncope,
especially in adolescents. Among medi-
cations, there are those that lengthen the
QT segment of the electrocardiogram,
drugs that decrease blood volume (anti-
hypertensives and diuretics), and psycho-
tropic drugs(19).

Diagnosis

The diagnosis of syncope is based on a
detailed medical history, a full physical
examination, and an electrocardiogram.

The diagnosis of syncope is based on
three basic pillars:
1. Medical history.
2. Physical examination.
3. Electrocardiogram (EKG).

Medical history
The medical history is the corners-

tone and essential tool in the diagnosis
of syncope, with a detailed recall of all
the information, both from the patient
and from possible witnesses. The clini-
cal history must include the following
information®):

* Personal and family history. It is
important to know the patient’s his-
tory and possible diseases of interest
(cardiac diseases, epilepsy, diabe-
tes...), as well as family’s (cardiom-
yopathies, cardiac arrhythmias, cases
of sudden death, vasovagal syncope in
parents...). In adolescent girls, assess
the possibility of pregnancy.

¢ Predisposing factors. Look for data on
the circumstances prior to syncope,
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which may be predisposing factors,
such as: possible fasting, medication
intake, the environment where it
took place (indoor or outdoor premi-
ses, temperature, crowded spaces),
activity carried out (rest, sport, bath,
urination...) or position of the patient
(standing, decubitus or sitting).

+ Triggering or precipitating factors.
The report of the episode should
consider possible syncope triggers
that may have acted as a #rigger for
the loss of consciousness (postural
change, panic, fear, trauma...).

* In congenital long QT syndromes,
syncope may be associated with severe
ventricular arrhythmia (“Zorsade de
pointes”) induced by a specific trigger.
Type 1 (LQTS1) is related to physical
exercise (especially swimming), type
2 (LQTS2) to emotional stress or a
sudden intense auditory stimulus, and
type 3 (LQTS3) with sleep (brady-
cardia).

* Initial clinical manifestations (pro-
drome). Next, the initial symptoms
that precede the loss of consciousness
(paleness, sweating, nausea, vomiting,
abdominal pain, chest pain, palpita-
tions, weakness, dizziness, blurred
vision...) should be described.

* Description of the syncope. The cha-
racteristics of the episode of transient
loss of consciousness (TLoC), its
duration, body attitude, mucocuta-
neous color and description of possi-
ble abnormal movements (convulsive
crisis?) are important.

* Later recovery. Confirm normality,
later symptoms or existence of a post-
critical state (drowsiness, confusion,
neurological focus...).

Physical examination

The physical examination should be
complete, paying special attention to car-

diovascular signs (palpation of central
arterial pulses, heart rate or auscultation
of heart murmurs) and neurological signs
(level of consciousness, balance, vestibu-
lar function, neurological focus...). Vital
signs should be measured, especially
heart rate and blood pressure.

An important issue to assess in the
physical examination is changes with
orthostatism, requesting the patient to
move from the decubitus position to
standing and after 3 minutes checking
if symptoms appear and measuring the
heart rate and blood pressure. A drop of
more than 20 mmHg in systolic blood
pressure, or 10 mmHg in diastolic blood
pressure, or an acceleration in the heart
rate greater than 30 bpm, suggests a
neurally mediated mechanism of the
syncope®).

One method to evaluate autono-
mic function is through the Valsalva
maneuver, which is more profitable in
adult patients than in Pediatrics. The
patient performs a forced expiration
for 15 seconds with the glottis closed
(mouth and nose closed). Initially, blood
pressure rises slightly due to filling of the
left ventricle, but soon decreases due to
the abrupt reduction in venous return,
cardiac output decreases, and heart rate
increases to compensate (baroreceptor
reflex). This hypotension in healthy
individuals will cause a compensatory
automatic sympathetic response: it
increases systemic vascular resistance
and heart rate. At the end of the maneu-
ver, when the patient releases all the
trapped air and breathes normally, the
intrathoracic overpressure disappears, a
drop in blood pressure occurs, and the
heart rate normalizes. In situational
syndrome, for example, when playing
a wind instrument or lifting excessive
weight, normal heart rate response is
associated with pronounced hypotension
due to lack of the compensatory automa-
tic response(©).

Another of the diagnostic tests is the
carotid sinus massage, which reprodu-
ces the syncope with a reflex mechanism
(bradycardia and hypotension), however,
this maneuver is not indicated in Pedia-
trics.

Complementary tests
In addition to measuring blood pres-
sure in decubitus and standing position,

a capillary blood glucose should also be
checked.



There is a broad consensus on the
recommendation to perform a 12-lead
electrocardiogram (EKG) in all syncope
episodes, although the Canadian guide-
lines indicate it in an atypical syndrome
or if associated risk factors(’8). In the
EKG the heart rate and rhythm should
be checked, arrhythmias should be ruled
out, and the presence of sinus rhythm
confirmed.

Even in an EKG with sinus rhythm,
the following warning signs, indicative
of possible cardiac pathology in syncope,
should be ruled out:

» Wolff-Parkinson-White (WPW)
syndrome pattern: short PR interval
(from the beginning of the P wave to
the beginning of the QRS complex),
wide QRS complex and delta wave
(initial filling of the QRS complex,
positive or negative).

+ QT interval: the corrected QT (QT¢)
must be obtained using the Bazett
formula, because the QT interval
varies with heart rate (Fig. 1), pre-
ferably measured in leads IT and V5.
Remember that the QT interval goes
from the beginning of the Q_wave
to the end of the T wave (that of the
tangent of the T wave), not including
the U wave, if identified.

* Long QT syndrome (LQTS): QTc
prolongation, greater than 450 msec
in men and greater than 460 msec in
women.

* Short QT syndrome (SQTC): shorte-
ning of the QTk, less than 330 msec.

* Brugada syndrome pattern: down-
ward elevation of the ST segment
greater than or equal to 2 mm (“shark
fin”) in more than one right lead (V1-
V2), followed by negative T waves
(type I pattern).

* Hypertrophic cardiomyopathy: left
ventricular enlargement with changes
in repolarization, pathological wide
and deep Q waves, unevenness of the
ST segment, negative T waves on the
lower and left side.

* Arrhythmogenic cardiomyopathy:
presence of epsilon waves which,
although infrequent, are specific
(electrical potentials of low ampli-
tude between the end of the QRS
complex and the beginning of the
ST segment), inverted T waves in
the right precordial (V1, V2, V3) in
individuals older than 14 years of age
and in the absence of complete right

bundle branch block.

The tilt-table test or upright tilt tes-
ting allows the provocation of syncope
symptoms in predisposed people and
under a controlled situation with moni-
toring of blood pressure, heart rate,
respiratory rate and peripheral oxygen
saturation. Tilt table performance is
suboptimal. The indication for this test
would be limited to patients with recu-
rrent syncope and reflex syncope suspi-
cion, but in whom the clinical evaluation
has failed to specify it. Therefore, the
tilt table test is useful for the diagnosis
of reflex syncope, in autonomic failure
that occurs with orthostatic hypotension,
in postural orthostatic tachycardia syn-
drome (POTS), and it could also be use-
ful in differentiating a vasovagal syncope
from a psychiatric pseudosyncope(®.

Electroencephalogram (EEG) is not
indicated as a routine test in syncope
and would be limited to those cases
with suspected underlying neurological
etiology, specifically, epilepsy. An epi-
leptic seizure with loss of consciousness
can simulate a convulsive syncope and,
therefore, it is important to consider it
in the differential diagnosis (Table II).
Neuroimaging tests, such as Compute-
rized Axial Tomography (CT) or Mag-
netic Resonance Imaging (MRI), would
also be limited in their indication, for the
same reason.

Blood tests, except for capillary blood
glucose, are not necessary in every syn-
cope, hence full blood count (e.g., hypo-
volemia or infection) or biochemistry
(suspected metabolic abnormality) must
be taken only if justified by clinical cri-
teria. In certain cases, the possibility
of requesting urine toxicology tests or
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a pregnancy test should be taken into
account.

If the patient is referred to the pedia-
tric cardiology clinic, the study can be
completed with echocardiography,
ambulatory EKG-Holter and ergome-
try. In specific cases, other studies may
also be indicated such as: cardiac MRI,
subcutaneous implantable Holter, elec-
trophysiological study and cardiac cathe-
terization.

Treatment

Treatment is based on three main pillars:
reassuring, educating and preventing.

Most syncope episodes are neurally
mediated and it is, therefore, important
to inform the patient and family about
the benign nature of the process, avoi-
ding or minimizing predisposing and
triggering factors for syncope episo-
des (avoidance of prolonged standing,
stressful, hot environments or agglome-
rations). Thus, it is important to help
them to learn how to detect prodromal
symptoms and guide them with instruc-
tions to carry out maneuvers to interrupt
the episode (supine position, physical
counter-pressure maneuvers)20),

The most common counterpressure
maneuvers are the following three(®):

1. In a standing position cross the legs,
making maximum tension of the mus-
cles of the legs, abdomen and buttocks,
in an intense and sustained manner.

2. Contraction of hands, squeezing a
rubber ball or a soft object with the
greatest possible force, in an intense
and sustained way.

RR interval

i Figure 1. Calculation
H of the QTc (Bazzet’s
formula).

Tangent

/

QT interval
QTc interval =
v RR interval

L
QT interval
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Unstable PAT

Safety position ABCDE
0,, monitoring, 1V access
Capillary glucose
Secondary evaluation

APPEARANCE

Pediatric Assessmen

Triangle

WORK OF
BREATHING

SKIN

CIRCULATION

Stable PAT

History taking
Physical exam

!

Capillary blood glucose
12-lead EKG
Decubitus and standing BP

i

Blood glucose

Hypoglycemia < 45 mg/dL
Drink sugary liquids

Exercise syncope Long QT
Stress syncope Short QT
Water syncope WPW Syndrome

Syncope after loud sound Brugada Syndrome
Familial arrhythmias AV Block

Family cardiomyopathies
Family with sudden death

Figure 2. Syncope clinical
management algorithm.
PAT: pediatric assessment triangle.

3. Tense the arms, with the hands
remaining intertwined and correctly
grasped, producing an intense and
sustained isometric contraction, with
the arms in the horizontal plane and
pulling outwards with the elbows
(centrifugal force).

As a general rule, maintaining good
hydration (fluid intake 30-50 mL/kg/
day, 1.5-2.5 L/day) and a controlled
increase in salt intake (2-5 g/day ) are
recommended®).

The use of pharmacological treatment
is controversial and limited to specific
cases (fludrocortisone, beta-blockers,

alphal-agonists).

Role of the Primary Care
pediatrician

The Primary Care pediatrician is essential
in syncope, because it is usually the doctor
responsible for its initial assessment and
the one who decides its clinical manage-
ment.

Syncope is a frequent cause of con-
sultation in Primary Care and, the
pediatrician, the doctor who attends it.
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=

Cardiology Clinic

Most syncope episodes are benign, and
a detailed medical history, a complete
physical examination, and an EKG are
sufficient to reach a diagnosis. This is
the case of neurally mediated syncope,
specifically, vasovagal syncope, which
does not require further study or referral
to a specialist, but does need to inform
the patient and family of the benign
nature of the condition, and of its possi-
ble prevention or how to act in the event
of another episode().

One of the challenges for the pedia-
trician in a patient with syncope is to
detect the possibility of an underlying
pathology, especially of cardiac origin,
which requires referral to the hospital
emergency department or to the cardio-
logy clinic (Fig. 2).
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tired easily. For this reason, his pediatrician had already Vi

requested a complete blood test a few weeks before. There 55 i1

are no data of interest in the personal and family history. v2 |
On physical examination the patient is in good general a

condition, blood pressure 100/65 mmHg, oxygen satu-

%

ration 98%, a new heart murmur is detected, a systolic

murmur 2/6 in the tricuspid focus, the rest of the exa-
mination being normal. An EKG is performed (Fig. 3).
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Figure 3. 12-lead EKG. Note that the voltage setting in the frontal
and precordial leads changes (10 mm/mV vs. 5 mm/mV).
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. Accreditation quiz

Subsequently, the following accreditation quiz of Pediatria Integral collects questions on this topic, which must be answered

online through the website: www.sepeap.org.

In order to obtain certification by the Spanish “formacion continuada” national health system for health professionals, 85% of
the questions must be answered correctly. The accreditation quizzes of the different numbers of the journal may be submitted
during the period indicated in the “on-line” quiz.

Syncope

1. Select the CORRECT response

with regards to syncope:

a. There is not always loss of
consciousness in syncope.

b. Loss of consciousness is
sudden in syncope.

c. Postural tone is not lost in
syncope.

d. aandb are correct.

e. band c with correct.

2. State the CORRECT answer
in the epidemiology of syncope:
a. Syncope is a frequent clinical
situation in Pediatrics.

b. Syncope is more common in
the first years of life.

c. Inadolescence, syncope usually
has an underlying pathology.

d. Syncope predominantly affects
males.

e. aand c are correct.

3. What is the most FREQUENT
syncope in Pediatrics?

a. There is no prevalence of a
specific syncope.
Psychogenic syncope.
Neurally mediated syncope.
Cardiac syncope

°o oo T

Convulsive syncope

4. The pediatrician in Primary
Care who attends the first
episode of syncope in a child
must base the initial diagnosis
on:
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a. Medical history, physical
examination and EKG.

b. Physical and analytical
examination, with full blood
count and biochemistry.

c. Medical history and referral
to the hospital’s emergency
department.

d. If the child is asymptomatic,
there is no need to make a
medical history or examine
him.

e. None of the previous answers
are correct.

. Point out the CORRECT answer

in syncope of cardiac origin:

a. Itis the most common syncope
in adolescence.

b. Cardiac pathology is ruled
out if cardiac auscultation is
normal, without murmurs.

c. The situation in which the
syncope occurs can help us
suspect it.

d. The EKG in Pediatrics has no
value until adulthood.

e. If there is no family history of
heart disease, you do not need
to think about it.

Clinical case

6. Indicate the CORRECT answer

in the clinical case:

a. The clinical case meets the
criteria for syncope.

b. Syncope that occurs with
exercise is an alert criterion for
the pediatrician.

c. Syncope that presents with
chest pain is an alert criterion
for the pediatrician.

d. Syncope associated with
a murmur on physical
examination is an alert
criterion for the pediatrician.

e. All the answers are correct.

7. Inthe clinical case, indicate

the CORRECT answer in the

interpretation of the EKG:

a. Itisanormal EKG for the age
of the patient.

b. Itisan EKG that suggests
Brugada’s syndrome.

c. Itisan EKG that shows
a pathological ventricular
repolarization.

d. Itisan EKG with a long QTc
interval.

e. Itis an EKG with left

ventricular enlargement.

. What would be the RIGHT

approach of the pediatrician with

this patient?

a. Refer to the hospital’s
emergency department.

b. Itis a syncope with
spontaneous and full recovery,
it does not require a referral.

c. Refer to the pediatric
neurology clinic on a
preferential basis.

d. Refer to the pediatric
cardiology clinic on a normal
basis.

e. Request a blood analysis (full
blood count).


http://www.sepeap.org

406

Arritmias mas frecuentes
en la poblacion infantojuvenil

G. Sarquella-Brugada»b, O. Campuzanob<d,
S. Cesar?, J. Brugadasce, R. Brugadabedf

aUnidad de Arritmias, Cardiopatias Familiares y Muerte Subita, Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona.
bDepartamento de Ciencias Médicas, Facultad de Medicina, Universitat de Girona, Girona.
¢Centro de Investigacion Biomédica en Red de Enfermedades Cardiovasculares (CIBERCV).
dCentro de Genética Cardiovascular, Universidad de Girona-IDIBGI, Girona.

eUnidad de Arritmias, Hospital Clinic de Barcelona, Barcelona.

fServicio de Cardiologia, Hospital Josep Trueta de Girona, Universitat de Girona, Girona

Resumen Abstract

Cada vez se diagnostican mas nifios y jovenes con
arritmias gracias a los programas de prevencién,

asi como a los avances en la tecnologia. A dia de hoy,
una buena historia clinica y un electrocardiograma
siguen siendo cruciales en el diagnéstico. Aunque

la mayoria de estas arritmias son benignas y

con buen pronéstico, algunas de ellas pueden
inducir taquicardiomiopatia, sincopes o arritmias
ventriculares malignas y, por tanto, un diagnéstico

More and more children and young people are
being diagnosed with arrhythmias thanks to
prevention programs, as well as advances in
technology. Nowadays, a good medical history
and an electrocardiogram are still crucial in
diagnosis. Although most of these arrhythmias
are benign and with a good prognosis, some of
them can induce tachycardiomyopathy, syncopes
or malignant ventricular arrhythmias. Therefore,

precoz es fundamental para evitar graves

consecuencias.

Palabras clave: Muerte Subita; Arritmias; Bradicardia;

consequences.

an early diagnosis is essential to avoid serious

Taquicardia; Genética.

Key words: Sudden Death; Arrhythmias; Bradycardia; Tachycardia; Genetics.

Introduccion

Las arritmias son trastornos del
ritmo cardiaco que pueden estar pre-
sentes a cualquier edad, incluso en etapa
fetal. El electrocardiograma (ECG) es
la prueba mds utilizada por su sim-
plicidad y bajo coste. Los programas
de cribaje masivo de ECG en edades
tempranas son cruciales para identifi-
car precozmente alteraciones y adoptar
medidas preventivas®. La mayoria de
las arritmas son benignas y el diag-
nostico suele ser casual, sobre todo en
nifios. La incidencia de arritmias graves
en neonatos se situa entre el 3-5%(). Las
formas de presentacién pueden ser muy
variables, incluso siendo el sincope o la
propia muerte subita (MS) la primera
manifestacién de la patologia. En oca-
siones, cribajes escolares o deportivos
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detectan casos de arritmias en nifios y
jévenes asintomdticos que pueden estar
en riesgo, ya que factores externos
como ejercicio o estrés, pueden inducir
episodios letales®). El objetivo de este
capitulo es revisar brevemente la pre-
sentacién clinica de estos trastornos del
ritmo asi como su abordaje terapéutico
mis adecuado.

Arritmias

Las arritmias, dependiendo de su origen,
pueden clasificarse en supraventriculares
(auriculares), las mas frecuentes en pacien-
tes pediatricos, especialmente neonatos, o
bien ventriculares, que suelen ser las mas
graves.

Las arritmias pueden clasificarse de
modo diverso. Asi pues, dependiendo

del ritmo cardiaco, pueden considerarse
bradiarritmias (ritmos cardiacos con una
frecuencia inferior a la normal) o bien
taquiarritmias (>150 latidos por minuto
[lpm]). También, dependiendo de su
origen, las arritmias pueden ser clasifi-
cadas como: supraventriculares (o auri-
culares), las mds frecuentes en pacientes
pedidtricos, especialmente neonatos; o
bien ventriculares, que suelen ser las
més graves.

Supraventriculares
Arritmia sinusal

Esta es la forma mds frecuente en el
recién nacido. Se considera benigna, con
buen prondstico y sin necesidad de tra-
tamiento. En el ECG, se puede obser-
var un ritmo irregular, con variaciones
graduales en los intervalos PP, una
onda P sinusal que precede cada QRS,
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y la frecuencia disminuye en espiracién
y aumenta durante inspiracién®.

Paro sinusal

Se considera patolégica cuando
produce pausas superiores a 3 segun-
dos. En la mayoria de las ocasiones
se debe a isquemia aguda, accidente
cerebrovascular o intoxicacién digitd-
lica. No suele ser de causa congénita y,
a veces, se asocia a la correccién tipo
Mustard de la transposicién de gran-
des arterias. El tratamiento, cuando es
sintomadtica, es el implante de marca-

pasos (MP)©).

Bradicardia sinusal

La disfuncién del nédulo sinusal
(NS) es asintomdtica la mayoria de las
veces. Se define como una frecuencia
cardiaca menor de 90 lpm, siendo la
causa mis frecuente de arritmia neo-
natal. No suele comportar repercusién
clinica y remite dentro de las 48-72 h
sin tratamiento. Se puede identificar
en el postoperatorio de cardiopatias
congénitas, o bien debida a: hipertono
vagal, hipertensién intracraneal, apnea
obstructiva del suefio, firmacos, hipo-
termia, hipoxia o infecciones cardiacas.
Solo en casos sintomdticos con reper-
cusién hemodindmica, es necesario el
implante de un MP, siempre y cuando
no exista una causa externa subyacente
tratable(®),

Bloqueo sinoauricular

Esta entidad es dificil de valorar,
ya que la actividad eléctrica del NS no
tiene expresion en el ECG de super-
ficie. Se distingue del paro sinusal en
que la pausa siempre es un multiplo del
intervalo PP. Puede ser: de primer grado
(enlentecimiento de la conduccién), de
segundo grado (algunos impulsos se
bloquean) o de tercer grado (ningtn
impulso se transmite). En la mayoria
de las ocasiones es de causa degenera-
tiva, no requiere tratamiento y solo en
bradicardias sintomdticas se requerird

implante de MP©).

Bloqueo auricular

En el bloqueo auricular de primer grado se
produce una conduccioén lenta del estimulo
entre la auricula derecha y la izquierda, lo
que origina una onda P mas ancha de
lo normal y bimodal.
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En el bloqueo de primer grado
se produce una conduccién lenta del
estimulo entre la auricula derecha y
la izquierda, lo que origina una onda
P mas ancha de lo normal y bimodal.
Se observa en ausencia de crecimiento
auricular izquierdo, pero el retraso de
la conduccidn auricular es el principal
responsable de la morfologia de cre-
cimiento auricular izquierdo, que es
indistinguible. En el bloqueo de tercer
grado, el estimulo queda completamente
bloqueado, lo que provoca excepcio-
nalmente disociacién auricular o, més
a menudo, despolarizacién auricular
izquierda retrégrada caudocraneal®).

Bloqueo auriculoventricular

El bloqueo auriculoventricular puede ser de
primero, segundo y tercer grado.

Una alteracién del intervalo PR daré
lugar a un trastorno de la conduccién
auriculoventricular (AV). En el ECG se
observa la presencia de un ritmo auri-
cular mis rdpido que el ventricular. El
bloqueo AV completo es muy raro en
nifios (1:20.000), pero altamente letal.
Puede ser congénito —hijo de madre con
lupus eritematoso sistémico o enferme-
dad de Sjégren por anticuerpos anti-
SSA/Ro y anti-SSB/La circulantes—,
o adquirido —complicacién de cirugia
cardiaca, ablacién o secundario a infec-
cién (miocarditis viral o enfermedad de
Lyme)-. Los bloqueos AV pueden ser
de primer grado (todos los impulsos son
conducidos m4s lentamente). General-
mente, no tienen repercusién clinica y
no necesitan tratamiento, salvo corregir
la causa subyacente. También existen
los de segundo grado tipo Mobitz 1 -
Wenckebach— (el intervalo PR se alarga
hasta que una P no conduce; no suele
tener repercusion clinica ni progresar
a bloqueo de tercer grado y, rara vez,
requieren tratamiento), y de segundo
grado tipo Mobitz 2 (no existe alar-
gamiento PR, sino que sibitamente
una onda P no conduce; en ocasio-
nes, requieren el implante de un MP).
Finalmente, también hay bloqueos AV
de tercer grado (ausencia de conduc-
cién AV). El tratamiento de urgencia,
cuando existe disfuncién ventricular o
bradicardia severa, es la perfusién intra-
venosa de isoproterenol y el implante
de MP temporal. La implantacién de

MP permanente estd indicada en recién
nacidos o bebés con bloqueo completo,
con una frecuencia ventricular de <55
Ipm o en aquellos con cardiopatia con-
génita y una frecuencia ventricular
<70 lpm. Otra indicacién para MP
definitivo es el bloqueo cardiaco com-
pleto con un complejo ritmo de escape
amplio, ectopia ventricular compleja o
disfuncién ventricular®).

Extrasistoles supraventriculares

Los extrasistoles supraventriculares se
producen hasta en un 50% de los recién
nacidos, cifra que aumenta en recién naci-
dos pretérmino.

Son latidos prematuros originados
en las auriculas. Se producen hasta en
un 50% de los recién nacidos, cifra que
aumenta en recién nacidos pretérmino.
Una onda P prematura superpuesta a
la onda T anterior puede causar defor-
macién de la onda T. La morfologia del
QRS es similar a la de ritmo sinusal.
Los latidos precoces aislados en recién
nacidos pueden estar asociados con
anomalias electroliticas, hipoglucemia,
hipoxia e hipertiroidismo. General-
mente, son pacientes asintomadticos
y se consideran eventos benignos en
pacientes con corazén estructuralmente
sano. Si las extrasistoles supraventricu-
lares son frecuentes, estd indicada una
ecocardiografia para descartar cardio-
patia congénita o miocardiopatia. Si no
existen episodios de taquicardia supra-
ventricular, los pacientes no requieren
tratamiento(?).

Taquicardia sinusal

Las bebidas energéticas pueden ser una
causa importante de taquicardia sinusal.

Esta alteracién es debida al aumento
del automatismo por aumento del
tono simpdtico (estrés, dolor, anemia,
fiebre, hipovolemia, hipoxia, admi-
nistracion de numerosos firmacos o
drogas). Cabe recordar que las bebi-
das energéticas pueden ser una causa
importante. La morfologia de la onda
P en la taquicardia sinusal tiende a
parecerse a la morfologia de la onda
P durante el ritmo sinusal. La genera-
cién de la onda P refleja la activacién
de la porcién posterolateral superior de
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la auricula derecha, que luego viaja al
resto de la auricula derecha a través de la
auricula izquierda, asi como en la parte
inferior. Encontramos aceleracién del
latido normal (166 lpm en la primera
semana de vida, >176 lpm en el resto
del primer mes de vida, >125 Ipm a los
2 afios, >115 Ipm a los 4 afios y >100 Ipm
en mayores de 6 afios en reposo), secun-
dario a un hipertono simpético. Rara-
mente, son sintomdticas y no precisan
tratamiento(®).

Taquicardia auricular

La taquicardia auricular no suele tener
repercusion hemodinamica, pero pueden
precisar tratamiento cuando la clinica
de palpitaciones interfiera en la vida del
nifio o en caso de taquicardia incesante,
que puede llegar a producir taquicardio-
miopatia.

En este caso, el impulso se origina
en la auricula (no en el NS). Su origen
se cree que es un foco tnico o multiple
a nivel auricular, o bien microrreen-
tradas auriculares. Algunos se pueden
considerar variantes de la normalidad,
como el “ritmo del seno coronario”, pero
otros pueden ocultar causas anatémi-
cas, como hamartomas o miocarditis
focales. En neonatos y lactantes, existe
un tipo denominado “incesante” que
caracteristicamente, mantiene en ritmo
auricular ectépico el 90% del tiempo.
Suele ser no respondedor al tratamiento
antiarritmico habitual, disminuyendo la
frecuencia basal de la arritmia, pero sin
conseguir un control absoluto de esta.
Tampoco responden bien a la cardiover-
sidén y, en casos seleccionados, se debe
considerar la ablacién por radiofrecuen-
cia (RF). En otros casos, puede desa-
parecer espontineamente. No suelen
tener repercusién hemodindmica, pero
pueden precisar tratamiento cuando la
clinica de palpitaciones interfiera en
la vida del nifio o en caso de taquicardia
incesante, que puede llegar a producir
taquicardiomiopatia®.

Taquicardia auricular multifocal

Esta entidad es muy similar a la
anterior, pero producida por multiples
focos de activacién. Suele presentarse
mds cominmente en neonatos de sexo
masculino. Esto se aprecia en el ECG
por ondas P de, al menos, 3 morfologias
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distintas. Los bloqueos AV de primer
y segundo grado causan variaciones
en el intervalo PR y RR, asi como un
enlentecimiento relativo de la frecuen-
cia, llevando hacia la insuficiencia car-
diaca. Esta entidad suele observarse en
pacientes con afecciones pulmonares
crénicas. Puede ser un signo de afecta-
cién del miocardio, por enfermedades
de depésito, o bien actimulo de firmacos
(digoxina). Sotalol y flecainida pueden
mejorarla, cuando las palpitaciones sean

molestas, pero el tratamiento definitivo
es el de la enfermedad de base(10).

Flutter auricular (Fig. 1)

El flutter auricular se caracteriza por una
frecuencia cardiaca en torno a divisores de
300 (150 Ipm, 100 Ipm, 75 Ipm), conduc-
cion AV caracteristicamente 2:1, ausencia
de ondas P, ondas F «en diente de sierra»,
con frecuencia en torno a 300 Ipm y com-
plejos QRS estrechos.

Es una arritmia rara en el periodo
neonatal (0,03%) y normalmente idio-
pitica. El mecanismo del flutter auri-
cular es la macrorreentrada dentro de
la propia pared de la auricula. Se carac-
teriza por frecuencia cardiaca en torno
a divisores de 300 (150 lpm, 100 lpm,
75 lpm), conduccién AV caracteristica-
mente 2:1, ausencia de ondas P, ondas
F «en diente de sierra», con frecuencia
en torno a 300 lpm y complejos QRS
estrechos. Se observa tipicamente en
la anorexia (hipocalcemia e hipopo-
tasemia), intoxicacién por digital o en
la digitalizacién rdpida endovenosa.

En postoperatorio de cardiopatias con-
génitas donde se manipula la auricula,
es comun identificar el flutter auri-
cular. Generalmente, es bien tolerado
por el neonato y en casi el 25% de los
casos desaparece de forma espontinea
antes de las 48 h. Si persiste, el trata-
miento farmacolégico estd asociando a
digoxina con un antiarritmico de los
grupos Ic (Propafenona, Flecainida) o
11T (Amiodarona, Sotalol). También
se puede realizar una cardioversion,
sobre todo, cuando la respuesta ven-
tricular es rapida. El conocimiento de
esta entidad ha llevado a recomendar
de forma sistemdtica, la ampliacién de
la cicatriz de atriotomia hasta un obs-
ticulo anatémico (en general, la vena
cava inferior) para evitar su aparicién.
Idealmente, fuera del periodo neonatal,
hay que considerar la ablacién cardiaca,
ampliando la cicatriz de forma artifi-
cial hasta la cava inferior para un tra-
tamiento curativo(?,

Fibrilacion auricular

La fibrilacién auricular (FA) es el
tipo mds comun de trastorno del ritmo
cardiaco, pero muy raro en Pediatria.
Se suele identificar asociada a mio-
cardiopatia dilatada (MCD) o hiper-
tréfica (MCH) por sobrecarga de la
auricula izquierda, manifestdndose
de forma paroxistica o bien continua.
Se presenta como un ritmo cadtico de
350-600 lpm, en el que las auriculas se
mueven de forma desorganizada, con
oscilacién del ritmo de base (ondas F)
y una respuesta ventricular irregular
con QRS normal. Existe también una
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Figura 1. Flutter - ECG en flutter auricular y conduccién 2:1 hacia ventriculos. Obsérvense las
ondas F de la linea de base correspondientes al ritmo auricular macrorreentrante.



forma de FA familiar que debe sos-
pecharse siempre en caso de FA sin
causa aparente en un nifio. El manejo
es similar al del adulto, intentando
revertir a ritmo sinusal siempre que
sea posible (firmacos —digoxina-— o car-
dioversion eléctrica) y frenar el ritmo
ventricular en caso de persistencia de
la arritmia(2),

Taquicardia nodal o ectopica
de la unién AV (JET [Junctional
Ectopic Tachycardial)

Esta taquicardia es rara en pobla-
cién pedidtrica (15%). Esta alteracion
se caracteriza por taquicardia incesante
con un solo foco ectépico que se ini-
cia en o cerca del nédulo AV. Suele
mostrar disociacién auriculo-ventri-
cular (AV) con una frecuencia auri-
cular mis lenta que la ventricular. Se
manifiesta como taquicardia de QRS
estrecho a un ritmo superior al habi-
tual (140-300 lpm), con disociacién AV
(ondas P no relacionadas con los QRS).
Puede deberse a causa congénita por
degeneracion del nodo AV o adquirida
(intoxicacién por digital o en el posto-
peratorio de cardiopatias congénitas).
Pueden causar taquicardiomiopatia si
pasan desapercibidas, llegando a dis-
funcién ventricular grave. E1IJET estd
asociado con alta morbilidad y morta-
lidad en neonatos. Para su diagndstico
puede ser util la falta de respuesta a
ATP o bloqueantes del calcio. El tra-
tamiento se basa en amiodarona, para
frenar la frecuencia del automatismo y
la asociacién de la digoxina a un beta-
bloqueante. La ablacién por RF del haz
de His suele ser un recurso terapéutico
en los casos rebeldes, aunque con alto
riesgo de implante de MP(13),

Taquicardia paroxistica

de la union AV (Taquicardia
paroxistica supraventricular [TPSV];
Taquicardia reciprocante AV)

La taquicardia paroxistica de la union AV
responde a maniobras vagales y farmacos
que enlentecen la conduccién por el nodo
AV. Se suele manifestar como: palpitacio-
nes, dolor toracico, fatiga y mareo.

Son las taquicardias mas frecuentes
en la edad pediitrica (casi un 80%), aun-
que menos frecuentes en el neonato. Se
manifiestan a frecuencia >200-300 Ipm.
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Figura 2. Sindrome de Wolf-Parkinson-White - ECG en ritmo sinusal con PR corto y empas-
tamiento inicial del QRS sugestivo de via accesoria.

Responden a maniobras vagales y fir-
macos que enlentecen la conduccién por
el nodo AV. Se suele manifestar como
palpitaciones, dolor tordcico, fatiga y
mareo. La mayoria de los nifios tole-
ran bien los episodios de taquicardia,
pero cuando se prolongan en el tiempo
pueden presentar signos de insuficien-
cia cardiaca congestiva. El origen son
dos mecanismos: la reentrada nodal
(taquicardia reciprocante AV nodal,
que es tipica de adolescentes, por doble
sistema de conduccién dentro del nodo
AV); y la reentrada por via anémala
(taquicardia reciprocante AV accesoria,
principal mecanismo de los sindromes
de pre-excitacién como el de Wolf-
Parkinson-White) (Fig 2). Se diferencia
entre ortodrémica (la mas frecuente y
con QRS estrecho, sin onda delta y P
retrograda) y la antidrémica (taquicardia
QRS ancho por onda delta con P ante-
régrada)(4). Existe una forma especial
de taquicardia por reentrada, mediada
por una via accesoria con conduccién
decremental, es la llamada taquicardia
reciprocante incesante de la unién AV
—tipo Coumel-, que se manifiesta como
taquicardia lenta (120-180 lpm) persis-
tente, incesante, con QRS estrecho y
de muy dificil control farmacolégico.
Esta ultima requiere, en la mayoria de

ocasiones, un tratamiento de ablacién
con RF(5),

Ventriculares

Extrasistoles ventriculares

Cuando las extrasistoles ventriculares no
cumplen los criterios de benignidad, se debe
descartar: miocarditis, miocardiopatias,
ingesta de antiarritmicos u otras drogas.

Se definen como complejos ventri-
culares prematuros. Aparecen hasta en
un 30% de los neonatos y en un 2%
de los nifios/adolescentes. Son lati-
dos aislados no precedidos de onda P,
con QRS ancho, en general con pausa
compensadora. Se definen los com-
plejos ventriculares prematuros en un
nifio, por tener baja frecuencia (<1 por
minuto), >60 lpm/hora; y se caracteri-
zan por ser monofocales y desaparecer
con el ejercicio. Pueden ser asintomiti-
cos o producir el tipico «vuelco al cora-
z6n» que es la sensacién del latido ade-
lantado. La mayor parte son benignas,
por lo que no precisan tratamiento, pero
cuando su frecuencia es elevada, es pre-
ciso realizar una ecocardiografia y una
ergometria para descartar otras causas.
Cuando las extrasistoles ventriculares
no cumplen los criterios de benignidad,
se debe descartar: miocarditis, miocar-
diopatias, ingesta de antiarritmicos u
otras drogas16).

Trastornos genéticos

Se pueden clasificar como canalo-
patias (trastornos que afectan el movi-
miento de iones; destacan: sindrome
de QT largo [SQTL], sindrome de
Brugada, taquicardia ventricular poli-
morfica catecolaminérgica [TVPC]y
sindrome de QT corto [SQT'C]), o bien
miocardiopatias (trastornos que afectan
a las proteinas que constituyen la inte-
gridad estructural del miocito; destacan

laMCH, MCD y miocardiopatia arrit-
mogénica [MCA])(17:18),

Enfermedad cardiaca adquirida

Son aquellas entidades menos fre-
cuentes, sobre todo, en edades neo-

PEDIATRIA INTEGRAL

409



410

ARRITMIAS MAS FRECUENTES EN LA POBLACION INFANTOJUVENIL

natales e infantiles. Destacan: enfer-
medad cardiaca coronaria (Kawasaki),
miocarditis, enfermedad de Chagas,
alteraciones metabdlicas, anorexia y
enfermedad intracraneal (accidente
cerebrovascular)19),

Ritmo idioventricular acelerado

El ritmo idioventricular acelerado mejora
con la edad, desaparece con el ejercicio y
no requiere tratamiento.

Esta entidad es mas habitual en lac-
tantes, pero también puede estar pre-
sente en adolescentes. Se caracteriza
por una taquicardia ventricular (T'V)
monomorfica, relativamente lenta, con
aceleracién leve del ritmo cardiaco (10%
mds que el ritmo sinusal normal) y con
origen en ventriculo. Mejora con la
edad, desaparece con el ejercicio y no
requiere tratamiento(20),

Taquicardia del tracto de salida
del ventriculo derecho

Se observan salvas de TV con mor-
fologia de bloqueo de rama izquierda.
Generalmente, es benigna y se resuelve
espontdneamente, por lo que no precisa
tratamiento. Es importante descartar la
taquicardia polimdrfica catecolaminér-
gica familiar y la MCA. Se administran
farmacos antiarritmicos (beta-bloquean-
tes o sotalol) o se puede plantear abla-
cién con RF e incluso el desfibrilador
automdtico implantable (DAT)2Y).

Taquicardia idiopatica ventriculo
izquierdo

En este caso, se observan salvas
de TV monomérfica con un bloqueo
de rama derecha que se origina en la
superficie del tabique del ventriculo
izquierdo. Tipicamente, se observa en
la infancia. Suele ser benigna, de buen
pronéstico y responde a verapamilo y
diltiazem. En casos sintomdticos, la
ablacién por RF es efectiva(22).

Torsade de Pointes

Esta entidad muestra morfologia
cambiante con aspecto helicoidal y eje
alternante en el ECG. Aparece tipica-
mente en pacientes con SQTL. Res-
ponde muy bien al sulfato de magnesio
(MgSQOy,). El tratamiento de la enfer-
medad se realiza con betabloqueantes,

y/o MP y/o DAI@3).
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Fibrilacién ventricular

La fibrilacién ventricular es una situacion
hemodinamica grave y requiere actuacion
inmediata.

La fibrilacién ventricular (FV) es
uno de los trastornos mds graves del
ritmo cardiaco. Se presenta como una
actividad ventricular irregular y des-
coordinada, debida a que el corazén
recibe impulsos de diferentes lugares al
mismo tiempo, indicindole que tiene
que latir (QRS irregulares de diverso
tamafio y configuracién). Su contrac-
cién es ineficaz, por lo que la situacién
hemodindmica es grave y se requiere
actuacién inmediata@4-26), Se produce
raramente en nifios, salvo en el postope-
ratorio de cardiopatias congénitas y en
miocarditis o miocardiopatias graves(25).

Tratamiento bradicardias

La atropina es el farmaco de primera elec-
cion para las bradicardias sintomaticas.

Ante la posible administracién de
algin firmaco, es importante resaltar
que el hallazgo de bradicardia en un
nifio puede ser la Gnica manifestacion
de intoxicacién por ingesta de digoxina,
betabloqueantes, clonidina, opioides,
neurolépticos, pesticidas y muchos
otros7), Cuando es necesario, el tra-
tamiento de la bradicardia comporta:

* Atropina:

- Farmaco de primera eleccién para

las bradicardias sintomiticas.

* Isoproterenol:

- Segunda eleccién para las bradi-
cardias sintomadticas.

- Dosis 0,1 meg/kg/min perfusién
(méx. 1,5 meg/kg/min).

* Marcapasos: tratamiento ante bradi-
cardia sintomdtica. Las indicaciones
para su uso(29);

- Bloqueo AV de 2° 0 3° grado, aso-
ciados a bradicardia sintomadtica,
disfuncién ventricular o bajo gasto
cardiaco.

- Disfuncién del NS sintomitica.

- Bloqueo AV de 2° o 3° postope-
ratorio (> 7 dias).

- Bloqueo AV completo congénito
con ritmo de escape (QRS ancho),
ectopia ventricular compleja, dis-
funcién ventricular o frecuencia
ventricular <50 Ipm en nifios o

<70 Ipm en pacientes con cardio-
patia congénita.

- TV mantenida dependiente de
pausa (SQTL).

El uso de MP y DAI estd cada vez
mis extendido en la poblacién pedid-
trica. Esto implica que los pediatras
de cabecera conozcan las precaucio-
nes. Es aconsejable la profilaxis de la
endocarditis en los portadores de cables
endovasculares. La actividad fisica se ve
restringida con el objetivo de no dafar
el dispositivo, por lo que los deportes
de contacto no estdn aconsejados. Hoy
en dia, la mayoria de los dispositivos
son compatibles con la resonancia mag-
nética. No estd claro si el paso por los
detectores de metales afecta al MP, por
lo que es aconsejable una inspeccién
manual.

Tratamiento taquicardias

Tratamiento agudo

En el tratamiento agudo de la taquicar-
dia, cuando la situacion del paciente ini-
cialmente es estable, se pueden realizar
maniobras vagales.

El objetivo es interrumpir la arrit-
mia, enlentecer la respuesta ventricu-
lar y reestablecer un adecuado ritmo
sinusal. Las medidas terapéuticas se
deben abordar segin cada caso. Cuando
la situacién del paciente inicialmente
sea mds estable, se pueden intentar las
maniobras vagales. En escolares, se
puede conseguir mediante maniobra
de Valsalva o colocdndoles boca abajo
o mediante la estimulacion glética con
un depresor. La adenosina es de eleccién
en el tratamiento agudo de las taqui-
cardias, donde el nédulo AV es parte
del circuito y que no han respondido a
las maniobras vagales. El bloqueo AV
transitorio (segundos) no solo permite la
finalizacién de arritmias, sino que es de
gran utilidad diagnéstica, por permitir
visualizar fenémenos del ECG poco
visibles cuando hay respuesta ventricu-
lar ripida).

La dosis es de 0,1 mg/kg IV en bolus
rdpido. Si no hace efecto al minuto,
repetir el bolus en dosis crecientes
0,2 2 0,3 mg/kg, hasta dosis mdxima
de 15 mg. La falta de respuesta a la ade-
nosina se puede deber a:



Dosis inadecuada o administracién
demasiado lenta.

En taquicardia de causa auricular
que la adenosina bloquea el nodo
AV, pueden manifestarse flutter o
fibrilacién auricular, identificando
la causa del problema.

La taquicardia es ventricular y no
responde a adenosina.

Otros firmacos como beta-bloquean-

tes o flecainida pueden ser de utilidad,
teniendo en cuenta su efecto inotrépico
negativo. A destacar que los bloqueantes
de los canales de calcio estin contrain-
dicados en nifios menores de un afio,
por haberse descrito casos de muerte
subita con el uso de verapamilo. Ante
un paciente inestable, con gran compro-
miso hemodindmico, se recurrird a la
inmediata cardioversién eléctrica. Ini-
cialmente, se programan 0,5-1 J/kg y se
va doblando la energia hasta un maximo
de 6 J/kg. Finalmente, cuando hay falta
de respuesta al tratamiento, se revisardn
otras causas de TV (hipotermia, intoxi-
cacién, disionias o acidosis)(®).

Tratamiento cronico

La digoxina, los beta-bloqueantes y los cal-

cio-antagonistas estan contraindicados en
el sindrome de Wolff-Parkinson-White, por
su capacidad de desarrollar fibrilacién ven-
tricular.

El objetivo es prevenir la recurrencia

de la taquicardia mediante tratamiento
del mecanismo de accién).

Taquicardias auriculares:

Digoxina o calcio-antagonistas para
disminuir la respuesta ventricular,
enlenteciendo la conduccién por el
nodo AV.

Beta-bloqueantes, procainamida, fle-
cainida, propafenona, amiodarona o
sotalol, en caso de taquicardias ince-
santes sintomdticas.

Mecanismo de reentrada por nodo AV:

Betabloqueantes, que modifican la
conduccién por el nodo AV en caso
de taquicardia por reentrada nodal.
A tener en cuenta que la digoxina, los
beta-bloqueantes y los calcio-anta-
gonistas estin contraindicados en el
sindrome de Wolft-Parkinson-White
por su capacidad de desarrollar FV.
En este caso, el tratamiento de elec-
cién es la flecainida.
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Taquicardias ventriculares:

Tratamiento de la patologia de base,
como disfuncién ventricular, infla-
macidn, alteraciones hidroelectroli-
ticas, etc.

Las arritmias catecolaminérgicas,
como la TV en el SQTL, suelen
responder a beta-bloqueantes.
Numerosas publicaciones han demos-
trado que el uso del DAIT es seguro y
eficaz en la poblacién pediatrica.

Ablacioén cardiaca
por radiofrecuencia

La ablacién por RF debe conside-

rarse como primera eleccién, siempre
que estemos ante una arritmia suscepti-
ble de ser eliminada de forma definitiva
con este procedimiento(5). Pese a esto,
la RF no estd exenta de complicaciones,
como bloqueo AV o perforacién. Las
tasas de éxito son elevadas, pese a que
cuanto mds reducido es el tamafio/edad
del individuo (<2 afios y/o <15 kg), mds
tasa de complicaciones hay, por lo que
se sugiere tratamiento farmacolégico
en nifios hasta que superen estos pard-
metros(%. Algunos estudios de segui-
miento muestran tasas de recurrencia
entre el 2% y el 8% a los dos afios de la
intervencién®Y. Centros especializados
como el nuestro, muestran una altisima
eficacia (>95%) de la RF, permitiendo
curar la arritmia y, por tanto, evitar
cualquier tratamiento farmacoldgico a
largo plazo.

Conclusiones

Las arritmias malignas en la pobla-

cién infantil y juvenil no son eventos
frecuentes. Existe una amplia variedad
de arritmias malignas, por lo que reali-
zar un diagnéstico preciso, asi como una
estratificacién de riesgo es fundamental.
Ademis, identificar precozmente estas
arritmias es clave para adoptar medidas
personalizadas de prevencién; ya que,
en ocasiones, pueden inducir a sincope
y muerte stbita como primera manifes-
tacién de la patologia.
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Caso clinico

Carlos tiene 6 afios. Desde hace un tiempo viene refiriendo pinchazos en el corazén, como si se cansara y que le impiden
seguir jugando con sus compafieros. En varias ocasiones, se pone la mano en el pecho, le cambia un poco el color de la cara
y, después de unos minutos, se recupera y sigue jugando. Alguna vez le ha durado un poco mas y ha llegado a abrazar a su
madre que se ha sorprendido de notarle el corazén tan deprisa. El viernes, el episodio duré un poco mas y la mama puedo
llevarlo hasta el Centro de Salud, pero tras esperar un rato en la sala de espera, Carlos le dijo: “ya estoy bien mama, podemos
irnos”. Aun asi, su madre entra a la consulta y la enfermera le coloca el pulsioximetro que marca sat.: 97%; FC: 83 Ipm.

Q Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org

y

www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacién continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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&g Cuestionario de Acreditacion

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Arritmias mais frecuentes
en la poblacién
infantojuvenil

9. Respecto alas ARRITMIAS en
Pediatria, sefiale la respuesta CO-
RRECTA:

a. Son muy infrecuentes, excepcio-
nalmente se ven en nifios.

b. Son muy frecuentes, todos los
nifios van a tener, al menos, un
episodio de arritmias supraven-
triculares a lo largo de su vida.

c. Son relativamente frecuentes y
es labor del pediatra interrogar
correctamente para determinar
si pueden presentarlas.

d. Los lactantes estan protegidos y
no tienen arritmias.

e. Ninguna de las anteriores.

10.Respecto a las taquicardias
ventriculares, seale la respuesta
CORRECTA:
a. Son las taquiarritmias mds fre-
cuentes.
b. No suelen presentar consecuen-
cias graves.
Nunca tienen una base genética.

e

d. Son faciles de tratar.

e. Pueden asociar muerte sdbita.

11. Respecto a las taquicardias supra-
ventriculares, seiale la respuesta
CORRECTA:

a. Solo se presentan después de la
pubertad.
b. Solo se presentan antes de la

pubertad.

12.

13.

c. Pueden presentarse en periodo
fetal.

d. Nunca tienen consecuencias
graves.

e. No se dan en corazones estruc-
turalmente normales.

Respecto a las bradicardias, senale

la respuesta CORRECTA:

a.  Son muy frecuentes en Pediatria.

b. En nifios deportistas podemos
observar bradicardia sinusal en
reposo.

c. Bradicardias extremas pueden
ser signo de cardiopatia subya-
cente.

d. Los pacientes muy sintomiti-
cos por su bradicardia, pueden
requerir marcapasos.

e. Todas son ciertas.

Respecto a los marcapasos, seiale

la respuesta CORRECTA:

a. Estdn contraindicados en Pedia-
tria.

b. Estin exentos de complicacio-
nes.

c. Laindicacién suele ser un punto
de dificil decisién.

d. Confieren proteccién contra las
taquicardias ventriculares.

e. No afectan a la contraccién car-
diaca.

Caso clinico

14.

¢Cudlseriala ACTITUD aseguir?
a. Realizar un ECG de superficie.

Si este es normal, descartamos
patologia.

15.

16.

b. Al tener una frecuencia cardiaca
normal, descartamos patologia.

c¢. Realizar un ECG, aunque este
sea normal, no descarta que
esté haciendo taquicardias vy,
por tanto, hay que derivarlo a
cardiologia pedidtrica.

d. Un holter ECG de 24 horas
normal solo es diagnéstico si ha
tenido sintomas. Si no ha tenido
sintomas, no nos permite des-
cartar patologia.

c. Cy d son correctas.

¢Qué HALLAZGOS podemos
encontrar en el ECG de superficie
cuando ya no tiene sintomas?

Pre-excitacién ventricular.

b. ECG normal.

c. Bloqueo incompleto de rama
derecha.

d. Arritmia sinusal.

e. Todas las anteriores.

Su ECG de base es normal. Hasta
que no lo vea el cardidlogo pediatra,
¢qué RECOMENDACIONES le

dariamos?

a. No deberia hacer deporte bajo
ninguna circunstancia.

b. Debe quedarse en casa.

c. No puede recibir la vacuna del

COVID.

d. No puede recibir ninguna
vacuna.

e. Ninguna es cierta.
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Resumen

Los nifios y adolescentes tienen la necesidad innata

de Ilevar a cabo actividades fisicas que son, ademas,
necesarias para un adecuado desarrollo fisico,
emocional y psicosocial, tanto en sujetos sanos

como en aquellos afectos de cardiopatias congénitas

u otras enfermedades cardiovasculares.

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS)
recomienda la realizacién de actividad fisica

moderada o vigorosa durante, al menos, 60 minutos
diarios, siendo fundamental evitar periodos prolongados
de sedentarismo, pues constituye un factor de riesgo
cardiovascular independiente.

Si bien, han sido documentados numerosos beneficios
relacionados con la practica deportiva, puede también
conllevar riesgos para la salud si no se practica de manera
segura. Por ello, es importante realizar en cardi6patas,
revisiones cardiolégicas periédicas, de forma que se
pueda prescribir la actividad fisica acorde a su patologia.
Asimismo, es recomendable realizar en la poblacion
general, reconocimientos cardiolégicos predeportivos
que incluyan un electrocardiograma, para poder detectar
cardiopatias que hubieran podido pasar inadvertidas,

y que puedan suponer un riesgo para la salud de nifios y
adolescentes en relacién con la practica deportiva.

En este capitulo, se revisan las recomendaciones
deportivas en nifios y adolescentes con distintas
patologias cardiovasculares.

Abstract

Children and adolescents have the innate need

to carry out physical activities, which are also
necessary for adequate physical, emotional and
psychosocial development both in healthy subjects
and in those affected by congenital heart disease
or other cardiovascular diseases.

The World Health Organization (WHO) recommends
moderate or vigorous physical activity for at least
60 minutes a day, and thus, avoiding prolonged
periods of sedentary lifestyle as it constitutes an
independent cardiovascular risk factor.

While many benefits linked to practicing sports
have been documented, it can also carry health
risks if it is not performed safely. For this reason,
it is important to accomplish periodic cardiac
check-ups in cardiac patients so that physical
activity can be prescribed according to their
pathology. Likewise, it is advisable to perform
pre-sport cardiological examination in the general
population, including an electrocardiogram, in
order to detect heart diseases that could have
remained unnoticed, and that may pose a risk to
the health of children and adolescents in relation
to sport practice.

This chapter reviews sport recommendations

for children and adolescents with different
cardiovascular diseases.

Palabras clave: Actividad fisica; Reconocimiento predeportivo; Electrocardiograma; Cardiopatia.

Key words: Physical activity; Preparticipation medical evaluation; Electrocardiogram; Heart disease.

Introduccion

La OMS recomienda realizar actividad
fisica moderada o vigorosa durante, al
menos, 60 minutos diarios, evitando perio-
dos prolongados de sedentarismo.

os nifios y adolescentes poseen
L la necesidad innata de moverse,
jugar y llevar a cabo actividades
fisicas. La actividad fisica es necesa-

ria para el adecuado desarrollo fisico,
emocional y psicosocial de los nifios,
tanto sanos como afectos de cardiopa-
tias congénitas u otras enfermedades
cardiovasculares®).

La Organizacién Mundial de la
Salud recomienda la realizacién de
actividad fisica moderada o vigorosa
durante, al menos, 60 minutos dia-
rios?), si bien, superar la hora diaria
aporta beneficios adicionales para la

Pediatr Integral 2021; XXV (8): 413-425

salud. Es fundamental evitar el seden-
tarismo, pues este ha sido identificado
como un grave problema de salud en los
nifios y adolescentes, y ha cobrado atin
mayor relevancia en los ultimos meses
en relacién con las inevitables restric-
ciones en la actividad fisica derivadas
de la pandemia.

Cualquier tipo de actividad cotidiana
es mejor opcién que permanecer seden-
tario. Por ello, en los desplazamientos es
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muy recomendable caminar, utilizar la
bicicleta o el patinete y subir las escale-
ras, en vez de utilizar medios de trans-
porte, ascensores y escaleras mecédnicas.
Debemos, ademds, tener presente que
los nifios nos toman como referentes,
por lo que es crucial que los adultos
adoptemos unos hibitos saludables, pues
reportardn efectos positivos, tanto en
nosotros mismos como en los menores
de nuestro entorno.

En cuanto a los nifios y adolescentes
cardiépatas, es habitual la sobreprotec-
ci6n en forma de restriccién de la activi-
dad fisica por parte de padres, cuidadores
y médicos. Ello conlleva sedentarismo,
con mayor probabilidad de desarrollar
factores de riesgo cardiovascular. Por
ello, la promocién de actividad fisica, en
detrimento de actividades sedentarias,
y la prescripcién deportiva adecuada,
deberia ser un objetivo prioritario en

cada revisién de estos pacientes. Aun
cuando en ciertos casos, esté contraindi-
cado el deporte de competicién, es muy
importante aconsejar un modo de vida
activo y programas de entrenamiento
fisico adecuados a su situacién.

Tipos de actividad fisica
y ejercicio

La division de los deportes en niveles
recreativo y de competicion en la edad
pediatrica es mas tedrica que aplicable a
la vida real.

Pueden definirse distintos tipos de
actividad fisica y ejercicio:

* Actividad fisica: cualquier actividad
corporal que resulte de la contraccién
muscular y conlleve al aumento de las
necesidades metabdlicas por encima
de la situacion de reposo. En gene-

Tabla I. Clasificacion de los deportes

A. Dinamico bajo B. Dinamico C. Dinamico alto
moderado
l. Billar Béisbol Atletismo fondo
Estatico Bolos Softbol Atletismo marcha
bajo Golf Pelota Badminton
Petanca Tenis dobles Esqui de fondo
Tiro olimpico Tenis de mesa clasico@)b)
Véleibol Futbol@
Hockey hierba(@
Orientacion(®)
Squash@
Tenis
1. Automovilismo(@)(b) Atletismo saltos Atletismo mediofondo
Estatico Buceo® Atletismo velocidad Baloncesto
moderado  Hipica(@(b Esgrima Balonmano
Motociclismo(@(b) Futbol americano(@ Esqui de fondo skating
Tiro con arco Gimnasia ritmica Hockey hielo
Natacion Natacién(®)
sincronizada(®
Patinaje artistico@
Rugby(a)
Snowboard(@®)
Surf(a)b)
1. Atletismo Culturismo Atletismo, pruebas
Estatico lanzamientos Esqui alpino(@)(b) combinadas
alto Artes marciales@ Lucha®@ Boxeota)b)
Escalada(@(®) Ciclismo(@(b)
Esqui acuatico(@®) Esqui de travesia@®)
Halterofilia Patinaje velocidad(@1®)

Gimnasia artistica(@!®)
Saltos de esqui(@®)
Vela

Windsurf(a)b)

Piragliismo
Remo
Waterpolo®@

@Deporte de contacto o con peligro de colision corporal;
(b)Deporte de riesgo vital en caso de sincope.

Tomado de Mitchel JH et al. Modificada por Terreros JL®).
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ral, la actividad fisica moderada com-
porta un aumento de las necesidades
metabdlicas superior a 3-6 veces la
del reposo.

* Deporte recreativo: actividad fisica
voluntaria en la que el participante
tiene la libertad de parar en cualquier
momento.

* Deporte de competicion: actividad
fisica organizada en la que el par-
ticipante no establece la duracién
de la actividad y suele requerir mds
intensidad que la deseada.

* Entrenamiento fisico: actividad
desarrollada bajo un programa espe-
cializado con el objetivo de aumentar
la capacidad fisica.

* Hibito de vida sedentario: ausen-
cia o muy escasa actividad fisica. Se
caracteriza por el aumento de horas
dedicadas a actividades sedentarias,
como ver la televisién, jugar a video-
juegos o utilizar el ordenador.

La divisién de los deportes en niveles
recreativo y de competicién en la edad
pedidtrica es mds teérica que aplicable
ala vida real, pues es bien sabido que en
numerosas ocasiones, la intensidad rea-
lizada y el tiempo empleado en la prac-
tica de ejercicio fisico recreativo supera
con creces al competitivo, hecho que se
debe tener en consideracién de cara a las
recomendaciones de actividad fisica ante
enfermedades cardiovasculares.

Componentes de la actividad
fisica. Clasificacion de los
deportes

Los componentes de la actividad fisica son
el dinamico (ejercicio de resistencia) y el
estatico (ejercicio de fuerza).

Existen fundamentalmente 2 com-
ponentes de la actividad fisica:

1. Componente dindmico: caracteristico
de actividades continuas que movi-
lizan grandes grupos musculares
(¢jercicio de resistencia). En general,
requieren poca fuerza y generan un
gasto metabdlico importante, sobre
todo, aerébico.

2. Componente estdtico: caracteristico
de pequefios desplazamientos de uno
o varios segmentos corporales contra
fuerzas externas (ejercicio de fuerza).
Generan un gasto metabdlico anae-
rébico.
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Tabla Il. Clasificacion de los deportes segtin los cambios hemodinamicos asociados con el entrenamiento fisico y en el impacto

cardiovascular a largo plazo

Disciplinas deportivas

Habilidad Potencia Mixtos Resistencia
Frecuencia cardiaca +++ ++ ++/+++ +++
Tension arterial + +++ ++ ++
Gasto cardiaco + ++ ++/+++ +++
Volumen de - + ++ +++
entrenamiento
Remodelacion - + ++ +++
cardiaca
- Tiro con arco - Esqui alpino* - Béisbol - Duatlén
- Curling - Bobsleigh* - Baloncesto - Canoa
- Hipica* - Lanzamiento de disco - Criquet - Esqui de fondo
- Golf - Lanzamiento - Esgrima - Ciclismo
- Deportes de jabalina - Fatbol americano** - Patinaje de larga distancia
de motor*/** - Escalada*® - Gimnasia - Carrera de media-larga
- Deportes - Lanzamiento de peso - Balonmano** distancia
de navegacion - Snowboard* - Hockey hielo/hierba** - Patinaje de media-larga
- Submarinismo* - Esprints - Rugby** distancia
- Tiro - Esqui de agua - Fatbol - Natacién de media-larga
- Salto de esqui* - Levantamiento - Squash distancia®
- Tenis de mesa de peso _ Tenis - Pentatlén moderno
- Lucha libre - Véleibol - Remo
- Waterpolo* - Triatlén

*Deporte con riesgo de dafio severo o muerte para el deportista y/o espectadores en caso de sincope.
**Deporte con riesgo elevado de colision corporal.

Pelliccia A et al.4.

Los deportes més cardiosaludables,
siempre practicados con regularidad y
un adecuado entrenamiento, son aque-
llos con un componente dindmico alto
y estético bajo. Por el contrario, es muy
poco recomendable abusar de deportes
con componente estitico alto y dina-
mico bajo (p. €j., levantamiento de pesas
o calistenia), pues conllevan esfuerzos
bruscos de elevada intensidad, acom-
pafiados en muchos casos, de aumento
en la presién intraabdominal y apnea
inspiratoria (cese de la respiracién
durante varios segundos). Todo ello
provoca importantes modificaciones
en la frecuencia cardiaca y en la ten-
sion arterial, comprometiendo ademads
el retorno venoso, lo que puede resultar
perjudicial. En la tabla I se expone la
clasica clasificacién de los deportes,
segtin sus componentes®).

En la tabla II se expone la clasifica-
cién de los deportes en 4 grupos de dis-
ciplinas (habilidad, potencia, mixtos y
resistencia), segin los cambios hemodi-

ndmicos asociados con el entrenamiento
fisico y en el impacto cardiovascular a
largo plazo™. Dicha estratificacién es la
adoptada en las vigentes guias europeas,
que serdn comentadas mds adelante en
el texto.

Beneficios de la actividad
fisica

La actividad fisica tiene numerosos benefi-
cios a nivel fisico, psiquico y social.

Los numerosos beneficios de la
actividad fisica, asi como los riesgos
de la inactividad en personas, tanto
sanas como en portadores de car-
diopatias, incluyendo escolares, han
sido ampliamente documentados en
la bibliografia(5-:6). Los efectos benefi-
ciosos incluyen: mejoria en la funcién
musculoesquelética, vascular, en el
sistema inmunolégico y a nivel psico-
afectivo, cognitivo y social. También
repercute positivamente en la salud

6sea y en el perfil lipidico. Ademds,
disminuye el riesgo de adquisicién de
conductas de riesgo, como son el con-
sumo de alcohol, tabaco u otras drogas,
y favorece el desarrollo de liderazgo y
autoestima.

Asimismo, los riesgos para la salud
derivados de la inactividad, como son
la obesidad, la hipertensién, la diabe-
tes, la enfermedad ansio-depresiva y la
aterosclerosis, entre otros, persisten aun
cuando se cumplen las recomendaciones
de actividad fisica de intensidad mode-
rada o vigorosa de, al menos, 1 hora al
dia. Por ello es importante inculcar a
nuestra poblacién pedidtrica un hébito
de vida activo, huyendo del sedenta-
rismo. De poco sirve hacer por ejemplo
60 minutos diarios de bicicleta si el resto
de la jornada se dedica principalmente a
entretenimiento con videojuegos y nue-
vas tecnologias.

En consonancia con ello, el Comité
espafiol de expertos de Educacién Fisica
del Consejo COLEF propone como
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educacién fisica escolar de calidad,

aquella que cumple lo siguiente(?):

* Se trata de una experiencia de
aprendizaje planificada, progresiva
e inclusiva que forma parte del curri-
culo desde educacién infantil hasta
bachillerato.

* Constituye el punto de partida para
la adquisicién de hébitos saludables y
el compromiso con la actividad fisica
y deporte a lo largo de la vida.

* Supone la experiencia de aprendizaje
que se ofrece a los nifios y jévenes
para ayudarles a adquirir las habili-
dades psicomotrices, la comprensién
cognitiva y las aptitudes sociales y
emocionales que necesitan para llevar
una vida fisicamente activa y plena-
mente satisfactoria.

Riesgos de la actividad fisica

Si la practica deportiva no se realiza de
manera segura, puede tener riesgos para
la salud con potencial repercusion en la
morbi-mortalidad.

La préctica deportiva puede tener
riesgos para la salud si no se practica de
manera segura, con potencial repercu-
sién en la morbi-mortalidad. Por ello
es importante en cardidpatas realizar
revisiones cardioldgicas periédicas, de
forma que se pueda prescribir la activi-
dad fisica acorde a su patologia, estable-
ciendo, si fuera necesario, las restriccio-
nes oportunas.

Ademis del riesgo cardiovascular,
pueden producirse lesiones del aparato
locomotor. En aras de su prevencién,
la Academia Americana de Pediatria
(American Academy of Pediatrics)
sugiere en el documento Sports Spe-
cialization and Intensive Training
in Young Athletes®), descansar, al
menos, 1 o 2 dias a la semana de préc-
tica deportiva, y como minimo hacer 3
periodos de reposo deportivo anuales
de 1 mes de duracién cada uno. En
la mencionada publicacién se sefialan
una serie de premisas con el objetivo de
disminuir el riesgo de lesiones y favore-
cer la adquisicién del saludable hdbito
deportivo, a las cuales nos adherimos
plenamente:

* El objetivo primordial de la practica
deportiva en la infancia, debe ser
adquirir unos hdbitos saludables que
se mantengan a lo largo de la vida.

PEDIATRIA INTEGRAL

* Es recomendable practicar diversos
deportes, pues ello disminuye el
riesgo de lesiones, estrés y burnout.

* Se debe diversificar la préctica
deportiva en los primeros afios de la
infancia, y retrasar la especializacion
en algin deporte en concreto, pues
de esta manera se aumenta la proba-
bilidad de adherencia a largo plazo.

(Es necesario hacer revisiones
cardiolégicas predeportivas?

Es recomendable realizar revisiones car-
diolégicas predeportivas que incluyan un
electrocardiograma.

Existe consenso general en la nece-
sidad de realizar un cribado predepor-
tivo, aunque con enormes divergencias
en cuanto a los protocolos y a las bases
legales en los distintos paises. La nece-
sidad de su realizacién se basa en la
importancia de detectar la presencia
de cardiopatias que hubieran podido
pasar inadvertidas, y que puedan supo-
ner un riesgo para la salud de nifios y
adolescentes en relacién con la prictica
deportiva. En pacientes con enfermedad
cardiovascular conocida, es fundamen-
tal evaluar su situacién funcional para
poder orientar el tipo e intensidad de
actividad fisica que se debe llevar a cabo.

Las principales guias, que son las
elaboradas por la American Heart
Association (AHA)®) y, en Europa, la
recientemente publicada por la Euro-
pean Society of Cardiology (ESC) y la
Association for European Paediatric
and Congenital Cardiology (AEPC)
(10), incluyen cuestionarios mds o menos
exhaustivos en cuanto a anamnesis,
antecedentes personales y familiares,
ademds de una completa exploracién
fisica. La principal controversia radica
en la realizacién o no de un electrocar-
diograma (ECG) de forma sistematica.
En Estados Unidos no se aconseja la
realizacién rutinaria de un ECG en la
poblacién general®), mientras que en
Europa, si se recomienda como parte
fundamental en los reconocimientos
predeportivos(0).

La AHA argumenta, para no
incluirlo, su baja especificidad, alto
coste econémico y la dificultad de
implicar a los médicos en la realizacién
de reconocimientos médicos de despis-
taje cardiovascular. Sin embargo, cada

vez son mds las evidencias que demues-
tran la utilidad del mismo(11,12),

En Espaiia disponemos desde el afio
2015, de la Guia Clinica de Evaluacién
Cardiovascular previa a la prictica
deportiva en Pediatria®), elaborada por
la Sociedad Espafiola de Cardiologia
Pediitrica y Cardiopatias Congénitas
(SECPCCQ) y el Consejo Superior de
Deportes (CSD), y avalada por nume-
rosas Sociedades Cientificas. En dicho
documento, pendiente de actualizacién
en proximas fechas, se recomienda la
realizacién de una evaluacién cardio-
vascular predeportiva para cualquier
nivel de actividad en nifios a partir de
los 6 afios de edad. Los reconocimien-
tos incluyen: anamnesis con bisqueda
de signos y sintomas de alarma, ante-
cedentes personales y familiares, una
completa exploracién fisica y un ECG
de 12 derivaciones. Consideramos que
los profesionales mas adecuados para la
realizar estas evaluaciones deben tener
aptitud en la valoracién cardiovascular
de nifios y adolescentes, asi como un
profundo conocimiento de la interpre-
tacién del ECG. Siendo estos profesio-
nales: cardidlogos pedidtricos, pedia-
tras, cardiélogos, médicos del deporte
y médicos de familia. A tal efecto, se
realizardn cursos de formacién desde las
Sociedades cientificas con el objetivo de
ampliar el personal médico cualificado
para realizar estas revisiones(?). Ademis,
en aquellos casos en que se detecten
patologias cardiovasculares, se indican
las pruebas complementarias a realizar,
la periodicidad de las revisiones y las
recomendaciones especificas sobre pric-
tica deportiva.

Asimismo, en nuestro pais, también
contamos con la publicacién “Recomen-
daciones para la prictica de ejercicio
fisico en pacientes cardiépatas en edad
escolar”3), editada recientemente por
la Xunta de Galicia.

Recomendaciones para la
practica deportiva en nifos y
adolescentes con enfermedad
cardiovascular

Las recomendaciones sobre la practica
deportiva en cardiépatas dependen de cada
patologia, tendiendo, en la actualidad, a
evitar las restricciones en la medida que
sea posible.



Las recomendaciones acerca de la
prictica deportiva varian en funcién del
tipo de cardiopatia, de su repercusién
hemodindmica, de la capacidad funcio-
nal y del tratamiento recibido, asi como
de la intensidad de la actividad planifi-
cada(¥), Si bien, son recomendaciones
generales, cada caso debe ser manejado
de forma individualizada, consen-
suando su realizacién con la familia y
el paciente.

Los estudios indicados en cada pato-
logia y las revisiones a seguir pueden
consultarse con detalle en el documento
original®. No obstante, a continuacién,
se exponen unas nociones bdsicas por
grupos de patologias.

Cardiopatias congénitas

Se recomienda la realizacién de ejer-
cicio fisico moderado regular a todas las
personas con cardiopatias congénitas(4).
En el caso de que el paciente desee par-
ticipar en deportes de competicién, debe
ser remitido a Cardiologia Pedidtrica
para una valoracién cardiolégica espe-
cifica. A continuacion, se exponen las
recomendaciones especificas.

Cardiopatias con cortocircuitos

simples
Se incluyen aqui la comunicacién

interauricular (CIA) e interventricular

(CIV) y el ductus arteriosus persistente

(DAP).

* No intervenidas: pacientes sin reper-
cusién hemodindmica ni arritmias
pueden participar, tanto a nivel
recreativo como de competicién, en
todos los deportes®:15). Una excep-
cién son los deportes subacudticos
(p. €j., submarinismo), que se con-
traindican hasta la correccién del
defecto. Pacientes con repercusion
hemodindmica se valorarin de forma
individualizada, pudiendo considerar
la participacién en deportes de baja
intensidad (clase TA){15),

* Intervenidas (tras cierre quirirgico
o percutdneo): en pacientes sin cor-
tocircuitos residuales, sin datos de
hipertensién pulmonar, disfuncién
miocdrdica ni arritmias significa-
tivas, estdn permitidos todos los
deportes tras 3-6 meses de la inter-
vencién(3), En caso contrario, se
limitard la participacién deportiva,
con la posible excepcién de deportes
de intensidad leve (clase IA). En el
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Tabla Ill. Recomendaciones deportivas para pacientes con coartacion de aorta

Coartacion ~ Repercusion* Recomendaciones
de aorta
Nativa Ningun criterio Permitidos todos los deportes
>1 criterio Solo deportes de intensidad baja (clase IA)
Intervenida  Ningun criterio Permitidos todos los deportes a partir del

ni aneurisma
en la zona de la
intervencion

tercer mes de la intervencion, exceptuando los
deportes de componente estatico alto (I1IA,
I1IB y I1IC) y los deportes de contacto

>1 criterio
0 presencia
de aneurisma

Solo deportes de intensidad leve, dinamica
y estatica (clase IA, IB)

*Criterios de repercusion: 1) Presencia de dilatacion de aorta ascendente significativa
(z-score >3); 2) Gradiente tensional entre miembros superiores e inferiores >20 mmHg;
3) Respuesta hipertensiva en la ergometria (TAS >p95 esperado en pico de ejercicio).

caso de implantacion de dispositi-
vos percutdneos, se deben evitar los
deportes de contacto durante los pri-
meros 6 meses®).

Cardiopatias complejas

Engloban un grupo heterogé-
neo y poco frecuente de pacientes con
un dificil manejo clinico. Suelen presen-
tar varias anomalias asociadas (entre las
que se encuentran: el canal auriculoven-
tricular, la D-transposicién de grandes
arterias, la transposicién de grandes
arterias congénitamente corregida, la
tetralogia de Fallot y la anomalia de
Ebstein), con gran heterogeneidad en su
presentacién, por lo que debemos tener
en cuenta diferentes aspectos: nimero
y tipo de intervenciones quirdrgicas/
percutdneas, cortocircuitos y lesiones
residuales, disfuncién ventricular, capa-
cidad funcional y aparicién de arritmias.
Por tanto, este grupo de pacientes debe
ser evaluado por su centro de referencia
antes de iniciar la prictica deportiva. De
forma general, los pacientes que, tras la
correccién quirdrgica, estin asintomdti-
cos con buen resultado hemodindmico y
sin aparicién de arritmias significativas
en el Holter ECG o en la prueba de
esfuerzo, podrdn realizar actividad fisica
recreativa sin limitaciones(5.10). La acti-
vidad deportiva de competicién, siempre
se evaluard de forma individualizada. A
continuacién, se comentari la coarta-
cién de aorta:
* Coartacién de aorta: Puede darse

de forma aislada (estrechamiento a

nivel del istmo aértico) o formando

parte de cardiopatias mds comple-
jas. La hipertension arterial (HTA)
persistente es el problema comin
mis asociado, incluso en pacientes
intervenidos. A menudo, se consi-
dera parte de una aortopatia, par-
ticularmente cuando se asocia con
una vélvula adrtica bicuspide. Esto
hace que la aorta sea mds vulnerable
a la dilatacién, la formacién de aneu-
rismas, diseccién y ruptura. A largo
plazo, tanto los pacientes interveni-
dos como los no intervenidos tienen
una morbi-mortalidad cardiovascu-
lar aumentada. Una de las alteracio-
nes mds llamativas es la respuesta
hipertensiva al ejercicio fisico, que
se asocia a HTA persistente en el
seguimiento de estos pacientes. En
la tabla ITI, se exponen las recomen-
daciones especificas(15:16),

Hipertensién pulmonar
Enfermedad vascular pulmonar
asociada a cardiopatias congénitas
y cardiopatias cianégenas (no
operadas o tras shunt paliativos)

En este grupo se engloban pacientes
con cardiopatias ciandgenas no repa-
radas o tras shunt paliativos, aquellos
con cardiopatias con cortocircuito
izquierda-derecha no intervenidas que
han desarrollado enfermedad vascular
pulmonar e hipertensién pulmonar
(HTP) establecida (sindrome de Eisen-
menger) y pacientes con HTP residual
tras tratamiento corrector.

Son un grupo con alto riesgo de
muerte sibita durante la prictica depor-
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tiva y, por regla general, tienen una baja
tolerancia al ejercicio y autolimitan su
actividad®). Los programas de ejerci-
cio regular han mostrado mejoras en los
pardmetros hemodindmicos, en la capa-
cidad funcional y en la calidad de vida
de estos pacientes. Por su complejidad,
la prescripcién deportiva debe realizarse
de forma individualizada y por profe-
sionales especializados. Se debe fomen-
tar la actividad fisica recreativa que no
requiera un esfuerzo maximo, siempre
que no aparezcan sintomas y la cianosis
siga siendo aceptable(®). Se debe evitar
el ejercicio a altitudes superiores a los
1.500 metros®.

En cuanto a los deportes de compe-
ticién, actualmente se recomienda®>):

* Pacientes con presién arterial pul-
monar media (PAPm) <25 mmHg:
permitidos todos los deportes.

* Pacientes con HTP moderada o
grave, PAPm>25 mmHg: permiti-
dos los deportes de baja intensidad
(clase TA).

* Pacientes con cardiopatias ciané-
genas no reparadas estables y sin
sintomas clinicos de insuficiencia
cardiaca: pueden realizar deportes

de baja intensidad (clase IA).

Valvulopatias

No existen estudios prospectivos
que examinen el impacto del ejercicio
en la progresion de la enfermedad val-

vular(). De forma general, pacientes
asintomdticos con disfuncién valvular
leve o moderada, con funcién ventri-
cular conservada y buena respuesta al
ejercicio en la ergometria, se consideran
de bajo riesgo y pueden participar en
todos los deportes, tanto a nivel recrea-
tivo como de competicién. En caso
contrario, deben ser evaluados de forma
individualizada.

En la tabla IV, se recogen las val-
vulopatias mds frecuentes en Pediatria
y las recomendaciones en cuanto a la
prictica deportiva en funcién del tipo
de lesion y grado de afectacion:1417),
Para valvulopatias mixtas, se debe
seguir la recomendacién para la lesién
predominante.

A continuacién, se exponen las reco-
mendaciones para dos de las principales
valvulopatias: la vilvula adrtica bicus-
pide y el prolapso mitral.

Vélvula adrtica bicuspide(l4.16)
Pacientes con vilvula normofuncio-
nante:

* Sin dilatacién de la aorta ascendente:
permitidos todos los deportes.

* Dilatacién leve de aorta ascendente:
no se recomiendan los deportes de
alta carga estética (clase III).

 Dilatacién moderada de aorta ascen-
dente: solo permitida la actividad
fisica clase IA y IB, evitando depor-
tes de contacto.

* Dilatacién severa de aorta ascen-
dente, se recomienda solo la activi-
dad fisica recreativa de intensidad
leve.

En casos de disfuncién valvular
(estenosis y/o insuficiencia) o coexisten-
cia de coartacién de aorta, se aplicarin
las recomendaciones correspondientes.

Prolapso mitral

Se restringe la actividad fisica ante
pacientes que hayan sufrido algin pro-
ceso tromboembdlico o sincope de causa
no explicable, presencia de QT largo,
arritmias ventriculares significativas en
el Holter ECG, antecedentes familia-
res de muerte subita de familiares con
prolapso mitral o que tengan una insu-
ficiencia mitral severa o disfuncién de
ventriculo izquierdo (VI)®.

Miocardiopatias, miocarditis
y pericarditis

Las enfermedades del miocardio
se asocian a un mayor riesgo de arrit-
mias cardiacas potencialmente graves y
muerte stbita o parada cardiaca durante
el ejerciciod+18). Las recomendaciones
sobre la prictica deportiva se establece-
rdn de forma individualizada, conside-
rando: el estado sintomitico, el perfil de
riesgo de muerte stibita cardiaca (MSC),
la historia natural de la enfermedad, la
edad y las caracteristicas de la disciplina
deportivals).

Tabla IV. Recomendaciones deportivas en las valvulopatias

Lesion Recomendaciones en funcién grado de afectacion
Leve Moderada Severa

Estenosis Permitidos todos - Permitidos los deportes - Contraindicado el deporte de competicién y

adrtica los deportes clase IA, IB, lIAy IIB, si recreativo, con la posible excepcién de deportes clase
ergometria normal IA si asintomaticos y ergometria normal

Insuficiencia Permitidos todos - Asintomaticos, funcion - Permitidos deportes (recreativo y competicion) clase

adrtica los deportes VI normal, VI no dilatado IA, IB, IC, lIA, IIB, IIC si leve o moderada dilatacién
y ergometria normal, se VI, funcién sistélica conservada y ergometria normal
permiten todos los deportes - Si disfuncién VI y/o arritmias inducidas por ejercicio,

contraindica deportes de intensidad moderada/alta
Estenosis Permitidos todos - Deporte recreacional sin - Precisan tratamiento. Considerar deportes
pulmonar los deportes restriccion si ECG normal (recreacional y de competicion) de baja intensidad

(nativa/residual)

clase IA 'y IB si asintomaticos

Considerar deportes de
competicion de clase 1Ay IB

Insuficiencia
pulmonar
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Permitidos todos
los deportes

Si dilatacién y disfuncién VD, considerar deportes (recreativos y de competicién) de baja
intensidad (IAy IB)



Miocardiopatia hipertréfica (MCH)

En la actualidad, contamos con dos
abordajes principales para estratificar
el riesgo de MSC en la MCH, uno
sugerido por la AHA(9 y otro por la
Seccién de Cardiologia de Deportes
de la AEPC de la ESC(8). La AHA
sugiere que pacientes con fenotipo cli-
nico y diagnéstico inequivoco no deben
participar en deportes de competicién
(excepto deportes de clase IA), con
independencia de la estratificacidn del
riesgo. Sin embargo, la ESC es mis
flexible y valora considerar la participa-
cién en deportes de competicién y acti-
vidad fisica recreativa de mayor intensi-
dad (excepto deportes donde el sincope
puede asociar riesgo vital), para pacien-
tes sin ningun factor de riesgo y tras
una exhaustiva evaluacién en una Uni-
dad especializada. Individuos genética-
mente positivos para MCH, pero con
fenotipo negativo, pueden participar en
todos los deportes(14.18),

Miocardiopatia dilatada (MCD)

Los factores de riesgo relacionados
con eventos adversos durante la préc-
tica deportiva son: la disfuncién del
VI, la presencia de arritmias ventricu-
lares frecuentes o complejas en el Hol-
ter ECG o en la ergometria, sincope
inexplicado, antecedente de parada car-
diaca y genotipo de alto riesgo. En los
ltimos afios, se ha descrito que la pre-
sencia de realce tardio con distribucién
tipica en pared media en la Resonancia
Magnética (RM), se ha asociado con un
mayor riesgo de arritmias ventriculares y
MSCO4), Las vigentes recomendaciones
de la ESC parala prictica deportiva son
las siguientes(14.18);

* Valorar la actividad fisica recreativa
de intensidad baja a moderada (clase
IA, IB) en todos los individuos con
MCD, con independencia de la
funcién del VI, asintomaticos y sin
arritmias ventriculares inducidas por
el ejercicio.

* La participacién en deportes de alta
o muy alta intensidad, incluidos los
deportes de competicién (excepto
deportes en los que el sincope puede
asociar riesgo vital), puede valorarse
tras una evaluacion exhaustiva en
individuos asintomdticos y sin nin-
gun factor de riesgo.

* Se contraindican los deportes de
competicién en caso de sintomas o
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algun factor de riesgo, con posible
excepcién de deportes de clase TA.

* Individuos con genética positiva
(excepto mutaciones de alto riesgo) y
fenotipo negativo: permitidos todos
los deportes.

Miocardiopatia no compactada(14.18,19)

Se puede considerar la participa-
cién en actividades recreativas de alta
intensidad y deportes competitivos para
pacientes asintomdticos sin ningdn fac-
tor de riesgo. La presencia de algtin fac-
tor de riesgo contraindica el deporte de
competicién, con la posible excepcidn
de los deportes de clase IA.

Individuos con genética posi-
tiva y fenotipo negativo, pueden par-
ticipar en todos los deportes, incluidos
los de competicién, con la excepcién de
pacientes portadores de mutaciones
de alto riesgo.

Miocardiopatia arritmogénica(l4,18,19)

No se recomienda la participacion en
deportes recreativos de alta intensidad
o en cualquier deporte de competicion,
incluidos aquellos pacientes con geno-
tipo positivo y fenotipo negativo.

Miocarditis(14,18,19)

Es una de las causas mis frecuentes
de MSC durante el ejercicio. Se asocia
generalmente a eventos arritmicos que
no siempre se correlacionan con la seve-
ridad de la inflamacién del miocardio o
los niveles séricos de troponina, pero si
con la disfuncién ventricular. Est4 con-
traindicada cualquier actividad depor-
tiva en pacientes con sospecha o diag-
néstico de miocarditis activa. A los 3-6
meses del inicio de la enfermedad, se
podra valorar la reanudacién deportiva,
incluidos los deportes de competicién,
tras una evaluacién cardiolégica com-
pleta, siempre y cuando se cumplan los
siguientes criterios: normalizacién de
la funcién ventricular, normalizacién
de marcadores séricos inflamatorios, de
dafio miocdrdico y de fallo cardiaco, y
ausencia de arritmias relevantes en
el Holter ECG y en la ergometria, y
normalizacién del ECG basal (la per-
sistencia de pequefias alteraciones en el
segmento ST y en la onda T no son per
se, motivo de restriccion deportiva)®.
Se desconoce la importancia clinica de
la persistencia de realce tardio de gado-

linio en la RM, sin embargo, la cicatriz
del miocardio es una fuente potencial
de arritmias ventriculares. En estos
casos, parece prudente realizar valora-
cién individualizada de cada caso.

Pericarditis(14.19)

La pericarditis es, en general, una
enfermedad de muy buen pronéstico.
Durante la fase aguda no estd permi-
tida la practica de ningun deporte. La
reanudacién a la actividad deportiva,
incluido el deporte de competicién,
se valorard a partir del tercer mes del
inicio de la enfermedad (en casos leves
de rdpida recuperacidn, puede ser al
mes), tras recuperacién completa de
la enfermedad (asintomdticos, bio-
marcadores séricos normales, funcién
ventricular normal y ausencia de arrit-
mias ventriculares frecuentes/complejas
en reposo, en el Holter ECG o en la
ergometria). En los casos de afectacién
miocdrdica concomitante, las recomen-
daciones se regirdn por las comentadas
en la miocarditis. No se recomienda
la participacién en ejercicios de inten-
sidad moderada-alta, incluidos los
deportes de competicién, a pacientes
con pericarditis constrictiva.

Arritmias y trastornos
arritmogénicos

Las arritmias cardiacas pueden ser o
no debidas a cardiopatias estructurales
subyacentes y pueden ser adquiridas o
heredadas. En deportistas, es funda-
mental descartar si existe una enferme-
dad cardiaca asociada. Las preguntas
que debemos responder a la hora de
prescribir actividad fisica a pacientes
con arritmias y/o trastornos arritmo-
génicos son las siguientes@0): ;la préc-
tica deportiva supone un mayor riesgo
de arritmias potencialmente mortales?,
sel control de los sintomas puede obs-
taculizar el rendimiento y/o reducir la
calidad de vida?, scudl es el impacto del
deporte en la progresién natural de la
condicién arritmogénica subyacente?

La distincién entre variantes de la
normalidad, a menudo exageradas por
la fisiologia especifica del deportista, y
las arritmias que pueden ser sintoma-
ticas o potencialmente mortales, pue-
den ser un desafio importante para el
cardi6logo@V). Todo esto hace que las
recomendaciones para la participacién
deportiva en individuos con condicio-

PEDIATRIA INTEGRAL

419



420

Tabla V. Recomendaciones deportivas para pacientes con arritmias o trastornos arritmogénicos

Arritmia

Bradicardia sinusal profunda y/o
pausas sinusales prolongadas*

ACTIVIDAD FISICA EN NINOS Y ADOLESCENTES CON ENFERMEDAD CARDIOVASCULAR

Criterios de elegibilidad

Asintomaticos, sin indicios
de disfuncién sinusal

Recomendaciones

Permitidos todos los deportes

Trastornos de

la conduccién BAV 1ery 2° grado

Asintomaticos con normalizacién
de la conduccién con el ejercicio

Permitidos todos los deportes

Asintomaticos, sin pausas prolongadas,
y normalizacién con el ejercicio

Permitidos todos los deportes

auriculoventricular tipo Mobitz |

(BAV) (Wenckebach)
BAV 2° grado
tipo Mobitz Il
BAV 3er grado

Si QRS estrecho, frecuencia

cardiaca que aumenta con ejercicio,

no extrasistolia ventricular ni historia de
sincope

Permitidos deportes con
componente dinamico bajo-
moderado (IA, IB)

Bloqueo completo de rama derecha
0 izquierda

Asintomaticos, sin blogqueo AV con ejercicio,
sin disfuncién ventricular ni arritmias
ventriculares

Permitidos todos los deportes

Extrasistolia supraventricular

Asintomaticos, sin disfuncién ventricular ni
dilatacion de cavidades

Permitidos todos los deportes

TPSV (TRNAV, TRAV-via accesoria oculta, TA)

Asintomaéticos y sin cardiopatia estructural™2

Permitidos todos los deportes

Wolff-Parkinson- Asintomatico

White

Estratificacion del riesgo*3:
- Con criterios de bajo riesgo

Permitidos todos los deportes
(excepto deportes con riesgo
vital en caso de sincope)

- Sin criterios de bajo riesgo

Valoracién por Unidad
especializada (valorar posibilidad
de ablacién si >12 afios)

Sintomético (TPSV,
FA, flutter auricular
o0 sincope)

Valorar ablacién

Permitidos todos los deportes
tras 3 meses de la ablacién si no
hay recurrencias

Fibrilacién auricular

Paroxistica sin recurrencias en 12 meses

Permitidos todos los deportes

Flutter auricular

Se recomienda ablacién

Permitidos todos los deportes tras
ablacion y sin recurrencias (deporte
recreativo a la semana de la
ablacién y deporte de competicion
al mes de la ablacion)

Extrasistolia ventricular

Asintomaticos, monomorficas, desaparecen
con el ejercicio, sin disfuncién ventricular y
sin dilatacién de cavidades

Permitidos todos los deportes

Taquicardia ventricular no sostenida

Valoracién por una Unidad
especializada

FA: Fibrilacién auricular; TPSV: taquicardia paroxistica supraventricular; TRAV: taquicardia por reentrada nodal; TRNAV: taquicardia

por reentrada AV; TA: taquicardia auricular.

*Unicamente ante bradicardia sinusal profunda (<40 Ipm adolescentes; <50-60 Ipm nifios), incompetencia cronotrépica y/o
pausas sinusales prolongadas (>3 s en vigilia) se debe estudiar la posible causa de disfuncion del nodo sinusal.

“2Sintomaticos o con cardiopatia estructural: se recomienda ablacion. Si tras ablacién no hay recurrencias, estaran permitidos todos

los deportes.

*3En adultos, se recomienda una estratificacion invasiva del riesgo mediante estudio electrofisiolégico, pues existe riesgo de
muerte subita cardiaca (MSC). En nifios menores de 12 afios de edad, este riesgo es minimo, por lo que se aconseja estratificar
en funcidn del Holter ECG y la ergometria. Criterios de bajo riesgo: desaparicion de la preexcitacion durante la ergometria y ausencia
de taquiarritmias patoldgicas en el Holter ECG durante la practica deportiva.

Modificada de Crespo D et al.().
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nes arritmogénicas sean complejas y
deben ser evaluadas de forma indi-
vidualizada. En la tabla V, se sinteti-
zan las recomendaciones deportivas
para pacientes con arritmias o trastornos
arritmogénicos sin cardiopatia estruc-
tural,20-22), La presencia de sintomas
o el no cumplimiento de los criterios de
elegibilidad son criterio de valoracién
individualizada por una Unidad espe-
cializada en Arritmias Pedidtricas, antes
de iniciar la prictica deportiva.

Canalopatias

Todos los pacientes con sospecha o
diagndstico de canalopatia deben ser
evaluados en una Unidad especializada
de Arritmias Pedidtricas, antes de reali-
zar cualquier actividad deportiva.

* Sindrome de QT largo (SQTL)
(14,22,23); El riesgo de eventos cardia-
cos durante las actividades deporti-
vas es, en gran parte, especifico de la
genética. Pacientes con SQTL1
tienen un mayor riesgo de MSC
durante el ejercicio. Las precauciones
generales de todas las personas con
SQTL que hacen ejercicio incluyen:
evitar los firmacos que prolongan
el intervalo QT (www.credible-
meds.org), la deshidratacién y el
desequilibrio electrolitico. Se reco-
mienda, ademds, que estén en tra-
tamiento con betabloqueantes y
se debe promover un entorno seguro
(supervision de la actividad, planes
de actuacién establecidos, disponibi-
lidad de desfibrilador externo...). De
forma general, se evitardn aquellos
deportes de riesgo vital en caso de
sincope. Pacientes con SQTL1 evi-
tardn los deportes acudticos y sumer-
girse en agua fria bruscamente. Las
actividades con ruidos bruscos se
evitardn en pacientes con SQTL2.
Los portadores de una mutacién con
fenotipo negativo (QTc en limites
normales) deben ser evaluados de
forma individualizada, teniendo
en cuenta el tipo y el entorno de
los deportes (individual frente a en
equipo), el tipo de mutacién y el
alcance de las medidas de precau-
cién que se pueden establecer a la
hora de realizar la prictica depor-
tiva. No se recomiendan los deportes
recreativos de alta intensidad ni com-
petitivos, en pacientes con un QTc>
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500 ms o con SQTL confirmado. El
deporte de competicién queda con-
traindicado en pacientes con antece-
dentes de parada cardiaca o sincope
arritmico.

+ Sindrome de QT corto22): No se
permiten los deportes de competi-
cién. Se puede valorar la realizacién
de actividad fisica recreativa de baja
a moderada intensidad en pacien-
tes asintomdticos y sin anteceden-

tes familiares de MISC.

+ Sindrome de Brugada(14,22,23);

Tanto para pacientes con diagnds-
tico confirmado como para porta-
dores de mutaciones fenotipicamente
negativos, las precauciones genera-
les son: evitar firmacos desencade-
nantes (www.brugadadrugs.org), la
deshidratacién y aumentos de la tem-
peratura central (evitar hacer deporte
en condiciones cdlidas/humedas,
deportes de resistencia prolonga-
dos como triatlén y maratones, evi-
tar saunas y bafios de vapor...). En
caso de fiebre, esta debe tratarse de
forma enérgica. Se evitardn aquellos
deportes de riesgo vital en caso de
sincope. Pacientes asintomdticos
(con diagnéstico confirmado, porta-
dores de mutacién o con un patrén
ECG inducible) pueden participar en
todos los deportes siempre y cuando
cumplan las medidas generales
comentadas anteriormente y tras
valoracién individualizada por una
Unidad especializada.

* Taquicardia ventricular polimérfica
catecolaminérgica (TVPC)22): No
se recomiendan los deportes compe-
titivos (excepto los deportes de clase
IA) y deportes recreativos de alta
intensidad a los pacientes sintomati-
cos o asintomaticos con extrasistoles
ventriculares en bigeminismo, pare-
jas o taquicardia ventricular no sos-
tenida inducidas por el ejercicio. Los
deportes recreativos de baja y mode-
rada intensidad pueden ser valorados
en pacientes asintomaticos (al menos,
3 meses) con prueba de esfuerzo sin
ningun tipo de arritmia ventriculary
bajo tratamiento adecuado. Los por-
tadores de una mutacién patogénica
sin un fenotipo manifiesto, deben
tratarse como pacientes con TVPC
manifiesta.

Pacientes portadores de
marcapasos o desfibrilador
automatico implantable (DAI)(14.22)
Deben seguir las recomendaciones
relacionadas con la enfermedad sub-
yacente cuando estas exigen restriccio-
nes deportivas, evitando la practica de
deportes con alto riesgo de impacto. En
el caso de deportes con riesgo ocasio-
nal de impacto (fatbol, baloncesto...),
se debe llevar una proteccién adecuada
para evitar traumatismos sobre la zona
del implante. Se permite la realizacién
de deportes con componente dindmico
bajo-moderado y estitico bajo (IA, IB)
en el caso de pacientes portadores de
marcapasos con adecuada respuesta cro-
notropa al ejercicio, funcién ventricu-
lar normal y sin arritmias ventriculares
malignas, y en pacientes con DAI con
funcién ventricular normal sin arritmias
malignas y tras 6 meses de la implan-
tacién. La participacién en deportes de
mayor intensidad debe ser evaluada de
forma individualizada.

Sindrome de Marfan(14.24)

Los pacientes con sindrome de Mar-
fan pueden presentar a nivel cardiovas-
cular: prolapso de la vdlvula mitral,
insuficiencia mitral, dilatacién de la raiz
adrtica, diseccién adrtica. La diseccién
adrtica aguda en el sindrome de Mar-
fan u otras aortopatias, es una causa
importante de muerte sabita en depor-
tistas. Se aconseja actividad fisica de
baja intensidad y un estilo de vida salu-
dable a todos los pacientes, también
cuando existe dilatacién adrtica.

Establecemos las siguientes reco-
mendaciones de acuerdo a las dltimas
directrices de la AHA y tras una valo-
racién cardioldgica completa:

* Se podrd valorar la participa-
cién en deportes competitivos con
componente estdtico bajo-mode-
rado y dindmico bajo (clases IA y
ITA), siempre y cuando no tengan
ninguno de los siguientes factores:

- Dilatacién de la raiz adrtica
(z-score >2 o didmetro adrtico
>40 mm, o >2 desviaciones estin-
dar de la media en relacién con
la superficie corporal en nifios o
adolescentes <15 afios).

- Insuficiencia mitral moderada
o grave.

- Disfuncién sistélica del VI
(FE <40%).
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- Antecedentes familiares de di-
seccién adrtica con un didmetro
adrtico <50 mm.

* Los deportes de alta intensidad y
aquellos con riesgo de impacto que-
dan contraindicados. El aumento de
la tensién arterial y el estrés adrtico,
durante este tipo de deportes, sitia
a estos pacientes en riesgo de disec-
cién aértica y/o formacién de aneu-
rismas.

Hipertensién arterial

Las recomendaciones sobre la préc-
tica deportiva vienen definidas por el
grado de hipertension y su repercusién
(es importante evaluar: el dafio orgd-
nico —cerebro, rifién, vascular y retina—,
la hipertrofia ventricular izquierda, la
enfermedad cardiovascular y la pre-
sencia de sintomas), basindonos en
las Gltimas guias de la AAP y la Guia
Europea(®5:26). Las principales diferen-
cias se centran en los criterios para el
diagndstico y clasificacién de la hiper-
tension arterial. En esta revisién, hemos
tomado la clasificacién de la AAP de
2017. De forma general, todos los nifios
con tensién arterial elevada o hiperten-
si6n deben realizar cambios en el estilo
de vida, esto incluye: realizar actividad
fisica diaria, evitar >2 h diarias de acti-
vidades sedentarias, adecuado control
de peso, llevar una dieta saludable, ade-
cuar la ingesta de sal, evitar el consumo
de tabaco, de alcohol/téxicos y reducir
el estrés. Los nifios y adolescentes con
HTA pueden participar en deportes

de competicién una vez que se haya
evaluado la situacién clinica, los efec-

tos sobre los drganos diana y el riesgo
cardiovascular (Tabla V).

Riesgo de cardiopatia isquémica

En deportistas de mas de 30 afios
de edad, la principal causa de MSC es
la enfermedad ateroesclerdtica corona-
ria??), mientras que en la edad pedié-
trica es rara. A continuacion, se deta-
Ilan las principales causas de cardiopatia
isquémica en nifios.

Anomalias congénitas de las arterias
coronarias(14.15.27)

Se considera una causa comtn de
MSC en deportistas adolescentes. La
prevalencia en poblacién general es del
0,44%. Sintomas como el dolor tord-
cico y el sincope con el ejercicio y la
MSC, pueden ser la primera manifes-
tacién clinica. Sin embargo, la mayoria
de los pacientes son asintomdticos. En
deportistas de alta competicién o ante
sospecha clinica en cualquier depor-
tista, se debe descartar la presencia
de anomalias congénitas coronarias
mediante ecocardiografia o angiografia
coronaria por TAC o RM o por coro-
nariografia por cateterismo.

Mientras que la Guia Clinica espa-
fiola de Evaluacién Cardiovascular
previa a la prictica deportiva en Pedia-
tria contraindica cualquier actividad
deportiva hasta la reparacién quirdr-
gica®), en las dltimas gufas de la AHA
y ESC valoran la posibilidad de reali-

Tabla VI. Recomendaciones deportivas para pacientes con HTA

Clasificacion

Tension arterial aumentada

Repercusion

zar deportes de intensidad leve (clase
IA), incluido deporte de competicién
a la espera de reparacién quirtrgica y
siempre que se trate de anomalias que
no discurran entre los grandes vasos, no
tengan la luz estrecha o angulada en su
origen ni tengan recorrido intramural,
y tras valoracién completa del riesgo
por un cardiélogo especializado, y en
consenso con la familia y el paciente.
Se puede valorar la participacién en
todos los deportes tras 3 meses de la
reparacién quirtirgica en pacientes asin-
tomidticos y con ausencia de datos de
isquemia inducible o arritmias cardiacas
complejas en la ergometria.

Enfermedad de Kawasaki(?7.28)

Las recomendaciones para la préc-
tica deportiva en los pacientes que han
padecido la enfermedad de Kawasaki
se establecen segun el riesgo relativo
de desarrollar isquemia miocdrdica,
teniendo en cuenta las dimensiones de
laluz de las coronarias, segtn la clasifi-
cacién americana basada en las puntua-
ciones z-score ajustadas a la superficie
corporal. En la tabla VI, se definen los
diferentes grupos y sus recomendacio-
nes especificas. De forma general, no
se permite la prictica deportiva hasta
pasadas 6-8 semanas desde el inicio de
la fase aguda y tras valoracién cardiol6-
gicay se debe promover un estilo de vida
activo con ejercicio aerébico regular. El
tratamiento con anticoagulantes o anti-
agregantes contraindica los deportes de
contacto.

Recomendaciones deportivas

Permitidos todos los deportes

- >p90 pero <p95 o si >120/80 mmHg, pero

<p95 (el que sea menor)
- >13 afios: 120-129/<80 mmHg

Hipertension grado 1
- >p95 a <p95 + 12 mmHg,

0 130/80-139/89 mmHg (lo que sea menor)

- >13 afios: 130/80 a 139/89 mmHg

Asintomatico, sin HVI ni ECV

Permitidos todos los deportes

Sintomatico, HVI, dafio
orgénico o ECV

El nivel de actividad dependera de la
gravedad de la enfermedad asociada

Hipertension grado 2

- >p95 + 12 mmHg, 0 >140 / 90 mmHg

(lo que sea menor)
- 213 afios: 2140 / 90 mmHg

Asintomatico, sin HVI, dafio
orgénico ni ECV

Restringir deportes con alto componente
estatico (II1A, [1IB, I1IC) hasta normalizar TA

con o sin tratamiento farmacolégico

Sintomatico, HVI, dafio
organico o ECV

El nivel de actividad dependera de la
gravedad de la enfermedad asociada

HVI: hipertrofia ventricular izquierda; ECV: enfermedad cardiovascular.
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Tabla VII. Recomendaciones deportivas en pacientes con enfermedad de Kawasaki

Nivel de riesgo

1. Sin anomalias coronarias (z - score<2)

Recomendaciones

Permitidos todos los deportes

2. Ectasia leve (z-score > 2y <2,5)

Permitidos todos los deportes

3. Aneurisma pequefio (z - score > 2,5y <5)
- Persistentes
- Disminuyen a dilatacién o normaliza

Permitidos todos los deportes

4. Aneurisma mediano (z-score >5y
<10, medida absoluta <8 mm)
- Persistente
- Disminuye a pequefio
- Disminuye a dilatacién o normaliza

Permitida la actividad fisica
recreacional.

La participacién en deportes
competitivos o actividades de

alta intensidad debe guiarse

por la ausencia de isquemia o
arritmias inducidas por el ejercicio

5. Aneurisma grande y gigante (z-score >10
0 medida absoluta >8 mm)
- Persistente
- Disminuye a mediano
- Disminuye a pequefio
- Disminuye a dilatacién o normaliza

Permitida la actividad fisica
recreacional.

La participacién en deportes
competitivos o actividades de

alta intensidad debe guiarse

por la ausencia de isquemia o
arritmias inducidas por el ejercicio

*Pacientes con un nivel de riesgo > 3 con deseo de participar en deportes
de competicién o de alta intensidad, deben ser evaluados de forma
individualizada mediante pruebas de estrés miocardico y ergometria,

para valorar riesgo de isquemia y arritmias.

Funcién del pediatra
de Atencién Primaria

La funcién del pediatra de atencién
primaria en pacientes con enfermedad
cardiovascular debe estar enfocada en
promover un estilo de vida saludable,
evitar el sedentarismo y recomendar
actividad fisica de forma regular y de
acuerdo a las recomendaciones de la
OMS siempre y cuando no exista con-
traindicacién por su patologia de base.
Si en algin momento los pacientes qui-
sieran participar en deportes de mayor
intensidad o a nivel de competicién debe
consultarse con el especialista en Car-
diologia Pedidtrica para establecer unas
recomendaciones especificas.
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Documento oficial vigente en nuestro pais, donde
se detallan: las bases legales, las recomendaciones
sobre la evaluacién cardiovascular predeportiva
a realizar en nifios y adolescentes, las pruebas
complementarias y las revisiones a llevar a cabo en
cardidpatas, asi como las indicaciones especificas
sobre la actividad fisica ante enfermedad
cardiovascular.
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- Brenner JS, Councul on Sports Medicine
and Fitness. Sports Specialization and
Intensive Training in Young Athletes.
Pediatrics. 2016; 138: €20162148.

Interesantisima publicacién de la Academia
Americana de Pediatria (American Academy of
Pediatrics) en la que se proponen los objetivos
primordiales de la préctica deportiva en jévenes,
y se sefialan una serie de premisas con el objetivo
de disminuir el riesgo de lesiones y favorecer la
adquisicién del saludable hébito deportivo.

- HarmonKG, Zigman M, Drezner JA. The
effectiveness of screening history, physical
exam, and ECG to detect potentially lethal
cardiac disorders in athletes: a systematic
review/meta-analysis. ] Electrocardiol.
2015; 48: 329-38.

Amplisimo meta-analisis realizado en Estados
Unidos por autores de méximo prestigio en
arritmias y en cardiologia deportiva, que incluyé
un total de 47.137 deportistas. Se concluye que
la estrategia mds efectiva, como cribado de
enfermedad cardiovascular en el deportista, es la
realizacién de un electrocardiograma, que es 5
veces mds sensible que la anamnesis y 10 veces
mds sensible que la exploracién fisica, con menor
tasa de falsos positivos.

- Pelliccia A, Sharma S, Gati S, Bick
M, Borjesson M, Caselli S, et al.; ESC
Scientific Document Group. 2020 ESC
Guidelines on sports cardiology and
exercise in patients with cardiovascular
disease. Eur Heart J. 2021; 42: 17-96.

Vigentes guias europeas sobre cardiologia

deportiva y ejercicio fisico en pacientes con

enfermedad cardiovascular.

Caso clinico

Nifia de 14 afios que acude a su pediatra para la revision
rutinaria. No refiere sintomatologia desde el punto de vista
cardiovascular. Esta temporada se ha apuntado al equipo
de futbol del colegio, y le han comentado que, en la ficha
deportiva, debe constar como “apta” para poder participar
en la competicion.

Antecedentes personales: vacunas segln calendario. Sin
alergias conocidas. Sin ingresos ni cirugias.

Antecedentes familiares: sin antecedentes de cardiopatias
ni muertes stbitas en familiares de primer grado.

Exploracién fisica: peso: 41 kg
(p39). Talla: 145 cm (p25). Tension !
arterial en miembro superior derecho:
106/68 mmHg (p59/p72). Buen
estado general. Bien nutrida, hidra- |
tada y perfundida. Eupneica. No sig- ! !"
nos de dificultad respiratoria. AC: no
se auscultan soplos, con 2° tono nor-
mal. Llama la atencion que el intervalo
entre los distintos latidos no es regu-
lar, unos estan mas cercanos entre si
y hay otros que se espacian mas. AP:
buena ventilacién bilateral sin ruidos
patolégicos. AB: blando e indoloro, sin
masas ni visceromegalias.

B
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Evolucion: el pediatra solicita un electrocardiograma. En
base a su sospecha diagnéstica de extrasistolia ventricular,
deriva a la nifia a la consulta de Cardiologia Pediatrica del
Hospital de referencia para completar el estudio y para valorar
si se deben recomendar restricciones deportivas.

Pruebas complementarias: electrocardiograma de 12 deri-
vaciones. Se observa en la parte final del registro, un latido
adelantado sin onda P precedente y con complejo QRS ancho

(extrasistole ventricular) (Fig. 1).
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!_g Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC
se pueden realizar en “on line” a través de la web:
www.sepeap.org ¥ www.pediatriaintegral.es.
Para conseguir la acreditacion de formacion

continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter unico para todo el sistema

nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los cuestionarios de

acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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&g Cuestionario de Acreditacion

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Actividad fisica en
nifios y adolescentes con
enfermedad cardiovascular

17.

18.

19.

La actividad fisica en pacientes con
enfermedad cardiovascular, sefale

la respuesta CORRECTA:
a. Debe estar restringida en la
medida de lo posible.

b. Es necesaria para un adecuado
desarrollo emocional y psicoso-
cial.

Debe evitar el sedentarismo.

o

d. Debe ser objetivo prioritario en
las revisiones médicas.

e. b, cydson correctas.

En cuanto a la clasificacién de los
deportes, sefiale la respuesta CO-

RRECTA:

a. Los deportes mds cardiosaluda-
bles son los deportes con com-
ponente estdtico alto y dindmico
bajo.

b. Puede clasificarse en 4 grupos
de disciplinas segtin los cambios
hemodindmicos asociados con
el entrenamiento fisico y en el
impacto cardiovascular a largo
plazo.

c. Elbéisbol es un deporte de clase

IB.

d. El componente dindmico del
ejercicio moviliza pequefios
grupos musculares.

e. by cson correctas.

En cuanto a la evaluacién cardio-
vascular predeportiva, sefiale la

respuesta FALSA:

a. Debe realizarse a partir de los
6 afios para cualquier nivel de
actividad.
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b. Debe realizarse una anamnesis
completa, buscando signos y
sintomas de alarma, incluyendo
antecedentes personales y fami-
liares y una exploracién fisica
completa.

c. El ECG se realizard solo si se
han encontrado signos o sinto-
mas de alarma en la anamnesis
y en la exploracién.

d. Para pacientes con enfermedad
cardiovascular conocida es fun-
damental evaluar su situacién
funcional para poder orientar
sobre la prictica deportiva.

e. Todas son correctas.

20. En cuanto a las recomendaciones

21.

deportivas de un paciente con vil-
vula adrtica biscuspide y estenosis
adrtica moderada, sefiale la respues-

ta CORRECTA:

a. Quedan prohibidos los deportes
de contacto.

b. Sila ergometria es normal,
podra realizar deportes de clase
IA, IB, ITA y IIB, siempre que
la aorta ascendente no esté dila-
tada.

c. En caso de dilatacién mode-
rada de la aorta ascendente, solo
podra realizar deportes de clase

IA.

d. En caso de aparicién de insu-
ficiencia leve, estd marcard las
restricciones deportivas.

e. ay b son correctas.

¢Cudl delas siguientes afirmaciones

es FALSA?

a. En pacientes con arritmias y/o
trastornos arritmogénicos, la
prictica deportiva puede supo-

ner un mayor riesgo de arritmias
potencialmente mortales.

b. Los pacientes con sindrome de
QTe largo deben evitar los far-
macos que prolonguen el inter-
valo QTc y la deshidratacién.

¢. Un paciente con una miocardio-
patia no compactada, con feno-
tipo negativo y genética positiva
para mutaciones de alto riesgo,
puede participar, tras valoracion
cardiol6gica, en todos los depor-
tes incluidos los de competicién.

d. A los 3-6 meses del inicio de
una miocarditis aguda, se podrd
valorar la reanudacién deportiva.

e. [El tratamiento con anticoagu-
lantes o antiagregantes contra-
indica los deportes de contacto.

Caso clinico

22.Acerca de la actuacién llevada a

cabo por su pediatra de Atencién
Primaria, ¢cudl de las siguientes

afirmaciones es CORRECTA?

a. No era necesario realizar un
electrocardiograma, pues no
presenta sintomas.

b. No era necesario derivar a la
nifia al especialista, pues no
existen antecedentes personales
ni familiares relevantes a nivel
cardiovascular.

C. ay b son correctas.

d. Es correcto realizar un electro-
cardiograma y remitir al espe-
cialista en Cardiologia, para
completar el estudio.

e. No era necesario realizar un
electrocardiograma, pues su
utilidad en ausencia de soplo es
pricticamente nula.


http://www.sepeap.org

23.El cardidlogo confirma la sos-
pecha diagnéstica del pediatra
de Atencién Primaria. En el
electrocardiograma establece
el diagnéstico de extrasistolia
ventricular, ;qué PRUEBAS
complementarias realizard para
completar el estudio a nivel car-
diovascular?

a.

No solicitard ninguna prueba
complementaria, pues con el
electrocardiograma del Cen-
tro de Salud y el realizado en
consulta de Cardiologia ya estd
establecido el diagnéstico.

Solicitard una ecocardiografia.

Solicitard un Holter ECG de 24
horas.

ACTIVIDAD FISICA EN NINOS Y ADOLESCENTES CON ENFERMEDAD CARDIOVASCULAR

d. Solicitard una prueba de

€.

esfuerzo.

b, ¢y d son correctas.

24. ;Cudles serian las INDICACIO-
NES sobre la actividad deportiva
que recomendaria el cardidlogo?

a.

Puede practicar todos los
deportes, si las extrasistoles son
monomdrficas, desaparecen con
el ejercicio, no provocan dilata-
cién de cavidades ni disfuncién
ventricular, y la nifia permanece
asintomadtica.

Solo puede practicar los depor-
tes con componentes estitico y
dindmico moderado (IA, IB,
ITA y IIB), si las extrasistoles

son monomérficas, desapare-

cen con el ejercicio, no provo-
can dilatacién de cavidades ni
disfuncién ventricular, y la nifia
permanece asintomadtica.
Pueden practicar todos los
deportes con normalidad si per-
manece asintomatica.

Por la naturaleza potencial-
mente maligna de las extrasis-
toles, puede practicar deportes
recreativos, pero no a nivel com-
petitivo.

Puede practicar todos los depor-
tes, si las extrasistoles son poli-
morficas, desaparecen con el
ejercicio, no provocan dilata-
ci6n de cavidades ni disfuncién
ventricular, y la nifia permanece
asintomadtica.
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Abstract

Arterial hypertension is a major cardiovascular risk
factor in adulthood. In recent years there has been

an increase in its incidence linked to the obesity
epidemic.

It is now thought to have its origins in childhood, so
proper management at an early age can have an impact
on health later in life.

Childhood hypertension is a current challenge.

There are many questions regarding its significance,
progression in later life, diagnosis, treatment and
preventive measures.

The mainstay of diagnosis is the correct measurement
of blood pressure in children. Subsequently, guided

by the clinical history and physical examination,

we will request the appropriate complementary tests

to attempt an aetiological diagnosis and evaluate

its repercussion. With regard to treatment, we will
recommend changes in lifestyle, based on dietary
measures and physical exercise, and we will select
those who can benefit from pharmacological treatment.

Resumen

La hipertension arterial es un factor de riesgo
cardiovascular de primer orden en la edad adulta. En los
Gltimos afos, ha habido un aumento en su incidencia,
ligado a la epidemia de obesidad.

Actualmente, se piensa que tiene su origen en la
infancia, por lo que un manejo adecuado en edades
tempranas puede tener un impacto en la salud

en edades posteriores.

La hipertension infantil supone un reto en el momento
actual. Existen numerosos interrogantes en cuanto

a su significado, progresién en edades posteriores,
diagnostico, tratamiento y medidas preventivas.

El pilar fundamental para el diagnéstico es la medida
correcta de la tensién en el nifio. Posteriormente, y
guiados por la historia clinica y la exploracion fisica,
solicitaremos las pruebas complementarias adecuadas
para intentar un diagnéstico etioldégico y evaluar su
repercusién. Respecto al tratamiento, recomendaremos
cambios en el estilo de vida, basados en medidas
dietéticas y ejercicio fisico, y seleccionaremos quién

se puede beneficiar de un tratamiento farmacolégico.
Un objetivo prioritario seria conseguir una prevencién
adecuada. Aunque faltan trabajos que demuestren la
evidencia de estas medidas en la infancia, parece légico
que evitar la obesidad, disminuir el consumo de sal y
favorecer el ejercicio fisico, tendran un efecto positivo.
Es indispensable, para conseguir estos objetivos, la
colaboracién de toda la sociedad, siendo fundamental

la labor conjunta de los pediatras de Atenciéon Primaria,
Hospitalaria y las familias.

A priority objective would be to achieve adequate
prevention. Although there is a lack of research to
demonstrate the evidence for these measures in
childhood, it seems logical that avoiding obesity,
reducing salt intake and encouraging physical exercise
will have a positive effect.

In order to achieve these objectives, the collaboration
of the whole of society is essential, with the joint

work of Primary Care Paediatricians, Hospital
Paediatricians and families being fundamental.

Palabras clave: Hipertension arterial concepto; Hipertension arterial tratamiento; Hipertensién de bata blanca;
Hipertensién enmascarada; Prevencién; Crisis hipertensiva.

Key words: High blood pressure concept; Hypertension treatment; White coat hypertension; Masked
hypertension; Prevention; Hypertensive crisis.

Introduccion

La hipertension arterial (HTA) es una epide-
mia cuyo origen se encuentra en la infan-
cia. Un manejo adecuado de la HTA en la
infancia puede tener un impacto positivo
en la edad adulta.

426.e1 PEDIATRIA INTEGRAL

Salud (OMS) considera la hiper-
tensién arterial (HTA), una de las
causas principales de muerte prematura
en el mundo.
En el mundo hay 1.130 millones de

personas con HTA, la mayoria vive en

L a Organizacién Mundial de la

paises con bajos o medianos ingresos.
Una de las metas para 2025, es reducir
la prevalencia de HTA un 25% (respecto
a los valores de referencia de 2010). Se
cree que la HTA en la edad adulta tiene
su génesis en la infancia. Se estima que
los nifios hipertensos tienen un 35% mis

Pediatr Integral 2021; XXV (8): 426.e1-426.e14



de probabilidades de HTA en la edad
adulta, si bien los datos son variables
segun los estudios®. Un conocimiento
adecuado de la HTA infantil repercutird
en la prevencién de enfermedades car-
diovasculares del adulto.

Diferentes Sociedades han actua-
lizado sus guias de HTA infantil. Las
mds representativas son la de la Sociedad
Europea de Hipertensién en 2016 y la
de la Academia Americana de Pediatria
en 2017. En ambas guias, se reconoce
la falta de evidencia en el diagndstico y
manejo de la HTA pedidtrica. Esto da
una idea sobre el camino que aun queda
por recorrer3-5),

Epidemiologia

El aumento de la hipertension en la infan-
cia ha ido ligado a la epidemia de obe-
sidad.

La prevalencia de la HTA en la infan-
cia y tensién normal/alta o elevada en
nifios entre los 8-17 afios ha aumentado
significativamente ligada a la epidemia
de obesidad.

Es dificil conocer la prevalencia exacta.
Estudios en 2007, estimaban la prevalencia
entre el 2-4%, otros estudios dan porcen-
tajes hasta diez veces menores. La preva-
lencia de HTA es muy baja en el periodo
neonatal y aumenta progresivamente con
la edad, en la adolescencia puede alcanzar
el 10-11% y hasta el 25% en nifios con
sobrepeso. Tanto la presién arterial (PA)
elevada, como la HTA, son mis frecuentes
en varones. La HTA sistélica aislada es la
mis frecuente en el adolescente.

Se ha visto una tasa de progresién
desde normotensién y tensién ele-
vada a HTA del 0,4-1,1/100 pacien-
tes/afo respectivamente, entre los
10-19 afos®G4),

Definicion de HTA.
Conceptos

La definicion de HTA en la infancia, se
basa en una distribucién estadistica, no
en el aumento del riesgo cardiovascular.

En Pediatria, la definicién de HTA
es arbitraria y se basa en la distribucién
normal de los valores de presion arterial
en poblacién sana y no en su asociacién
con morbilidad cardiovascular.

La PA varia con la edad, la talla y el

sexo. La obesidad estd ligada a valores

mis elevados, por lo que el peso no se
considera para definir la HTA. Tras el
nacimiento, la presién arterial sist6lica
se eleva durante el primer mes; poste-
riormente, este aumento se enlentece
hasta los 5 afios. Entre esta edad y el
inicio puberal, la presién arterial sist6-
lica y diastélica (PAS y PAD) aumen-
tan a un ritmo anual de 1-2 mmHg y
0,5-1 mmHg, respectivamente. Durante
la pubertad se produce un incremento
de los valores de PA mds evidente en
varones, consecuencia de su mayor masa
corporal y desarrollo puberal mds tardio.

Los valores de referencia aceptados
en la Guia Europea de 2016 y que se
utilizan en la prictica clinica son los
publicados por la Task for Blood Pressure
in Children y validados por la Cuarta
Comunicacién de la Academia Ameri-
cana de Pediatria en 2004. Estos valores
fueron obtenidos por el método ausculta-
torio y definen los diferentes percentiles
de PA en funcién de la edad, talla y sexo.
La Guia Americana excluye los pacientes

HIPERTENSION ARTERIAL SISTEMICA

con sobrepeso de las tablas y define unos
valores de normalidad algo inferiores, lo
que repercute en un aumento de la inci-
dencia de PA elevada®-4).

Los valores normales de presién arte-
rial sistélica (PAS) y diastélica (PAD)
son los inferiores al percentil 90 (P90)
(Tabla I).

Para definir la HTA se requieren
al menos, tres medidas separadas en el
tiempo y la confirmacién por método
auscultatorio, salvo en situaciones de
HTA severa comprobada, que precisan
una valoracién urgente (Algoritmo 1).

A partir de los 16 afios en la guia Euro-
pea,y de los 13 en la Americana, conside-
ran valores absolutos de PA, lo que sim-
plifica el diagnéstico. La Guia Americana
proporciona una tabla de consulta répida
(Tabla IT)3-7). Valores superiores a los de
esta tabla, los consultaremos en las ori-
ginales, o en las calculadoras disponibles
en la WEB como Endocrinoped: http://
www.webpediatrica.com/endocrinoped/
antropometria.php.

Tabla I. Definicion de hipertension (HTA). Diferencias entre la Guia Europea

y Americana

Guia Europea

< 16 anos
Normotensién <P90
Tension normal alta > P90 - < P95

HTA estadio |
HTA estadio Il

HTA sistélica aislada

Remitir a Urgencias

> P95 - < P99 + 5 mmHg
> P99 - + 5 mmHg

PAS > P95 y PAD < P90

HTA severa (20% > estadio |1)
asociada a situaciones de

>16 anos
<130/85
130-139/85-89

140-159/90-99
160-179/100-109

PAS>140y PAD < 90

HTA severa (20% >
estadio 1)

riesgo vital asociada a situaciones
de riesgo vital
Guia Americana
<13 afios >13 afios
Normotensién <P90 <120/<80
Tensién elevada > P90 - < P95 120-129/<80

130-139/80-89

HTA estadio | > P95 - < P95 + 12 mmHg o
130/80-139/89 el que sea
menor

HTA estadio Il > P95 + 12 mmHg

>140/90

0 140/90, el que sea menor

HTA sistélica aislada

Remitir a Urgencias

No considerada

>P95+30 mmHg
Estadio Il con sintomas

No considerada

>180/120
Estadio Il con sintomas

Tomado y modificado de: Lurbe E. La hipertension arterial en nifios y adolescentes a
examen: implicaciones clinicas de las diferencias entre la Guia Europea y la Americana.
An Pediatr (Barc). 2018; 89(4): 255.e1-255.€5.
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Tabla Il. Tabla simplificada para el despistaje de una posible HTA

Nifios

Edad en afos PAS

98
100
101
102
103
105
106
107
107
108
110
113
120

— ==
NEDLONO O~ WN

>13

PA en mmHG
Ninas
PAD PAS PAD
52 98 54
55 101 58
58 102 60
60 103 62
63 104 64
66 105 67
68 106 68
69 107 69
70 108 71
72 109 72
74 111 74
75 114 75
80 120 80

Tomada de: Flyn JT, Kaelber DC, Baker-Smith CM, et al. Clinical Practice Guideline
for Screening and Management of High Blood Pressure in Children and Adolescents.
Pediatrics. 2017; 140(3): e20171904. Valores de PA en P90 y P5 de talla.

HTA: hipertension arterial; PA: presion arterial; PAS: presion arterial sistélica; PAD:

presion arterial diastdlica.

La Guia de Canadd en 2020, para
facilitar el diagnéstico de HTA, consi-
dera hipertension si la PAS o la PAD es
> 120/80 mmHg entre los 6 y 11 afios o
>130/85 mmHg entre los 12 y 17 afios®).

Una vez definida la HTA, vamos a
considerar una serie de conceptos:

+ HTA de bata blanca. Aparece solo

durante la consulta médica. Su sig-
nificado en Pediatria no es claro.
Estudios en adultos revelan que puede
haber mayor riesgo de progresién a
hipertensién mantenida®46),

HTA enmascarada. El paciente pre-
senta valores normales de PA en la
consulta y elevados fuera de la misma.
Si persiste en el tiempo, o estd pre-
sente en pacientes de alto riesgo, debe
realizarse un estudio de afectacién de
6rgano dianaG.46,20),

Crisis hipertensiva. Se refiere al
aumento brusco de la PA. No hay
un valor absoluto de PA que defina
la crisis hipertensiva. Segin algunos
autores, el punto de corte seria la ele-
vacién un 20% por encima del estadio
2 segtn la Guia Europea, en un ado-
lescente de 17 afios podria correspon-
der a una PA de 178/120 mmHg. Se
pueden considerar aumentos menores
si se acompafian de sintomas. Las cri-
sis hipertensivas son raras en HTA
primaria.

Dentro de las crisis hipertensivas dis-
tinguimos dos presentaciones:
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1. Urgencia hipertensiva. No hay
afectacién de érgano diana.

2. Emergencia hipertensiva. Definida
por la disfuncién aguda de 6rgano
diana (insuficiencia cardiaca con-
gestiva, insuficiencia renal o en-
cefalopatia hipertensiva). Es una
situacion de riesgo vital3:46:11),
Seudocrisis o seudourgencia hi-
pertensiva. Aumento brusco de
la PA debido a situaciones tran-
sitorias que, una vez desapareci-
das, suponen una vuelta a valores
normales de PA. Causas frecuentes
serfan la ansiedad y el dolor(Y).

* Hipertensién maligna. Incremento
agudo de la PA, con o sin HTA
previa conocida, y la presencia de
retinopatia hipertensiva estadios
IIT o IV. Hoy en dia, se define
como un aumento brusco de PA,
asociado a la afectacion de, al me-
nos, tres 6rganos diana diferentes
o con la presencia de anemia he-
molitica microangiopétical®46.11),

* Patrén dipping. Se valora en la
medicién ambulatoria de la PA
(MAPA). Se denomina asi al des-
censo del 10-20% de la PA sistélica
y diastolica durante la noche con
respecto a la diurna. Puede estar
alterado en pacientes con: trastor-
nos de suefio, obesidad, alteraciones
del sistema nervioso auténomo, hi-
potensién ortostitica, enfermedad
renal crénica, diabetes tipo I y II,

prematuros. En poblacién infantil
no esté claro su significado(10).
Para calcular el descenso nocturno
de la presi6n arterial usaremos la
siguiente formula:

Presién media diurna — Presién media
nocturna x 100

Presién media diurna

Se debe calcular tanto parala PAS
como la PAD.

* Carga hipertensiva en MAPA

(Medicién Ambulatoria de la Presién
Arterial). Porcentaje de lecturas que
pasan del P95, tanto en PAS como en
PAD, en un periodo de 24 h. Se sucle
informar, tanto la carga diurna como
la nocturna. Los valores normales son
inferiores al 25%. En caso de HTA
confirmada, valores superiores al 50%
definen HTA severa(9),

Hipertension ortostdtica. Descrita en
2012 por Zhao, como el incremento
significativo de la PA en la posicién
de pie respecto al supino. Incremento
de la PAS 220 mmHg y /o PAD de
2 25 mmHg (entre los 6-12 afios)
o aumento PAD 2> 20 mmHg en
adolescentes (13-18 afos), o PA >
130/90 mmHg (nifios de 6-12 afios)
0 2 140/90 mmHg (13-18 afios) en los
tres primeros minutos de bipedesta-
cién o en el test de mesa basculante.
Es causa de intolerancia ortostitica en
la infancia y se relaciona con el desa-
rrollo posterior de HTA esencial12).

Etiologia (Fig.1)

De forma global, la HTA primaria es la pri-
mera causa de hipertension en la infan-
cia. Cuanto mas severa y precoz es la HTA,
mas probable es que se deba a una causa
secundaria.

La HTA primaria, término mds ade-
cuado que el de esencial, es la causa mds
frecuente de HTA. La HTA primaria es
un proceso complejo, poligénico modu-
lado por patologias asociadas. La obesi-
dad central es el factor mds determinante,
asi como factores medioambientales
(consumo de sal, fructosa, sedentarismo,
alcohol, tabaco, etc.)3411,.21),

HTA secundaria. Cuanto menor es
la edad del nifio y més elevada es la PA
hay mds posibilidades de que se trate de
una HTA secundaria. Las causas més fre-
cuentes son: enfermedades de parénquima



renal (presentes en 34-79% de nifios con
HTA secundaria), etiologia renovascular
que supone el 12-13%, cardiacas, causas
endocrinas, consumo de farmacos y toxi-
cos. Considerar la posibilidad de embarazo
en adolescentes(46,21),

HTA monogénica. Entidades poco
frecuentes, consecuencia de la mutacién
de un gen tnico. Con frecuencia, asocian
niveles bajos de renina y alteraciones en
el equilibrio dcido base y del potasio.
La mayoria dependen de un aumento
en la retencién de sodio. Tienden a la
hipocalemia salvo en el sindrome de
Gordon (acidosis e hiperpotasemia).
Suelen tener un tratamiento dirigido al

trastorno tubular especifico responsable
(Algoritmo 2)3:4.21),

Valoracion de la tension
arterial

La toma adecuada de tension arterial es un
reto. Las cifras de tension elevadas deben
confirmarse por método auscultatorio.

En el nifio existe una variabilidad
de la PA en diferentes medidas, incluso
durante la misma visita, debido a distin-
tas causas: ansiedad, situaciones ambien-
tales, fendmeno de bata blanca exage-
rado, inflado excesivo del manguito que
puede ser doloroso y alterar la medida.
Exponemos los diferentes métodos de
medida.

Neonatos
/ Infancia
temprana

- Farmacos
- Dolor

- Glomerulonefritis

- Hipertiroidismo
- Hipercalcemia
- Paraneoplasicas

central

Adolescencia

- Dafio renal agudo

- Estenosis de la arteria renal
- Intoxicacién regaliz

- Causas monogénicas de HTA

Advantage
s e cum

Auscultatorio (Fig. 2)

* El paciente debe permanecer tran-
quilo en la sala, durante 3-5 min, en
condiciones de médxima relajacién.
Evitar el consumo de cafeina y tabaco
en la media hora previa.

* Realizar, al menos, tres mediciones,
separadas con intervalo de tres minu-
tos y usar la media de las dos ultimas.
Estudios recientes en adultos afirman
que intervalos de 30 segundos pueden
ser suficientes.

*  Se usard preferiblemente el brazo dere-
cho, de esta forma evitamos lecturas
falsamente bajas en casos de altera-
cién de la anatomia del arco adrtico.

El brazo debe estar libre de ropa y

- Hipertensioén idiopatica de la prematuridad

- Trombosis de la arteria y vena renal

- Anomalias congénitas del rifidn y tracto urinario (CAKUT)
- Coartacién de aorta

- Hiperplasia adrenal congénita

- Pielonefritis. Lesiones de parénquima
- Obstruccion aguda del tracto urinario
- Enfermedad renal crénica

- Incremento del flujo simpatico en el sistema nervioso

- Incremento de la presién intracraneal
- Abuso de sustancias
- Hipertensién primaria

Figura 1. Etiologia de la hipertension arterial (HTA). Tomado y modificado de: Jason
Misurac, Kristen R, Nichols, Amy C. Wilson Pharmacologic Management of Pediatric
Hypertension. Pediatr Drugs. 2016; 18(1): 31-43. En negrita las causas mas frecuentes.

Longitud 80-100% de la
circunferencia brazo
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Ancho 40%
circunferencia
del brazo

[ErERY] §

Figura 2.
Auscultatorio

apoyado. El paciente debe estar sen-
tado. Las piernas sin cruzar, espalda y
pies apoyados. Si no fuera posible, se
tomard en decubito. El manguito debe
colocarse a la altura del corazén.

*+ Lalongitud de la cdimara hinchable
debe cubrir, al menos, 80-100% del
perimetro del brazo a la altura del
punto medio entre el olécranon y
acromion, y tener una anchura equi-

Tabla Ill. Indicaciones de MAPA

- Confirmar diagnéstico de HTA

- Diagnosticar hipertensién de bata
blanca

- Diagnosticar hipertension
enmascarada:

Diabetes

Enfermedad renal

Obesidad severa

Apnea del suefio

Aumento de PA excesiva

en el ejercicio

Discrepancia entre la PA
en consulta y domiciliaria

Alteraciones del sistema
auténomo

Sospecha de tumores secretores
de catecolaminas

Portadores de trasplante de
organo soélido

- Monitorizacién del tratamiento
- Ensayos clinicos

.

.

Tomada de: Flyn JT, Kaelber DC,
Baker-Smith CM, et al. Clinical
Practice Guideline for Screening and
Management of High Blood Pressure
in Children and Adolescents. Pedia-
trics.2017; 140(3):e20171904.
HTA: hipertension arterial; MAPA:
medicién ambulatoria de la presién
arterial; PA: presion arterial.
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valente al 40-50% de la circunferen-
cia, sin ocupar la fosa antecubital ni el
hueco axilar. Manguitos muy peque-
flos sobreestimardn la medida de PA
y viceversa.

* Hincharemos el manguito unos 20-30
mmHg por encima de la PAS esti-
mada y, a continuacién, desinflar
a una velocidad de 2-3 mmHg por
segundo. La aparicién del primer
sonido de Korotkoff (fase I) define
la PAS y la desaparicién completa
de los sonidos (fase V) determina la
PAD. Si la fase V coincide con valores
proximos a 0 mmHg, usaremos la fase
IV o atenuacién del sonido.

+ La PAS en la pierna es 10-20% mds
elevada respecto a la PA en la arteria
braquial. El manguito se coloca en el
muslo y se mide en el hueco popli-
teo. El paciente debe estar en prono
si fuera posible.

* Su precisién estd limitada por el
observador. El esfingomanémetro

debe calibrarse segun las indicaciones
del fabricanteG414),

Oscilométrico

Su uso estd cada vez mis extendido.
Elimina la variabilidad del observador.
Las condiciones para una medida ade-
cuada son similares a las ya descritas.
Requiere que el dispositivo esté validado
por la Sociedad Britinica de Hiperten-
sion, la Asociacién Americana para el
Avance de la Instrumentacién Médica,
o por el Protocolo Internacional de la
Sociedad Europea de Hipertensién. La
pagina web www.dableducational.org
muestra informacién actualizada sobre
la validacién de monitores en Pediatria.

Calculala PAS yla PAD, a partir de
la presién media, mediante un algoritmo,
que es propio de cada dispositivo. Los
valores obtenidos por el método oscilo-
métrico son superiores a los obtenidos
por el método auscultatorio, por lo que
el diagnéstico de HTA debe confirmarse
por este métodoG:4).

MAPA (Tabla III)

Obtiene un registro durante las 24
horas del dia. Si el nifio acepta el dispo-
sitivo, elimina la ansiedad que produce
la consulta médica. Existen valores de
referencia para ambos sexos, agrupados
por edad a partir de los cinco afios y 120
cm de estatura. Se diagnostica HTA
sistélica o diastélica, cuando los valores
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medios diurnos o nocturnos son iguales
o superiores al P95 o a los valores esta-
blecidos en adultos (media 24 h 130/80
mmHg; diurnos 135/85 mmHg; media
nocturna 120/70 mmHg)®*10),

Tension domiciliaria

Guarda buena correlacién con la
afectacién de organo diana. Se obtiene
un registro durante 6-8 dias con medi-
das por la mafana y a dltima hora de la
tarde, y se realiza la media de estas medi-
ciones, con exclusién de las tomadas el
primer dia. Se define HTA: cuando los
valores son iguales o superiores al P95
para edad, talla y sexo o a los valores
establecidos en adultos 135/85 mmHg®).

Clinica

Suele ser asintomatica o cursar de modo
inespecifico. La presencia de sintomas
puede indicar una HTA grave.

La HTA primaria cursa habitual-
mente de forma asintomdtica. Las crisis
hipertensivas suelen presentar sintomas
inespecificos, con predominio de los
sintomas neuroldgicos (irritabilidad,
nduseas, dificultades para la alimenta-
cién en lactantes, cefalea, fatiga crénica,
alteraciones del suefio).

La cefalea intensa, los trastornos
visuales, las crisis convulsivas, la parli-
sis de pares craneales (VII par), el dolor
toricico y la presencia de insuficiencia
cardiaca sugieren una emergencia hiper-
tensiva®415),

Evaluacién del paciente
hipertenso

Es indispensable una historia clinica y
exploracion fisica completas. En funcion
de éstas se solicitaran las pruebas corres-
pondientes.

Se basa en tres pilares fundamentales:
interpretacion adecuada de la PA, una
historia clinica completa y una explora-
cién fisica detallada. Los datos obtenidos
determinarin la secuencia de estudios a
realizar, con el fin de evaluar la presen-
cia de dafio en 6rganos diana y descartar
causas de hipertension secundaria. Los
adolescentes hipertensos con sobrepeso y
sospecha de HTA primaria no requieren
una evaluacién diagnéstica exhaustiva.

Historia clinica

Debe incluir: antecedentes familia-
res, perinatales (edad gestacional, peso al
nacimiento, cateterismo umbilical, oligo-
hidramnios), historia dietética, encuesta
sobre actividad fisica y tolerancia al ejer-
cicio, caracteristicas del suefio, descartar
apnea obstructiva del suefio (SAOS) y
antecedentes de patologias que puedan
predisponer a la HTA.

Investigaremos la posibilidad de:
consumo de alcohol, drogas ilegales,
anabolizantes o exposicién al tabaco y a
téxicos ambientales (mercurio, cadmio,
plomo, ftalatos). Historial de firmacos
y tratamientos recibidos (antiinflamato-
rios no esteroideos, descongestivos, anti-
conceptivos, derivados de anfetaminas,
antidepresivos triciclicos o inmunosu-
presores). En las adolescentes, valorar la
posibilidad de embarazoG.46),

Exploracion fisica
Suele ser normal en la mayoria de

los pacientes. En ocasiones, puede dar-

nos la clave sobre la etiologia de la HTA

o la severidad de la misma. La explora-

cién debe ser sistematica e incluir®40):

* Estado nutricional, desarrollo pon-
deroestatural y puberal. Su alteracion
indicaria patologias cronicas de larga
evolucién.

* Rasgos externos y lesiones cutdneas
que nos orienten sobre determinados
sindromes o patologias: neurofibro-
matosis, sindrome de Klippel Trenau-
nay Weber, Williams, Marfan, Cus-
hing, hiperplasia adrenal congénita,
lupus sistémico, sindrome de Turner.
Sudoracién (exceso de catecolaminas,
hipertiroidismo, drogas).

* Exploracién ocular. Indicada siempre
en HTA severa y en la sospecha de
facomatosis.

* Examen cardiovascular. Toma de
presién en las cuatro extremidades
si la toma inicial de PA es elevada
o si en la exploracién notamos dis-
minucién o ausencia de los pulsos
femorales. La disminucién de la PA
en extremidades inferiores respecto a
las superiores indicaria una coartacién
de aorta. Son significativas diferen-
cias de 20 mmHg, aunque esto puede
estar matizado por la severidad de la
coartacién y el origen de la subclavia
izquierda; descripcion de ruidos car-
diacos y soplos (interescapular en la
coartacién de aorta). Taquicardia en
el hipertiroidismo y feocromocitoma.



* Exploracién del abdomen. Presencia
de masas (neuroblastomas, tumores
que compriman estructuras vasculares
etc.), soplos abdominales (aunque su
ausencia no descartaria la presencia
de estenosis de arteria renal).

* Exploracién neurolégica completa.
Alteracién de pares craneales.

Pruebas complementarias

Dirigidas por la anamnesis y la
exploracién, con el fin de conseguir un
diagnéstico etiolégico y la valoracién del
dafio de 6rganos diana.

Pruebas de primer nivel

* Analitica de sangre y orina. Hemo-
grama, creatinina, urea e iones en
sangre y orina, gasometria, dcido
urico, glucemia en ayunas, albumi-
nuria y proteinuria (ratios albumina/
creatinina y proteina/creatinina en
orina). Determinacién de colesterol y
triglicéridos. Sistemdtico y sedimento
urinario.

* Ecocardiograma, en el momento
diagnéstico de la HTA y siempre
previo a iniciar el tratamiento far-
macoldgico. Control periédico cada
6-12 meses.

* Ecografia y Doppler renales. La
ecografia descartard la presencia de
tumores (Wilms, neuroblastomas),
anomalias estructurales del rifién,
quistes, etc. La patologia renovasu-
lar y de la aorta pueden detectarse
por medio del eco Doppler, con una
sensibilidad 64-90% y especificidad
del 70%. Es mis fiable en centros con
experiencia en la técnica y en pacien-
tes colaboradores no obesos.

Segundo y tercer nivel

Dirigidas en funcién de la sospecha

diagnéstica y de la severidad de la HTA.

+ Actividad de renina plasmitica
(ARP). En la hipertension renovas-
cular, la ARP estard elevada, aunque
no es sensible ni especifica, mientras
que en situaciones de HTA mono-
génica estard disminuida. Indice
aldosterona/renina elevado indicaria
hiperaldosteronismo. Varios trata-
mientos antihipertensivos alteran la
actividad de la renina [inhibidores del
enzima convertidor de angiotensina
(IECAS), antagonistas del receptor
de angitensina IT (ARAII), beta-

bloqueantes, diuréticos], por lo que
habria que suspenderlos para una
correcta valoracién. Amlodipino no
interfiere con la determinacién de
renina. Las variaciones en la volemia
pueden dificultar la interpretacién de
los valores del eje renina /aldosterona.

* Catecolaminas en orina, si se sospe-
cha feocromocitoma o un tumor extra
adrenal productor de catecolaminas.

* Estudios endocrinos como cortisol
libre urinario, cortisol plasmético
y ACTH. Estudio tiroideo. Si se
sospecha hiperplasia suprarrenal
asociada a HTA, determinaremos:
18-desoxicorticoesterona, 18 hidroxi-
deoxicorticoesterona, corticoesterona
y 11 desoxicortisol.

* Estudios de suefio.
* Niveles de téxicos y medicamentos.

* Pruebas de imagen: angioTAC
(Fig. 3), angiorresonancia o angiogra-
fia, cuando sospechemos una esteno-
sis de la arteria renal o una displasia
fibromuscular (Fig. 4) y gammagrafia
renal. Estudios del sistema nervioso
central.

* Estudios genéticos moleculares en
formas monogénicas®40),

* Prueba de esfuerzo. Indicada en
pacientes con cardiopatias congénitas
o sintomas referidos por el paciente
con el ejercicio. Permite evaluar los
sintomas agravados por la actividad
fisica y planificarla del modo mds
adecuado a nuestro paciente4.

Evaluacién del daio organico.
Alteracion de 6rganos diana

Corazén. Descartar la presencia de
hipertrofia del ventriculo izquierdo (VI),
valorar la masa y el grosor de pared del
ventriculo y la funcién diastélica, como
expresion de dafio orgdnico por la hiper-
tensién. La prueba mds adecuada es el
ecocardiograma, que ademds nos per-
mitiria descartar la presencia de coar-
tacién de aorta. Deberia repetirse cada
6-12 meses. El electrocardiograma es
menos sensible para detectar hipertro-
fia ventricular, pero es una prueba de
acceso inmediato y nos permite valorar
signos de hipertrofia del VI (eje QRS a
la izquierda; aumento de R en V5-V6 con
S profunda en V1-2; S en V1 mis R en
V6 mayor de 35 mm; ondas T negativas
en V5-6 como signo de sobrecarga sis-

tolica del VI) y de isquemia.

HIPERTENSION ARTERIAL SISTEMICA

Vasos. La alteracién del grosor de la
intima-media carotidea y de la distensi-
bilidad arterial, valorada por eco, es un
marcador precoz de dafio vascular. La
velocidad de la onda de pulso es el patrén
oro para determinar la rigidez arterial.
Hay descritos valores de referencia en
nifios. No se hacen de rutina. Es un drea
de investigacion.

Rinén. Se debe valorar la presencia
de: albuminuria (> 30 mg/g de creatinina
0 30-300 mg/dia /1,73 m2); proteinuria
(cociente proteina/creatinina en orina
> 0,2; cuantificacién de proteinuria en
orina de 24 horas significativa a partir
de 4 mg/m?/h, o mayor de 200 mg/m?/
dfa), el filtrado glomerular estimado por
térmula de Schwartz y las alteraciones
del sedimento. En la infancia, el dafio
renal puede ser la causa mds que una
consecuencia de la HTA, ademis la
albuminuria puede aparecer en adoles-
centes no hipertensos (obesidad, diabe-
tes, resistencia a la insulina, dislipemias
y tras la realizacion de ejercicio vigoroso).

Sistema nervioso central. Los sin-
tomas de encefalopatia hipertensiva
(convulsiones, cefalea, confusién men-
tal, vomito proyectivo, accidente cere-
brovascular, alteraciones visuales, dafios
en la retina) requieren la valoracién por
Neurologia y la realizacién de pruebas
diagnésticas, tales como: electroencefa-
lograma, TAC o resonancia magnética.

En los ultimos afios se ha descrito
el sindrome de encefalopatia posterior
reversible (PRES). Es una entidad cli-
nico-radioldgica de presentacién aguda,
asociada a HTA severa o a variaciones
agudas de la PA y también al uso de

inmunosupresores, medicamentos cito-

Figura 3. AngioTAC, confirma aneurisma de
la arteria renal.
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Figura 4. Arteriografia que muestra estenosis
severa de la arteria renal.

téxicos, eclampsia, glomerulonefritis y
otras causas (enfermedades autoinmunes,
sepsis, anemia de células falciformes). La
clinica consiste en cefalea, disminucién
del nivel de conciencia, alteraciones
visuales y convulsiones, asociada a alte-
raciones reversibles de la sustancia blanca
en regién parieto-témporo-occipital. La
recurrencia es poco frecuente. Puede
ocasionar dafio irreversible.

Retina. Hay mayor riesgo de desarro-
llar coroidopatia hipertensiva, hemorra-
gia de la vena retiniana y aumento de la
presién intraocular. Se aconseja examen
del fondo de ojo en hipertensiones seve-
ras o sintomdticas@46),

Tratamiento

Se deben instaurar siempre medidas
referentes al cambio de estilo de vida. El
tratamiento farmacolégico, cuando esté
indicado, se iniciara con el farmaco mas
adecuado para nuestro paciente y se ajus-
tara progresivamente.

Un manejo adecuado de la PA dis-
minuye el riesgo de enfermedad cardio-
vascular precoz y es capaz de revertir la
afectacion de 6rgano diana. El trata-
miento debe ser individualizado y pac-
tado con el paciente y la familia, lo que
mejorard su cumplimiento. Realizaremos
un tratamiento etiolégico si es posible.
Junto con la PA se controlaran los fac-
tores de riesgo y patologias asociadas.

Medidas no farmacolégicas

Deben aplicarse siempre. Pueden ser
suficientes en la HTA primaria leve o en
casos de tension elevada. Estas medidas
serfan ttiles, como medidas de preven-

cién de la HTA. Las principales son:
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* Mantener un indice de masa corporal

inferior al P85.

Medidas dietéticas. Se aconseja una
dieta equilibrada, reducida en sal, rica
en potasio (frutas, verduras), y redu-
cida en grasa saturadas. Esta dieta,
conocida como dieta DASH (Die-
tary Aproaches to Stop Hyperten-
sion). La restriccién de sal y la ingesta
de potasio tendremos que adaptarla
a las circunstancias de cada paciente
(insuficiencia renal, pérdidas obliga-
das de sodio). Una ingesta adecuada
de calcio y magnesio tendria un efecto
beneficioso, aunque no existen reco-
mendaciones especificas.

Ejercicio. Todos los pacientes hiper-
tensos deben realizar ejercicio pre-
feriblemente aerébico, dindmico,
mantenido, de intensidad moderada
a vigorosa y, al menos, 3-5 dias por
semana y de 30 a 60 minutos por
sesion. La duracién de la actividad
parece mds importante que la inten-
sidad. Cualquier tipo de ejercicio
parece beneficioso. Solo se retrasard
la actividad fisica intensa en caso de
hipertensién severa hasta su control.
El tratamiento con betabloqueantes
disminuye la respuesta adaptativa al
ejercicio.

* Otras recomendaciones: evitar la
exposicién al tabaco, el consumo de
alcohol, cafeina y de bebidas energé-
ticas.

* Reduccién del estrésG:4),

Tratamiento farmacolégico

Son necesarios estudios prospectivos
para disefiar tratamientos adecuados.
Como en cualquier enfermedad, selec-
cionaremos qué pacientes se beneficiardn
del tratamiento farmacoldgico.

Los interrogantes fundamentales, se
enumeran a continuacion:

* Se desconoce cudl es el efecto a largo
plazo de los firmacos. En los ulti-
mos afios, se ha descrito el efecto
carcinogénico potencial de algunos
medicamentos (calcioantagonistas,
inhibidores del enzima convertidor de
la angiotensina, tiazidas, inhibidores
del receptor de angiotensina).

* Son necesarios estudios sobre la com-
binacién mds adecuada entre distintos
medicamentos y sus dosis, referidas
generalmente por kilo de peso.

* En el neonato se necesitan estudios
de seguridad, eficacia y que evalien
a largo plazo las posibles consecuen-
cias de los medicamentos usados en

Otros antihipertensivos

Antagonistas del calcio

Los trazos continuos indican las asociaciones méas aconsejadas. Tiazidas y
B-bloqueantes aumentan el riesgo de diabetes. Los IECA (inhibidores del enzima
convertidor de angiotensina) y los ARAII (antagonistas del receptor de angiotensina Il)
son combinaciones no aconsejadas por el riesgo de hiperpotasemia.

Figura 5. Asociaciones de medicamentos antihipertensivos. Tomado y modificado de: Mancia
G, Fagard R, Narkiewicz K, Reddn J, Zanchetti A, Béhm M, et al; Task Force Members. 2013
ESH/ESC Guidelines for the management of arterial hypertension: The Task Force for the
managementof arterial hypertension of the European Society of Hypertension (ESH) and of
the European Society of Cardiology (ESC). J Hypertens. 2013; 31: 1281-357.



niflos prematuros sobre los érganos
en desarrollo.

* Estudios recientes evalian el papel del
sistema inmune en la HTA y el papel
de la microbiota intestinal.

Estaria indicado iniciar tratamiento
farmacol6gico en HTA severa sin un fac-
tor claramente modificable, si hay enfer-
medades de riesgo asociadas (diabetes,
enfermedad renal crénica, cardiopatias,
pacientes trasplantados) y en aquellos
que no responden a medidas conser-
vadoras tras un periodo de observacién
suficiente.

Elegiremos el medicamento en
funcién de la comorbilidad asociada
del paciente, con un perfil de efectos
secundarios aceptable y, si es posi-
ble, que pueda administrarse en una
sola toma. En general, iniciaremos
el tratamiento en monoterapia y a la
menor dosis terapéutica, para evitar
descensos bruscos de la PA. La dosis
se incrementard progresivamente cada
2-4 semanas hasta llegar a la tensién
deseada. Alcanzada la dosis mdxima,
recomendada o tolerada, iniciaremos un
segundo fdrmaco que puede afiadirse o
reemplazar al anterior. Los tratamien-
tos combinados permiten emplear dosis
miés bajas de cada firmaco, con una
eficacia mayor de los mismos y menos
efectos secundarios. Parece 16gico aso-
ciar medicamentos con diferente meca-
nismo de accién. La combinacién de
inhibidores del enzima convertidor de
angiotensina (IECA) y los antagonis-
tas de los receptores de angiotensina
IT (ARAII) debe evitarse por el riesgo
de hiperpotasemia. Dado que muchos
antihipertensivos producen retencién de
sal y agua, la asociacién de una tiazida
es, con frecuencia, la eleccién preferida
(Fig. 5). En las tablas IV y V, se reco-
gen las dosis de los medicamentos mds
usados, asi como los efectos secundarios
mis relevantes.

El objetivo del tratamiento serfa con-
seguir unos valores de PA que disminu-
yan el riesgo de lesién en érganos diana
y disminuir el riesgo de dafio cardiovas-
cular en la edad adulta. Los objetivos de
PA definidos en la Guia Europea serian:

*+ Valor de PA <P95 y de modo ideal
<P90.

* En pacientes diabéticos, se aconsejan
niveles <P90.

Familia

IECAS

ARAII

Diuréticos

Betablogueantes

Alfa-
Betablogueantes

Antagonistas
alfa periféricos

Antagonistas del
calcio

Alfa agonistas
accion central

Vasodilatador
directo

Farmacos

Captopril
Enalapril
Lisinopril
Losartan
Ibersartan
Candersantan

Hidroclorotiazida
Furosemida
Clortalidona
Espirinolactona
Eplerenona
Amiloride

Propranolol
Atenolol

Labetalol

Prazosin
Doxazosina

Fenoxibenzamina

Amlodipino

Clonidina

Hidralazina
Minoxidil

HIPERTENSION ARTERIAL SISTEMICA

Tabla IV. Medicamentos para el tratamiento de la hipertension arterial

Dosis inicial Dosis max. Intervalo
mg/kg/dia mg/kg/dia (horas)
(mg/dia)
0,5-1 6 (450) 8-12
0,08 0,6 (40) 12-24
0,07 0,6 (40) 12-24
0,7 1,5 (100)
75-150/dosis (300)
0,16-0,5 24
0,5-1 3 (50) 12-24
0,5-2 6 8-12
0,3 2 (50) 12-24
1 3,3 (100) 12-24
25 mg/dosis (100) 12-24
0,4 (20) 24
1 4 (640) 8-12
0,5-1 2(100) 12-24
1-3 10-12 12
(1200)
0,05-0,1 0,5 (15) 6-8
1 mg/dosis (4) 24
0,2 1,2 (20-40) 6-8
0,05-0,1 0,6(10) 24
0,1-0,2 mg/ (1,2) 12-24
dosis
0,75 7,5 (200) 6-8
0,2 (50-100) 8-24

Medicamentos y dosis inicial en crisis hipertensivas

Captopril oral

Minoxidil oral

Urapidilo (bloqueo alfa y agonista

central de receptor 5 HT1A

Hidralazina iv
Labetalol iv

Nicardipina iv

0,1-0,2 mg/kg/dosis
0,1-0,2 mg/kg/dosis

0,5-4 mg/kg/iv max. 25 mg
Mantenimiento 0,2-2 mg/kg/h

0,15-0,3 mg/kg/iv méax. 20 mg
0,2-1 mg/kg/iv max. 40 mg

30 mcg/kg max. 2 mg/dosis

Modificada de: Lurbe E, Agabiti-Roseic E, Kennedy Cruickshankd J, Dominiczake
A, Erdinef S, Hirthg A, et al. 2016 European Society of Hypertension guidelines for
the management of high blood pressure in children and adolescents. J Hypertens.
2016; 34: 1887-920 y de Mufioz Gonzélez L, Martinez Débora MJ. Hipertension en
la Infancia. En: Garcia-Sicilia Lopez J, ed. Manual Practico de Pediatria en Atencion
Primaria 2°? ed Madrid: Publimed; 2013. p. 1041-50.

IECA: inhibidor del enzima convertidor de angiotensina; ARA Il: antagonista del
receptor de la angiotensina II.
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Tabla V. Tratamiento. Indicaciones, contraindicaciones y efectos secundarios

Familia Recomendado Contraindicado Efectos secundarios
IECAS - Enfermedad renal - Estenosis de la arteria - Rash
crénica renal bilateral - Neutropenia y disgeusia
- Diabetes mellitus - Estenosis arteria renal - Tos “seca”
- Microalbuminuria en rifién dnico - Hiperpotasemia
- Fallo cardiaco congestivo - Hiperpotasemia - Insuficiencia renal aguda (situaciones de
- Obesidad-HTA primaria - Embarazo hipovolemia, IRC, estenosis arteria renal
bilateral o unilateral y rifidén Gnico)
- Teratégeno
ARAII - lgual a IECAS - lgual a IECAS - lgual a IECAS, excepto tos, vértigo y angioedema
Diuréticos - Sobrecarga de volumen - Ahorradores potasio - Hipovolemia
- Secundaria a corticoides en IRC avanzada - Tiazidas: hiponatremia, hipokaliemia,
- Amiloride en el Liddle - Tiazidas y diabetes hiperuricemia e hiperglucemia
- Espirinolactona en - Deportistas y competicion - Diuréticos asa: similar, menos hiperglucemia;
hiperaldosteronismo - Tiazidas hiperuricemia hipercalciuria, oto y nefrotoxicidad
primario - Tiazidas y dislipemias - Espironolactona: ginecomastia. Eplerenona
- Tiazidas en Gordon menos ginecomastia
Beta- - Migrafia - Asma - Bradicardia
bloqueantes - Insuficiencia cardiaca - Deportistas de - Sincope
congestiva competicion - Metabolismo glucosa. Enmascara sintomas
- Aumento de - Diabetes de hipoglucemia
catecolaminas - Psoriasis - Propranolol: ataxia e irritabilidad

Eosinofilia, citopenia, vomitos y estrefiimiento

Antagonistas - Fenoxibenzamina (a2)
alfa periféricos en feocromocitoma

Efecto primera dosis e hipotension ortostética

Antagonistas - Postrasplante - Insuficiencia cardiaca - Edema periférico, taquicardia, cefalea, flushing
del calcio - Coartacién de aorta congestiva e irritabilidad
- Migrafia - Hiperplasia gingival
Vasodilatador - Segunda linea - Cefalea, taquicardia y edemas
directo - HTA dificil control - Minoxidil: hipertricosis. Pericarditis

Agonistas alfa - Segunda linea
accion central - Metildopa en embarazo

- Efecto rebote. Boca seca.
- T Transaminasas. Dolores musculares

Modificada de: Lurbe E, Agabiti-Roseic E, Kennedy Cruickshankd J, Dominiczake A, Erdinef S, Hirthg A, et al. 2016 European
Society of Hypertension guidelines for the management of high blood pressure in children and adolescents. J Hypertens. 2016; 34:
1887-920 y de Mufioz Gonzélez L, Martinez Débora MJ. Hipertensién en la Infancia. En: Garcia-Sicilia Lépez J, ed. Manual Practico

de Pediatria en Atencion Primaria 2% ed Madrid: Publimed; 2013. p. 1041-50.

IECA: inhibidor del enzima convertidor de angiotensina; ARA Il: antagonista del receptor de la angiotensina Il; IRC: insuficiencia

renal crénica; HTA: hipertension arterial.

* En enfermedad renal crénica sin
proteinuria, el objetivo seria <P75 e
inferior a P50 si hay proteinuria.

Se realizard un seguimiento y despis-
taje de hipertensién enmascarada periédi-
cos, con una frecuencia condicionada por
la patologia de base. La colaboracién entre
Atencién Primaria y el centro de refe-
rencia es fundamental en esta labor(3:413),

Situaciones especiales
IECA y ARAII. De eleccién en

pacientes obesos, diabéticos y en la insu-
ficiencia renal con proteinuria. Si el fil-
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trado glomerular estd muy disminuido,
hay que tener especial precaucién por el
riesgo de hiperpotasemia. En situaciones
de hipovolemia, estos firmacos pueden
precipitar una situacién de insuficiencia
renal aguda. En las mujeres adolescentes,
considerar el efecto teratégeno de estos
medicamentos ante la posibilidad de un
embarazoG413),

Pacientes deportistas. Pueden par-
ticipar en competiciones deportivas, si
mantienen una PA controlada y no hay
otra patologia que lo contraindique. Se
limitard la competicién si existe hiper-
trofia ventricular izquierda hasta que la

tensién se normalice; pacientes con ten-
siones elevadas, limitar la participacién
en deportes estaticos (levantamiento de
peso, boxeo, lucha). En el deportista,
evitaremos el empleo de diuréticos y de
betabloqueantes®4).

Coartacién de aorta. Supone el 5-7%
de las cardiopatias congénitas. Es una
causa importante de la HTA secunda-
ria en lactantes y en la primera infancia,
si bien en ocasiones se diagnostica en
edades posteriores. Como se ha dicho,
las manifestaciones clinicas dependerdn
de la severidad de la coartacién y de la
anatomia de las arterias. Los pacientes



intervenidos pueden presentar hiperten-
sién residual. Considerar siempre la posi-
bilidad de una recoartacién. Los firma-
cos de eleccién son los betabloqueantes,
antagonistas del calcio y medicamentos
que actian sobre el sistema renina-
angiotensina®-4).

Anticonceptivos. Recientemente,
la Sociedad Francesa de Hipertensién
dedica un apartado a las adolescentes
que toman anticonceptivos orales y
desarrollan HTA. En estas pacientes
debe reemplazarse el anticonceptivo
combinado (estrégeno y progestigeno)
por un método con progestigeno solo.
De igual modo, en pacientes hipertensas
que precisan un método anticonceptivo,
se debe emplear un preparado solo con
progestigeno, que puede administrarse
por diferentes vias (oral, subcutinea e
intrauterina), o un dispositivo intraute-
rino de cobre, si no existe contraindica-
cién. Se aconseja, ademds, un método
barrera afiadido(14).

Hipertension resistente. Es la HTA
resistente a tres firmacos, siendo uno de
ellos un diurético. Lo mis frecuente es
que se trate de “resistencias aparentes’,
debido a no cumplimiento terapéutico,
infradosificacién o etiologias no filiadas
(HTA monogénica). En casos confirma-
dos, los antagonistas de la aldosterona
se han convertido en la eleccién prefe-
rida(3,46),

Crisis hipertensivas. Deben remitirse
al hospital, si bien su manejo puede ini-
ciarse en Atencién Primaria.

La urgencia hipertensiva se puede
tratar con medicamentos por via oral
siempre que sea posible. El objetivo seria
una reduccién del tercio de la diferen-
cia tensional (diferencia entre la PA del
paciente y la PA objetivo) en 24 h.

Es recomendable coger una via intra-
venosa periférica si es accesible. Como
tratamiento, se puede emplear capto-
pril 0,2 mg/kg/dosis (maximo 25 mg)
oral. Otras opciones de tratamiento oral
serian: hidralazina, clonidina, minoxidil,
amlodipino y furosemida. La ansiedad
que acompaia a las crisis hipertensivas
puede manejarse con ansioliticos, como
el midazolam 0,2 mg/kg/intravenoso,
intranasal o via oral (cuidado con la
posible depresion respiratoria que puede
causar en algunos pacientes).

Las situaciones de emergencia hiper-
tensiva suponen un riesgo vital y requie-
ren el ingreso en Cuidados Intensivos.
El tratamiento debe realizarse por via

intravenosa. El descenso de la PA debe
ser gradual y no superior al 25% en las
primeras 8 horas, y reduccién progresiva
posterior en 48-72 h. Descensos rapidos
de la tensién podrian provocar hipoper-
fusion de érganos vitales, con dafio irre-
versible. Asegurar el traslado del paciente
al hospital en un medio adecuado.

El empleo de nifedipino de liberacién
rdpida oral o sublingual es controvertido
por el descenso impredecible de la PA
que, en adultos, se ha asociado a efectos
adversos cardiovasculares y neurol6gicos.
En general, evitaremos la via sublingual
por lo impredecible de su absorcién y la
magnitud del efecto que puede ocasio-
narG:411,15)

Hipertensién neonatal. Son indis-
pensables estudios bien disefiados en el
campo de la neonatologia, el paciente
prematuro y de bajo peso.

Dado lo extenso del tema y las limi-
taciones del capitulo, se remite al lector

a los articulos propuestos en la biblio-
grafia(16:17,21),

Prevencion

Existen dudas sobre la estrategia mas ade-
cuada en la prevencion de la HTA en la
infancia. El papel de los equipos de Aten-
cion Primaria es fundamental en esta tarea.

Prevencién primaria. La ingesta
de sal, el indice de masa corporal y el
perimetro de cintura son factores inde-
pendientes de riesgo de hipertension.

Evitar la obesidad, la dieta, el ejer-
cicio y evitar hébitos téxicos es funda-

HIPERTENSION ARTERIAL SISTEMICA

mental y ya han sido comentados con
anterioridad.

Estas medidas deben comenzarse en
las primeras etapas de la vida. Aconsejar
a las madres que eviten el tabaco durante
el embarazo y promover la lactancia
materna exclusiva en los primeros meses
de vida. La obesidad antes de los cinco
afios, edad del rebote adiposo, aumenta
el riesgo de obesidad persistente poste-
rior3.4.21),

Prevencién secundariay terciaria. En
el paciente de alto riesgo (Tabla VI), el
diagndstico precoz y manejo adecuado
de la HTA es fundamental.

El manejo de la HTA en el nifio
asintomdtico es mds controvertido. Hay
trabajos que objetivan que un porcen-
taje significativo de nifios con valores
de tensién elevada o HTA, tendrin
valores normales en la edad adulta. El
beneficio a largo plazo del tratamiento
de la tensién arterial elevada en el nifio
asintomdtico no estd claramente docu-
mentado. Por otro lado, no existen datos
concluyentes que relacionen los valores
de PA, considerados patoldgicos, en la
infancia y el riesgo cardiovascular.

Esto ha dado lugar a recomendacio-
nes dispares. La Academia Americana
de Pediatria aconseja la toma de tensién
arterial anual en nifios a partir de los
tres afios, y en pacientes de alto riesgo
sugiere tomar la tensién en cada visita
médica con independencia de la edad;
por otro lado, 1a USPSTF (US Preven-
tive Services Task Force), al igual que
la American Academy of Family Phy-
sicians, concluyen que no hay suficiente

Tabla VI. Situaciones de riesgo de hipertension arterial

Cardiopatias congénitas

Hipertensién intracraneal

cafeina y anticonceptivos
Productos de herboristeria
Obesidad

Trastornos del suefio
Consumo de drogas

Historia de bajo peso al nacimiento (<2.500 g)
Prematuridad, menos de 32 semanas de edad gestacional
Enfermedades renales o anomalias urolégicas

Trasplante de 6rgano sélido o de progenitores hematopoyéticos

Farmacos: AINES, corticoides, descongestivos, cafeina, anélogos de anfetaminas,

Enfermedades/sindromes que predisponen a HTA: neurofibromatosis, esclerosis

tuberosa, sindrome de Turner, Williams, etc.

Tomada de: Flyn JT, Kaelber DC, Baker-Smith CM, et al. Clinical Practice Guideline
for Screening and Management of High Blood Pressure in Children and Adolescents.

Pediatrics. 2017; 140(3): e20171904.
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evidencia para recomendar la toma de
tension arterial en nifios asintomdticos.
La Guia Europea para el manejo de la
hipertensién en la infancia (2016) reco-
mienda tomar la tensién a todos los nifios
a partir de los 3 afios de edad y, si es
normal, debe reevaluarse cada dos afios.
Si los valores estdn en rango normal alto,
debe medirse de nuevo al afio®:418,19.21),
Para tratar de responder a los interro-
gantes actuales de la HTA en la infancia,
ha surgido una iniciativa de la Comisién
Europea que ha aprobado y financiado
una Asociacién de Cooperacién Europea
en Ciencia y Tecnologia (COST)@0).
El papel del equipo de Atencién Pri-
maria, pediatras y enfermeria es funda-
mental en la prevencién, identificacién
y manejo inicial adecuado de la HTA

en la infancia.
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Caso clinico

Paciente de diez afios y medio remitida desde su Centro de
Salud por cifras elevadas de tensién arterial, 148/100 mmHg
(P95 para la edad y talla 117/77 mmHg y P99 125/85) en
un control rutinario de salud. Por lo demas, la nifia esta
asintomatica. Su pediatra realiza un electrocardiograma y
una tira reactiva de orina que son normales.

Refieren antecedente de dos pielonefritis hace un afio
tratadas por su médico. Una por E. coli y otra al mes por
Klebsiella. Tras el primer episodio, se realizé ecografia que
refieren como normal (no aporta la imagen), no constan
analiticas ni tomas de tensién previas. Historia perinatal y
antecedentes familiares sin interés.

Exploracién fisica

Peso: 30,2 kg (p18); talla: 138 cm (p24); PA: 148/100
mmHg. Exploracién sistematica por 6rganos y aparatos sin
alteraciones. Se decide ingreso para valoracién y tratamiento.

Pruebas complementarias

» Analitica en sangre y orina: hemograma, gasometria,
bioguimica completa e iones sin alteraciones. Filtrado
glomerular normal, capacidad para concentrar la orina
conservada, ausencia de microalbuminuria, sistematico
de orina normal.

» Ecocardiograma: impresiona de hipertrofia de pared pos-
terior de VI con grosor de 11-12 mm. nsuficiencia mitral
leve.

* Fondo de ojo: normal.

» Eco doppler renal: Rifién derecho atréfico de 87 mm y
adelgazamiento de la cortical de 8 mm de grosor maximo.
Rifién izquierdo de 101 mm con corteza de 9 mm de
grosor maximo. NO se observan lesiones focales, litiasis
ni dilatacién pielocalicial. Doppler normal.

« Gammagrafia renal (Fig. 6): Rifién derecho: 21%; Rifién
izquierdo: 79%.

Las imagenes obtenidas muestran un rifién derecho orto-
tépico, dismérfico, con marcada reduccién del parénquima

funcionante, en relacién con atrofia renal conocida. Rifén
izquierdo, por su parte, muestra rectificacién del borde supe-
roexterno, que podria corresponder con episodio de pielonefri-
tis previo, sin poder excluir que dicha lesién puede deberse,
entre otros, a la presencia de duplicidad renal.

Conclusion: atrofia renal derecha

Se inicia tratamiento con amlodipino a dosis inicial de
0,15 mg/kg/dia. Se intenta realizar un MAPA durante el
ingreso, pero la nifia no colabora y el estudio no es valido.
Se da de alta para control ambulatorio al 5° dia de ingreso.
AngioTac: atrofia renal derecha, con datos de lesién en
parénquima de ambos rifiones. Sin signos de estenosis de
la arteria renal.

A los tres meses, presenta tensién arterial en consulta
inferior al P90. Se coloca MAPA, con estudio valido y los
siguientes resultados: registro diurno mmHg: PAS: 118.46;
carga: 25%; PAD: 83,65; carga del 30%. Valores normales:
PAS p95: 121,3 mmHg; PAD p95: 81,9. Registro nocturno
mmHg: PAS 111,3 mmHg; Carga: 30%; PAD: 74 mHg; Carga
del 55%. Valores normales PAS p 95: 110,4; PAD p 95:
65,6. Patron non dipper (no se produce el descenso nocturno
esperable de la PA).

Se consigue control completo de la tension arterial a los
seis meses, tras afiadir y optimizar un segundo farmaco.

Figura 6. Gammagrafia renal.

y Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
¥y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
Unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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Algoritmo 1. Evaluacion y tratamiento de la hipertension arterial (HTA)

Determinacion de la presion arterial
Valores por edad, sexo y talla

Y Y Y Y

Valores normales ‘ HTA ‘ Riesgo ‘ Elevada
HTA enmascarada

A

\

. Repetir/Confirmar Héabitos de vida
Actividades . .
reventivas 3 determinaciones saludables
P (Método auscultatorio) Tratamiento de obesidad
Y \ Y
Dieta: sal, azUcares Control 6-12 meses

Confirmar MAPA
(Medicion Ambulatoria

refinados. Deporte

de la Presion A
Arterial) < EleVada
Historia clinica
Exploracion
) MAPA
Alteracion
Organo diana
‘ Hipertensién primaria ‘ ‘ Hipertension secundaria ‘
\
/ \ ‘ Normal ‘
‘ HTA estadio 1 ‘ ‘ HTA estadio 2 ‘ v
l ‘ Observacion ‘
Tratamiento NO
farmacolégico
Tratamiento NO Tratamiento
\ farmacolégico y etiolégico
No mejoria y/o considerar tratamiento
alteracién farmacolégico inicial si:
érgano diana « Sintomas
* Alteracién 6rgano diana
_ + No factor modificable
Tratamiento
farmacoldégico

A

UNIDAD DE

REFERENCIA
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Algoritmo 2. Hipertension arterial (HTA) monogénica. Orientacién inicial

- Nifios con hipertensién marcada y niveles de renina en

plasma disminuidos
Sospecha - Antecedentes familiares conocidos HTA de inicio precoz
- HTA refractaria, fallo cardiaco, accidente cerebrovascular
- Hipertension e hipo / hiperpotasemia, alteraciones en la

gasometria

‘ Antecedentes familiares

Positivo (no obligado) /\ Negativo

Potasio sérico Exploracién fisica

/

‘ Alto ‘ ‘ Normal/bajo‘ \ Normal

/

Gordon Virilizacion Hlpogonadlsmo
(AD)

Deficiencia 11 Deficiencia 17
Tratamiento B-hidroxilasa (AR) a-hidroxilasa (AR)
Tiazidas
Y THF + allo THF

‘ Aldosterona en orina ‘ Tratamiento THE
Dexametasona (5-10 veces mayor)

\/ Y

‘ Disminuida ‘ ‘ Normal/alto ‘
Exceso aparente
5 mineralocorticoides (AR)
Liddle Aldosteronismo l
(AD) familiar tipo |

Tratamiento

Remediable (AD) Dexametasona

con corticoides
TH180xoF/THAD>1

|

Tratamiento
Dexametasona

Triamtereno, amilorida
Espironolactona,
eplerenona

Tratamiento

Amilorida
Triamtereno

Cociente TH18oxoF/THDA urinario (0-0,4); cociente THH+allo
THF/THE urinario <1,3. AlloTHF alotetrahidrocortisol; TH18oxo
F: 18 oxotetrahidrocortisol; THAD: tetrahidroaldosterona;
Aldosteronismo THE: tetrahidrocortisona; THF: tetrahidrocortisol .

familiar tipo Il Modificado de: Lurbe E, Agabiti-Roseic E, Kennedy Cruickshankd J,
Dominiczake A, Erdinef S, Hirthg A, et al. 2016 European Society of
Hypertension guidelines for the management of high blood pressure
in children and adolescents. J Hypertens. 2016; 34: 1887-920 y
Tratamiento Lurbe E, Cifkovac R, Cruickshankd JK, Dillone MJ, Ferreiraf I, Invitti
Eplerenona, C. Management of high blood pressure in children and adolescents:
recommendations of the European Society of Hypertension Journal of
Hypertension. 2009; 27(9):1719.

espironolactona

PEDIATRIA INTEGRAL 426.e14



T

&g Cuestionario de Acreditacion

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Hipertensién arterial
sistémica

25. Respecto ala hipertensién en la in-
fancia, sefiale la respuesta INCO-

RRECTA:

a.

La prevalencia de la hiperten-
sién ha ido aumentando en los
ultimos afios, principalmente en
paises con menos recursos.

El aumento de la hipertensién

ha ido ligado al de la obesidad.

La hipertensién en la infancia
aumenta el riesgo de padecer
hipertensién en la edad adulta.

En la adolescencia, la hiperten-
sién es mds frecuente en varones.

Todos los nifios con hiperten-
sién primaria serdn adultos con
hipertensién (fenémeno de pro-
gresion).

26. Respecto al diagnéstico de hiper-
tensién, sefiale la respuesta FAL-

SA:

a.

La tensi6n en los nifios presenta
una variabilidad amplia, por lo
que se necesitan varias tomas
para su diagnéstico.

Ante una toma de tensién muy
elevada, superior al 20-30%
del P95, debemos realizar una
actuacion inmediata.

Siempre que sea posible se rea-
lizarda un MAPA (Medicién
Ambulatoria de la Presién Arte-
rial) en la evaluacién del nifio
hipertenso.

La toma de tensién por método
oscilométrico evita el error del
explorador.

Las tomas por método oscilo-
métrico repetidas en rango de
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hipertensién, no es necesario
comprobarlas por el método
auscultatorio.

27. Respecto al tratamiento de la hi-
pertensién, sefiale la respuesta

CORRECTA:

a.

€.

Todos los pacientes pedidtricos
hipertensos necesitardn trata-
miento farmacoldgico.

En la hipertension secundaria no
son ttiles las medidas no farma-
colégicas referentes a cambio de
estilo de vida, por lo que no seria
necesario su uso.

Si fuese necesario, los inhibido-
res del sistema renina angioten-
sina (IECA) serian de eleccién
en pacientes hipertensos asocia-

dos a obesidad.

En las adolescentes con activi-
dad sexual, debemos descartar
la presencia de embarazo antes
de pautar tratamiento con inhi-
bidores del sistema renina angio-
tensina.

La respuesta c y d son correctas.

28.Respecto al estudio del paciente
hipertenso, en la Guia Europea,
sefiale la respuesta FALSA:

a.

La historia clinica y la explo-
racién deben guiar las pruebas
diagnésticas a realizar.

En todos los pacientes se haré:
hemograma, bioquimica (crea-
tinina, urea, electrolitos, urico,
estudio colesterol, sistemdtico de
orina, proteinuria y albuminuria.

La Guia Europea de 2016 acon-
seja realizar ecografia renal, solo
si estd alterado el filtrado glo-
merular o hay proteinuria en el
andlisis de orina.

d.

Se debe realizar una ecocardio-
grafia para descartar afectacién
cardiaca.

La determinacién de renina /
aldosterona serfa una prueba de
segundo nivel.

29. Respecto al tratamiento, sefiale la

respuesta FALSA:

a.

El deporte de alta competicién
estd contraindicado en pacientes
hipertensos.

En deportistas de competicién
no se deben usar diuréticos ni
betabloqueantes.

En los pacientes diabéticos, se
deben evitar los betabloqueantes
sin capacidad vasodilatadora.

En los diabéticos no se deben
usar diuréticos tiazidicos.

Los antagonistas del calcio son
una buena opcién si el IECA
(inhibidores del enzima con-
vertidor de angiotensina) estéd
contraindicado.

Caso clinico

30. Sefiale la respuesta CORRECTA:

a.

Dado que la paciente estd asin-
tomdtica, habria que haberla
citado de nuevo en consulta en
una semana, para comprobar la
tensién antes de remitirla al hos-
pital.

Un electrocardiograma normal,
descarta la presencia de hiper-
trofia del ventriculo izquierdo.

Se podria haber administrado
nifedipino sublingual en el Cen-
tro de Salud y evitar el ingreso.
El pediatra ha hecho bien en

remitir a la paciente, porque se
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trata de una emergencia hiper—
tensiva.

Todas son falsas.

31. Respecto al estudio de la paciente,
sefiale la respuesta FALSA:

a. A pesar de tener un electrocar-

diograma inicial, se debe rea-
lizar un ecocardiograma si hay
disponibilidad para valorar la
afectacion del corazén.

El estudio de fondo de ojo estd
indicado en hipertensiones seve-
ras.

Un rifién atréfico, no documen-
tado previamente y una hiper-

tension grave, puede hacernos
pensar en una estenosis de la
arteria renal.

La ausencia de soplos abdomi-
nales no descarta la presencia de
estenosis de la arteria renal.

La actividad de renina plasma-
tica es sensible y especifica de
estenosis de arteria renal.

32. Respecto al tratamiento de la pre-
si6n arterial en nuestra paciente,

sefiale la respuesta CORRECTA:

a.

Dado el valor de la tensién arte-
rial que presenta, es necesario el
tratamiento con perfusi(’)n intra-
venosa de los firmacos.

HIPERTENSION ARTERIAL SISTEMICA

b. Como no tiene sintomatologia,

se puede descender la tensién
arterial rdpidamente.

La sospecha de estenosis unila-
teral de la arteria renal contra-
indica el uso de inhibidores del
enzima convertidor de angioten-

sina (IECA).

La hipertrofia moderada de ven-
triculo izquierdo con valores de
tension superiores al 20% del
P99 0 mas de 30 mmHg sobre
el P95, definen la emergencia
hipertensiva.

Todas las respuestas anteriores
son falsas.
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Resumen

Con el término miocardiopatia (MC) se designan
enfermedades muy heterogéneas en origen,
manifestaciones y curso clinico que afectan de manera
principal al masculo cardiaco. En esta revision,
aplicamos la clasificacién morfolégica méas general (MC
dilatada, hipertréfica, restrictiva y no compactada) a la
edad pediatrica y exponemos, de manera diferenciada,
enfermedades de presentacion especifica a estas edades,
que se manifiestan con clinica cardiaca y extracardiaca,
de sospecha para el pediatra de Atencién Primaria e
indicacién de derivacion. La sintomatologia mas expresiva
de las MC pediatricas es la insuficiencia cardiaca, pero
existen subtipos donde se llega al diagnéstico en situacion
asintomatica, por cribaje familiar, o tras el hallazgo de
pruebas complementarias anormales (radiografia de térax,
ECG). El diagnéstico de MC tiene implicaciones para la
familia del nifio afecto, y las limitaciones del estudio
genético para aclarar su situaciéon deben conocerse.

Si bien el manejo Gltimo recae en especialistas,

el pediatra de Atencién Primaria tiene un papel
fundamental en el diagnéstico inicial, en el conocimiento
de situaciones de riesgo o de descompensacion del

nifio con MC, y en la participacién en las medidas de
inmunoprofilaxis y estilo de vida especificas.

Abstract

The term cardiomyopathy (CM) defines a set of
diseases of the cardiac muscle that show a wide
variability in their causes, clinical manifestations
and course. Here, we use the general classification
of CM (dilated, hypertrophic, restrictive and
non-compaction CM) to review the different
subtypes that present in children, some in a
specific manner, raising the index of suspicion

of cardiac and extracardiac signs detected by the
primary care paediatrician that warrant further
assessment. Heart failure may signal the presence
of a paediatric CM, but other cases are detected in
asymptomatic children, through family screening,
or after abnormal findings in ancillary tests such
as the chest X-ray, or the ECG. Diagnosis of a CM
may imply the need to study other members of the
child’s family, and limitations of genetic testing
should be acknowledged. Ultimately, specialised
management is required in paediatric CM, but
primary care paediatricians play a central role,
referring a possible diagnosis at its onset, knowing
risks and decompensation occurrences, and
collaborating in immunoprophylaxis and lifestyle
advices.

Palabras clave: Miocardiopatias; Miocardiopatia familiar; Miocardiopatia dilatada; Miocardiopatia hipertréfica;
Pediatria.

Key words: Inherited Cardiovascular Disease; Cardiomyopathies; Cardiomyopathy Dilated; Cardiomyopathy

Hypertrophic; Pediatrics.

Panordamica general

Las miocardiopatias afectan de manera
principal al muasculo cardiaco, y se clasifi-
can segun sus caracteristicas morfoldgicas.
Su frecuente origen genético implica un
abordaje integral del nifo y de su familia.

as miocardiopatias (MC) son
enfermedades heterogéneas del
musculo cardiaco. Ocasionan

cambios estructurales en el corazén
que producen un fallo en su funcién

de bomba y la aparicién de arritmias,
sobre todo. Suelen tener una base gené-
tica y un componente hereditario, y el
diagnéstico requiere excluir otras cau-
sas de afectacién miocdrdica (enferme-
dad coronaria, hipertensién arterial,
valvulopatia o cardiopatia congénita),
pudiendo implicar el estudio tanto del
nifio como de sus familiares més rela-
cionados.

Las MC tienen una morbimortalidad
alta y suponen una causa principal de

Pediatr Integral 2021; XXV (8): 427-436

insuficiencia cardiaca (IC) en la infan-
cia e indicacién del trasplante cardiaco
(TXC; hasta el 40% del global de las
formas sintomdticas en los 2 primeros
afios tras el diagndstico). Los registros
pedidtricos (Pediatric Cardiomyopathy
Registry [PCMR]2), National Aus-
tralian Childhood Cardiomyopathy
Study [NACCS])®) informan de
incidencias de al menos 1:100 000 en
menores de 20 afios, siendo el grupo
de nifios menores de 1 afio el de mayor
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MIOCARDIOPATIAS

Tabla I. Tipos principales, afectacion definitoria, imagen representativa ecocardiografica y caracteristicas relevantes de los tipos

principales de miocardiopatias pediatricas

Tipo Afectacion
Miocardiopatia

dilatada ventricular

Dilatacién y disfuncién

Imagen cardiaca

Caracteristicas relevantes

- Forma de miocardiopatia mas
frecuente en Pediatria

- Causa de insuficiencia cardiaca (IC)
e indicacién de trasplante cardiaco

Aumento del grosor
ventricular

Miocardiopatia
hipertréfica

- Forma més prevalente en poblacién
general

- Riesgo de arritmias y muerte subita

Miocardiopatia
restrictiva
de Ilenado elevada

Fallo de la relajacion
ventricular, presiones

- Clinica tardia, datos de congestion
venosa sistémica y pulmonar, ECG
alterado al diagnéstico

Hipertrabeculacién
marcada ventricular

Miocardiopatia no
compactada

incidencia (3-4 veces mas), del orden de
magnitud similar a otras enfermedades
pedidtricas, como los linfomas, el tumor
de Wilms o el neuroblastoma.

La clasificacién de las MC es com-
pleja y evoluciona con los conocimientos
de sus mecanismos. El elemento clave es
qué tipo de manifestaciones morfofun-
cionales (fenotipo) presenta el musculo
cardiaco. La clasificacién mds comuin-
mente empleada (Tabla I), aunque con
ligeras diferencias, por las sociedades
cientificas (European Society of Car-
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diology [ESC], American Heart Asso-
ciation/American College of Cardiology
[AHA/ACC]), habla de los siguientes

tipos principales®:

* Miocardiopatia dilatada (MCD;
predomina el aumento del volumen
cardiaco y la disfuncién sistélica).

* Miocardiopatia hipertréfica (MCH,;
existe un aumento del grosor del
musculo cardiaco que puede conducir
a disfuncién diastélica y sistdlica, y
aparicion de arritmias).

- Presentacion muy variable
(asintomatica, IC, arritmias)

* Miocardiopatia restrictiva (MCR;
hay una rigidez de miocardio que
obliga a presiones elevadas de lle-

nado).

* Miocardiopatia no compactada
(MCNC; alteraciones en el desa-
rrollo del musculo ventricular con
aumento de las trabeculaciones).

Debido a la heterogeneidad de las
MC, se tiende a describir e integrar

su complejidad con clasificaciones mas
recientes, como la MOGE(S)®), que



emplea 5 caracteristicas: el fenotipo
morfofuncional (M), la participacién
de otros 6rganos (O), el patrén gené-
tico o de herencia familiar (G), la des-
cripcién etioldgica del defecto genético
subyacente, si se identifica (E), y S
como estado funcional (que no se suele
emplear en nifios). Esta clasificacién
flexibiliza dar cuenta de la presenta-
cién de algunos pacientes y sus familias
(fenotipos solapados, mixtos y de idén-
tico origen genético, grado de afectacién
extracardiaca, causa y eventual patrén
de transmisién).

El origen genético de numerosas MC
conlleva el estudio familiar (comen-
zando por anamnesis, al menos, de 3
generaciones) y diversos escenarios(®).
Asi, el nifio asintomitico, hijo de un
progenitor afecto, puede necesitar que
se derive para evaluacién especifica y
determinar la presencia de alteraciones
compatibles, y de su potencial causa
genética, en ciertas ocasiones, con per-
sistencia de la incertidumbre en la situa-
ci6n: los resultados genéticos negativos
no excluyen el diagnéstico evolutivo ni
la posibilidad de afectacién familiar,
que puede no ser idéntica en expresién
del tipo de MC a la del caso original
(expresividad variable). Por otro lado,
en ausencia de datos de imagen de
MC, a pesar de encontrar mutaciones
genéticas que implican enfermedad
(variantes patogénicas), no suele indi-
carse, salvo excepciones que se mencio-
nardn, el tratamiento médico ni la res-
triccién de la actividad fisica, y algunos
casos ni siquiera llegan a desarrollar la
enfermedad (penetrancia incompleta).
Finalmente, en el otro extremo, no se
suele considerar en riesgo ni efectuar
seguimiento al nifio que no presenta la
mutacién familiar patogénica ni tiene
alteraciones cardioldgicas tras ser eva-
luado.

Miocardiopatia dilatada

La miocardiopatia dilatada es la forma de
MC mas frecuente en la infancia.

En la MCD, existe una dilatacién y
disfuncién ventricular, predominante-
mente izquierda (VI), que puede con-
ducir a IC, arritmias y muerte stbita.
Es la MC mas frecuente en la infancia
(0,58 casos por 100.000 nifios), con una
edad mediana al diagnéstico entre 1y

2 afios (en menores de 1 afio, puede ser
hasta 8 veces mds frecuente que en el
global de los nifios)%:8).

Etiopatogenia

Las causas mas frecuentes de MCD tienen
una base genética, con posible afectacion
extracardiaca orientativa, pero también
existen causas infecciosas, sobre todo,
viricas, con mejor prondstico.

Las MCD se deben mis frecuente-
mente a anomalias de genes que codifi-
can proteinas del citoesqueleto, protei-
nas de anclaje o del sarcémero cardiaco;
en otras ocasiones, son el resultado de
dafio miocdrdico directo por un agente
externo. Las clasificaciones actuales
(AHA/ACC) encuadran las causas
genéticas como MCD primarias, y
las causas inflamatorias (infecciosas o
no infecciosas), téxicas y endocrino-
metabdlicas, como MCD secundarias.
La MCD idiopitica (diagnéstico de
exclusién) tiene una base presumida,
no identificada, genética, y es de peor
prondstico que otras formas; los nifios
clasificados bajo este tipo pueden rea-
signarse a una categoria de MCD fami-
liar en la ampliacion del estudio.

Dentro de las causas genéticas
encontramos:

* MCD familiar (30-50%): donde
hay otros miembros relacionados en
primer grado, con o sin una muta-
ci6én genética encontrada (genes que
codifican proteinas del citoesqueleto o
del disco Z, p. ¢j.: sarcoglicanos, des-
mina, ldmina A/C, titina, actinina...);
el patrén de herencia mas comun es
autosémico dominante (AD).

* MCD asociada con mutaciones de
genes sarcoméricos (10-20%): actina,
troponina, cadena pesada de la mio-
sina 3, proteina C de unién a la mio-
sina, a-tropomiosina, fosfolambano,
canal de sodio SCN5A...

* MCD asociada con enfermedad
neuromuscular: sobre todo, las dis-
trofias de Duchenne y de Becker, el
sindrome de Barth (también como
MCR o MCNCQ), la ataxia de Frie-
dreich (como MCH) y las distrofias
musculares de cintura y extremidades.
Tienen patrén de herencia variable
(autosémico dominante o recesivo,
o ligado a X). Estos pacientes deben
evaluarse cardiolégicamente al diag-
nostico de la enfermedad y durante
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su seguimiento de despistaje (en la
enfermedad de Duchenne, p. ¢j., la
afectacién cardiaca es més evidente
a partir de la segunda década de la
vida), y tienen la mayor mortalidad
y la menor tasa de trasplante a los
5 afios, tras el diagnéstico de MCD.

* MCD porlaminopatias: suele haber
manifestaciones extracardiacas,
como neuropatia periférica, enfer-
medades del musculo esquelético y
progerias. De manera anticipada a
las alteraciones estructurales, estos
pacientes pueden presentar, en eda-
des pedidtricas, arritmias diversas
(desde trastornos de conduccién AV
o disfuncién sinusal hasta taquicar-
dias ventriculares).

* MCD por enfermedad mitocon-
drial: en genes del DNA mitocon-
drial o nuclear que son relevantes en
el metabolismo energético. Ejemplos:
déficit de la transferasa II carnitina
palmitoil, sindrome de Kearns Sayre,
sindrome MELAS (con encefalo-
patia y acidosis lictica), sindrome
MERFTF (con epilepsia mioclénica),
déficit en la reductasa NADH-coen-
zima Q_(complejo I) y déficit de la

oxidasa del citocromo C.

Las causas infecciosas de MCD
incluyen, sobre todo, virus (adenovi-
rus, enterovirus, herpes simple, varicela
z6ster, citomegalovirus, Ebstein-Barr,
herpes humano 6, influenza A y B,
inmunodeficiencia humana, parvovi-
rus). También se mencionan, mds rara-
mente, causas bacterianas (Chlamydia,
C. diphteriae, Legionella...), fingicas
(Actinomyces, Aspergillus, Candida...),
ricketsiosis y Borrelia. Las MCD atri-
buidas a miocarditis virica (miocarditis
linfocitaria) tienen un 70% de super-
vivencia global y libre de TXC a los 5
afios, tras el diagndstico. Las causas
inflamatorias no infecciosas son las
enfermedades autoinmunes y reacciones
de hipersensibilidad (dermatomiositis,
sindrome hiperesoinofilico, miocardi-
tis, lupus y artritis reumatoide). Se han
involucrado téxicos y firmacos como
penicilina, ampicilina, cefalosporinas,
tetraciclinas y sulfonamidas; los nifios
expuestos a quimioterapia para su
cancer (sobre todo, antraciclinas para
leucemias, linfomas y sarcomas) pue-
den desarrollar, a largo plazo, MCD e
IC. Las causas metabdlicas, finalmente,
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son raras en nifos, y suelen existir otras
manifestaciones que orientan el diag-
noéstico: alteraciones tiroideas (hiper e
hipotiroidismo), adrenérgicas (tumor
secretor de catecolaminas), hipocalce-
mia crénica (hipoparatiroidismo), etc.

Clinica

La MCD puede presentarse como insu-
ficiencia cardiaca grave de repercusion
multisistémica.

La presentacién sintomitica tipica,
y lo mis frecuente al diagndéstico, es
la de IC, con manifestaciones varia-
bles que dependen de la edad: en nifios
pequeiios, fallo de medro, problemas de
alimentacidn, infecciones respiratorias
que descompensan la situacién basal;
en nifios mayores, la clinica mds carac-
teristica es de intolerancia al esfuerzo
o disnea; en todos los casos, el shock
cardiogénico o la muerte subita son
potenciales consecuencias finales. El
antecedente de cuadro virico o catarral
puede faltar o no reconocerse en las
secundarias a miocarditis, haciéndolas
indistinguibles de las idiopdticas o gené-
ticas. La asociacién con hipoglucemia,
acidosis metabdlica, hipotonia o afecta-
cién hepitica, orienta a un error conggé-
nito del metabolismo. La sintomatologia
neuroldgica o muscular esquelética se
asocia con enfermedades mitocondriales
o una distrofia muscular. Casi la mitad
de casos, al diagndstico, puede precisar
cuidados intensivos y soporte inotrépico,
asi como asociarse con comorbilidad de
otros 6rganos o sistemas (insuficiencia
renal, hepatopatia, trombosis vascu-
lar...). Otros casos pueden detectarse en
pacientes asintomaticos, como resultado
de cribaje familiar.

Diagnéstico

El diagnéstico de MCD es por imagen car-
diaca, pero pruebas como la radiografia de
torax o el ECG, permiten sospecharla con
clinica sugerente.

Las alteraciones diagnédsticas de
MCD se basan en la imagen cardiaca,
sobre todo, la ecocardiografia, y no son
especificas de su causa. El criterio fun-
damental es la dilatacién, ajustada por
tamafio corporal del nifio, del VI, que se
acompafia habitualmente de disfuncién
sistdlica (disminucién de la funcién con-
tractil). La resonancia magnética (RM)
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cardiaca puede cuantificar de manera
mds precisa los volimenes y la fun-
cién biventricular, y caracteriza mejor
el tejido afecto (edema, inflamacién o
fibrosis que pueden ser etiolégica o pro-
nésticamente informativas).

Antes de estas pruebas, la radiogra-
fia de térax puede constituir un alto
indice de sospecha, al mostrar car-
diomegalia como signo que orienta la
presencia de MCD, si hay clinica de
presentacion similar a una infeccién
respiratoria; menos frecuentemente, el
hallazgo es casual. En el ECG, pueden
observarse alteraciones no especificas de
MCD, pero merecedoras de estudio con
clinica dudosa (en concreto, sospechar
de taquicardias sinusales no apropiadas
a la situacién fisiolégica del nifio como
indice de IC) como hipertrofia ventricu-
lar o auricular, anomalias no especificas
de la onda T, arritmias supraventricu-
lares y ventriculares. Las pruebas de
laboratorio se orientan, por un lado, a
evaluar la repercusién en otros 6rganos
o sistemas (elevacién de transaminasas,
afectacion de la funcién renal) al diag-
ndstico, y por otro lado, a tratar de esta-
blecer la etiologia, sobre todo, infecciosa
(serologias y PCR especificas), aunque
otras alteraciones bioquimicas pueden
ser también sugerentes; asi, la elevacién
de la CPK podria sugerir una enferme-
dad neuromuscular relacionada con la
distrofina, una laminopatia o una mio-
patia miofibrilar, o la elevacién de TSH
orienta a causa endocrina. Las pruebas
microbioldgicas especificas (serologia
de virus, Chagas, Borrelia) establecen
su diagndstico.

El estudio genético establece la
etiologia en el caso pedidtrico afecto y
el potencial estado de portador en los
familiares (hasta un 50% podria presen-
tar una mutacién patogénica); el conoci-
miento de este estado podria contribuir
a estrategias de prevencién o deteccién
precoz en otros familiares.

Tratamiento

El tratamiento es sintomatico de insufi-
ciencia cardiaca, y algunos nifios pueden
precisar trasplante cardiaco.

Comprende el tratamiento de la
causa, cuando se identifica, y el trata-
miento de apoyo y sintomatico de la IC
y las arritmias. En fase aguda, si predo-
mina la retencién de liquidos, con buena

perfusioén (forma caliente y himeda), la
base son los diuréticos y los vasodilata-
dores sistémicos; si hay mala perfusién,
se emplean in6tropos. En fase crénica,
el tratamiento especializado consiste en
inhibidores de la enzima convertidora
de angiotensina (IECA), bloqueantes
beta-adrenérgicos, antagonistas de los
mineralcorticoides y furosemida, con
papel seleccionado de digoxina e iva-
bradina; en estudio se encuentran otros
firmacos de uso ya estindar en adultos,
como los inhibidores de angiotensina y
del receptor de nesiprilina (ANRI). En
fases finales de IC, pueden ser candida-
tos a un TXC, ayudados o no de manera
previa con una asistencia ventricular de
corta (ECMO) o larga duracién (p. ¢j.,
Berlin Heart, Heartware).

Miocardiopatia hipertréfica

La MCH es el segundo tipo de MC en edad
pediatrica, con relativo mejor pronéstico,
pero riesgo de muerte subita.

En la MCH, se objetiva un aumento
del grosor ventricular (hipertrofia del
VI, HVI) sin explicacién hemodind-
mica aparente (HTA, obstruccién a la
salida del VI [OTSVI]). Ciertas adap-
taciones fisioldgicas en el nifio y adoles-
cente (corazén del deportista), pueden
plantear dudas al inicio; en estos casos,
podria ayudar el desacondicionamiento
deportivo durante unos meses, as{ como
la ausencia de alteraciones en otras
pruebas, para identificar si hay MCH
realmente.

La incidencia pedidtrica estimada es
de 0,3 20,5 casos por 100.000, y supone
la segunda MC por frecuencia (25-40%
de casos de MC). Sin embargo, la MCH
es la enfermedad cardiaca genética mds
prevalente en adultos (1:500 personas,
en algunas estimaciones hasta 1:250,
siendo sintomdticos menos de 1:3.000).
La edad de aparicién es muy variable,
desde el periodo neonatal hasta la ado-
lescencia (en el grupo pedidtrico). En
general, hay mejor prondstico que en
otras MC (supervivencia libre de TXC
de 90% a los 5 afios), pero se debe con-
siderar el riesgo de muerte subita y que
algunos subgrupos (lactantes con IC
a la presentacién, nifios mayores con
fisiologia restrictiva, HVI grave al
diagnéstico, el sindrome de Noonan...)
evolucionan peor(®11),



Etiologia y clasificacion

Las causas mas frecuentes de MCH son
genéticas; en Pediatria, hay sindromes
especificos que cursan con MCH.

Algunas sociedades (AHA/ACC)10)
no consideran como MCH las formas
donde hay una causa sistémica de la
HVI, en concreto sindromes multisis-
témicos de origen genético, no sarco-
méricos que, en general, son enferme-
dades de presentacién infantil especifica
(hasta un 25% de los casos a esta edad;
p- €., las RASopatias, como el sindrome
de Noonan); esas formas se denomina-
rian de manera alternativa fenocopias,
y no propiamente MCH. La ESC(1 si
las incluye en la denominacién de MCH
(causas secundarias), nomenclatura mas
empleada y que adoptamos aqui.

Las MCH primarias son las de
origen sarcomérico (8 genes explican
el 30-60% de los casos globalmente;
MYH?7y MYBCP3 explican el 70%
de las causas sarcoméricas), y son las de
mayor prevalencia en la poblacién gene-
ral, pero no en el periodo de la infan-
cia, donde es frecuente que se llegue al
diagndstico en un nifio asintomdtico
con un familiar afecto. Las causas no
sarcoméricas (secundarias, sistémicas,
fenocopias) son las mis frecuentes en
menores de 1 afio y abarcan:

* Enfermedades por almacenamiento
anormal de glucégeno: tipos mis
frecuentes asociados con MCH:

- Tipo II o enfermedad de Pom-
pe; déficit de a-1, 4 glucosidasa.
Debe sospecharse en un lactante
que presenta hipotonia muscu-
lar, cardiomegalia radiolégica y
alteraciones ECG caracteristicas
(intervalo PR corto, voltajes muy
elevados del complejo QRS).

- Tipo IIb o enfermedad de Danon
(ligado a X, mutaciones en gen
LAMP2). Hay MCH, miopatia
de musculo esquelético y retraso
intelectual leve. Los varones sue-
len tener afectaciones mds preco-
ces y graves.

- MC por PRKAG2. Presenta:
MCH, preexcitacién ventricular
y enfermedad progresiva del sis-
tema de conduccién.

* Enfermedades por depésito lisoso-
mal anormal. Incluye: sindrome de
Hurler (talla baja, rasgos faciales tos-
cos, anomalias esqueléticas), enfer-

medad de célula I (mucolipidosis,
enfermedad de Leroy) y enfermedad
de Anderson-Fabry (presentacién en
la adolescencia con angiokeratomas
y dolor abdominal).

* MCH sindrémica. Incluye las
RASopatias (sindrome de Noonan,
sindrome de Noonan con lentiginosis
[antiguo sindrome de LEOPARD],
sindrome de Costello, sindrome
cardiofaciocutaneo); frecuencia
estimada de 1:1.000 a 2.500 nifios.
Pueden asociar cardiopatia congénita
(sobre todo, estenosis pulmonar) y,
tipicamente, participacién extra-
cardiaca: dismorfias craneofaciales,
hipotonia, desarrollo neurolégico
alterado, talla baja, predisposicién a
céncer, anomalias cutdneas, muscu-
lares y oculares.

* Déficits de oxidacién de dcidos gra-
sos (déficit de la deshidrogenasa de
la acil-CoA de cadena larga). Pue-
den tener arritmias ventriculares y
muerte sdbita.

* Hiperinsulinismo. La presentacién
es neonatal. En las formas primarias,
hay una hiperproduccién de insulina
por hiperfuncién de las células beta
pancredticas (focal como adenoma, o
difusamente); clinicamente, pueden
debutar como hipoglucemia grave,
crisis epilépticas, hipotermia, hipoto-
nia y letargia; son nifios grandes, pero
no necesariamente macrosémicos. El
tratamiento es médico o quirdrgico.
En las formas secundarias, el hipe-
rinsulinismo es secundario a hiper-
glucemia materna (DM materna o
gestacional), el RN suele ser macro-
sémico y la hipoglucemia inicial suele
responder a suplementos; la HVI
suele resolverse espontdneamente en
el primer afio de vida.

Patogenia

La MCH implica alteraciones cardiacas
mecanicas y riesgo de arritmias.

Aunque no esté claro cémo conduce
al fenotipo la alteracion del sarcémero,
se observan cambios miocdrdicos con
aumento del grosor y fibrosis, que dan
lugar a un ventriculo pequefio y rigido,
disfuncién diastélica y, posteriormente,
sistélica. La HVT localizada en el tracto
de salida del ventriculo izquierdo puede
condicionar obstruccién a la salida de

sangre del VI (OTSVI) y anomalias de
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la funcién valvular mitral (movimiento
sistélico anterior e insuficiencia val-
vular). Otros elementos alterados son:
arterias coronarias intramurales (isque-
mia), elongamiento del aparato subval-
vular mitral o anomalias congénitas...
Histolégicamente, se produce una des-
organizacién de miocitos y miofibrillas,
fibrosis miocardica, y enfermedad de
pequeflo vaso, que pueden ser la base
del riesgo arritmico.

Clinica

Es frecuente que el nifio con MCH esté
asintomatico y esté siendo estudiado por
otro motivo.

Lo mis habitual es la situacién asin-
tomitica de los nifios. En otras ocasio-
nes, la presencia de soplo (OTSVI,
insuficiencia mitral por movimiento
sistdlico anterior) puede motivar la deri-
vacion al especialista. En un 10-15% de
los casos, la presentacion es de IC (fases
finales) o arritmias, estas Gltimas como
sincope de caracteristicas cardiogénicas
(durante esfuerzo, sin prédromos claros,
aunque pueden describirse palpitaciones
o malestar general durante el ejercicio)
o atfpico (no claro perfil vasovagal, pre-
sentacién fuera de esfuerzo). Las formas
de MCH asociadas a errores congénitos
del metabolismo o malformaciones sin-
drémicas suelen tener debut mds pre-
coz y més clinica de IC al diagnéstico,
siendo la muerte sibita mds rara.

Las formas sindrémicas pueden pre-
sentar sintomas o signos clinicos orien-
tativos de su causa genética:

* Problemas de aprendizaje o retraso
mental (enfermedades mitocon-
driales, sindrome de Noonan,
LEOPARD, sindrome de Costello,
enfermedad de Danon).

* Sordera neurosensorial (enfermedad
mitocondrial, sobre todo, con diabe-
tes; enfermedad de Fabry-Anderson,
sindrome de LEOPARD).

+ Alteraciones visuales: retinopatia
(enfermedad mitocondrial), retinitis
pigmentosa (Danon), cataratas, opa-
cidades corneales (Anderson-Fabry).

* Alteraciones de la marcha: ataxia de
Friedreich.

* Parestesias, anomalias sensoriales:
Anderson Fabry.

* Hipotonia muscular: enfermedad

mitocondrial, glucogenosis, ataxia
de Friedreich.
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* Ptosis palpebral: enfermedad mito-
condrial, Noonan/LEOPARD, dis-
trofia miotdnica.

* Lentiginosis, manchas café con
leche: LEOPARD, Noonan.

* Angiokeratoma, hiposudoracién:
Anderson-Fabry.

* Dismorfias/anomalias cutdneas:

RASopatia.
Diagnéstico

En nifios, la MCH se diagnostica con ima-
gen durante cribado familiar y a partir de
alteraciones cardiacas y extracardiacas
detectables clinicamente o en pruebas
complementarias.

Se basa en la confirmacién por ima-
gen de la hipertrofia miocdrdica, prueba
ala que llega el paciente tras una clinica
como la descrita, incluyendo eventos
sincopales, por despistaje familiar o por
hallazgo de elementos alterados en un
ECG casual o indicado por sintomas.

EIECG es una prueba accesible desde
Atencién Primaria, y en mds del 90%
pacientes se presentan anomalias, por lo
demis, elementos indice suficientes de
sospecha: HVI por voltaje asociados, o
no, con strain (inversién de la onda T, mds
especifico; a veces, la inversién, en deri-
vaciones precordiales izquierdas V4-V6,
puede darse sin el crecimiento eléctrico),
ondas P anchas (crecimiento auricular
izquierdo), ondas Q_patoldgicas (dura-
cién mayor de 40 ms o amplitud superior
al 25% del QRS asociado... Un intervalo
PR corto o preexcitacion es frecuente en
la enfermedad de Pompe, la MCH por
PRKAG2 o la enfermedad de Danon, que
pueden también presentar crecimiento
ventricular izquierdo extremo.

El ecocardiograma suele bastar
para confirmar el diagndstico (grado
y distribucién de la HVI) y determi-
nar la presencia de alteraciones asocia-
das (Ia OTSVI, la IM; la disfuncién
diastélica, alteraciones preclinicas de
la contractilidad regional). Cuando la
ecocardiografia no es concluyente (més
que mala ventana en nifios, para las
localizaciones atipicas de HVI), la RM
cardiaca es util y también permite eva-
luar la presencia de fibrosis, que podria
relacionarse con riesgo arritmico.

El Holter ECG tiene utilidad
durante el seguimiento, si el nifio
refiere palpitaciones o presincopes,
y para detectar la aparicién de arrit-
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mias que confieran un riesgo mayor de
eventos adversos. En la ergometria, se
puede evaluar la situacion funcional del
nifio y observar si sucede hipotensién
en esfuerzo, dato clisico de peor pro-
néstico.

En las formas metabdlicas de nifios
mds pequefios, determinados hallaz-
gos analiticos contribuyen a buscar la
etiologia: hipoglucemia con acidosis
metabdlica aparece en enfermedades del
glucégeno y mitocondriales. Si no hay
acidosis, la HVI puede encontrarse en
hiperinsulinismo congénito, sindromes
de resistencia a insulina y defectos de la
oxidacién de dcidos grasos.

El estudio genético, que se benefi-
cia de la orientacién dada por hallazgos
previos anormales, confirma el origen
de la MCH, pero no es necesario encon-
trar una mutacién genética patogénica
para que el nifio con el fenotipo com-
patible sea diagnosticado.

Tratamiento

El manejo de la MCH puede implicar el
implante de un desfibrilador y muchos
nifos pueden no necesitar medicacion
inicialmente.

El objetivo general es mejorar la cali-
dad de vida y la supervivencia. Solo el
implante de desfibrilador (DAI) mejora
el prondstico en los grupos de alto
riesgo (mds del 6% de eventos adver-
sos a los 5 afios) de muerte sdbita de
formas sarcoméricas; en las formas no
sarcoméricas, la estimacion de riesgo es
mis incierta. Los pacientes con MCH
supervivientes de una muerte sibita o
que han experimentado una taquiarrit-
mia ventricular con sincope tienen indi-
cacién de implante (prevencién secun-
daria). En el resto de casos, incluso en
ausencia de cualquier sintoma, se estra-
tifica el riesgo (prevencién primaria)
mediante factores clinicos reconocidos
(sincope inexplicado, grosor septal,
aparicién de taquicardias ventriculares
[TV] no sostenidas...), con calculadoras
de riesgo o sumacion de factores pre-
sentes (para nifios: HCM-Kids Risk
Calculator, puntuacién Primacy; en
mayores de 16 afios, calculadora de la
ESC)11-13), E] DAT reconoce arritmias
ventriculares y es capaz de proporcionar
terapias eléctricas para abortarlas. Su
implante es similar al de un marcapasos
endovenoso cldsico; también hay dis-

positivos de implante subcutineo (para
pacientes mayores seleccionados). El
nifio debe evitar actividades de contacto
que supongan un traumatismo sobre el
dispositivo o desplazamiento del cable,
aparte de las restricciones que le apli-
que su cardidlogo. La familia recibe
informacién sobre eventuales interac-
ciones electromagnéticas, incluyendo,
por ejemplo, pruebas médicas como la
RM (muchos DAI son actualmente
compatibles) o el uso de bisturi eléctrico
en intervenciones quirurgicas (precisa
reprogramacion transitoria).

La medicacién consiste en betablo-
queantes (propranolol, atenolol, bisopro-
lol) para tratar de reducir la OTSVT, si
estd presente (hay formas no obstruc-
tivas que no los precisan); en caso de
mala tolerancia o contraindicacién, se
propone el uso de antagonistas de los
canales de calcio. Antiarritmicos como
la amiodarona pueden afadirse ante la
aparicion de arritmias ventriculares.
Los diuréticos no se suelen emplear
(las situaciones de hipovolemia relativa,
como deshidratacion en gastroenteritis,
pueden tolerarse mal). La digoxina estd
contraindicada en presencia de OTSVI.
Las opciones quirtrgicas se plantean en
formas graves de OTSVI (miectomias
septales; la ablacién septal con alcohol
en centros de experiencia y en pacien-
tes mayores). En las fases finales de la
enfermedad, con fallo de bomba e IC
terminal, se indica el TXC, en general
con buenos resultados.

Miocardiopatia restrictiva

La MCR es poco frecuente en nifos, pero
tiene mal pronéstico.

En las MCR, se produce rigidez y
un fallo de relajacién ventricular (dis-
funcién diastélica); morfoldgicamente,
la dilatacién no se produce en los ventri-
culos, que suelen ser mds bien de menor
tamafio, sino en las auriculas. Es la MC
de peor pronéstico (con mortalidad a los
5 afios cercana al 30%) y de las menos
frecuentes (0,03-0,04 por 100.000),
aunque su incidencia aumenta con la
edad, siendo raras las presentaciones en
menores de 1 afio. Las caracteristicas de
ciertos casos de MCR se solapan con
la MCH: los nifios con formas puras
de MCR suelen trasplantarse mds fre-
cuentemente®.



Etiopatogenia

Es caracteristica de la MCR la congestion
venosa, transmitida por fallo de relajacion
ventricular.

Las causas primarias son genéticas
(proteinas del sarcémero, desmina, fila-
mina C); las causas secundarias son infil-
trativas (amiloidosis, muy rara en nifios),
por depésito lisososomal (Anderson-
Fabry, estados de sobrecarga de hierro) y
la fibrosis endomiocardica (en parasitosis
de nifios procedentes de zonas de Africa,
Asia y Sudamérica, enfermedades auto-
inmunes, sindromes con hipereosinofilia,
déficits metabdlicos o téxicos).

Histolégicamente, pueden existir
anomalias en los miocitos o en la matriz
intercelular (infiltracién o fibrosis),
pero el dato de restriccién es funcio-
nal y requiere evidencia de presiones de
llenado elevadas, confirmadas invasiva-
mente (cateterismo) o de forma indirecta
por la presencia de signos de congestién
venosa sistémica.

Clinica y diagnéstico

La clinica de insuficiencia cardiaca sucede
tarde en la evolucion, y suele presentar
alteraciones detectables en el ECG.

Al inicio, en las formas con afecta-
cién exclusivamente cardiaca, los sin-
tomas son inespecificos: fatiga gene-
ral, intolerancia gastrointestinal o al
esfuerzo. En la evolucién, al aumentar
las presiones venosas pulmonares y sis-
témicas elevadas, puede darse edema
periférico, hepatomegalia, edema e
hipertensién pulmonar (disnea o equi-
valente). La disfuncién sistélica es tar-
dia, asi como los sintomas por bajo gasto
cardiaco. La presentacién sincopal es
de mal prondstico (arritmias, isquemia
coronaria y evento tromboembolico).

El ECG puede ser la prueba com-
plementaria inicial que oriente hacia
un origen cardiaco de los sintomas, por
estar alterado en la presentacién, practi-
camente en casi todos los nifios: datos de
crecimiento biauricular, con afectacién
variable de la amplitud de los comple-
jos QRS y alteraciones de repolariza-
cién asociadas. En la ecocardiografia,
el hallazgo casi patognoménico es la
dilatacion biauricular con ventriculos de
tamafio normal o reducido. La analitica
de sangre puede mostrar elevacién del
propéptido natriurético cerebral N-ter-

minal (NT-proBNP) y orientar inicial-
mente la presencia de MC si la clinica es
dudosa. Con el cateterismo cardiaco, se
confirman las presiones de llenado ven-
tricular elevadas y se obtiene informa-
cién discriminante de otras situaciones
fisiopatoldgicas similares, como la peri-
carditis constrictiva, muy rara en nifios.
La biopsia endomiocdrdica tiene un
rendimiento limitado y no se suele hacer
de rutina. El estudio genético permite
establecer el origen primario de la MCR.

Tratamiento

El tratamiento de la MCR es sintomatico
de insuficiencia cardiaca.

El tratamiento es sintomdtico de la
IC en fases ya avanzadas, donde habi-
tualmente se considera la inclusién en
lista de trasplante. Es dudoso el papel
de iniciar tratamiento anticongestivo en
fases iniciales oligosintomiticas.

Miocardiopatia no
compactada

La MCNC es poco frecuente, pero puede
encontrarse en lactantes sin sintomas.

Enla MCNC, morfolégicamente, se
observa una trabeculacién prominente
del VI, que expresa un fallo de madu-
racién o del desarrollo del miocardio
(miocardio mas trabeculado = més pri-
mitivo) y que puede darse en combina-
cién con caracteristicas propias de otras
MC. Las incidencias pedidtricas referi-
das son de 0,11 por 100.000 (0-10 afios),
mis frecuentemente en lactantes®.

Se identifica una causa genética en
un 30-45% de los casos (lo mis fre-
cuente: mutaciones sarcoméricas); tam-
bién se ha relacionado la MCNC con
otros genes no sarcoméricos y con el sin-
drome de Barth, una rara metabolopatia
infantil que cursa con fallo de medro
y neutropenia ciclica (también como
MCR). Las formas aisladas parecen
tener mejor prondstico, y la asociacién
con arritmias (bloqueo AV) o fenotipos
mixtos lo tienen peort14).

Las presentaciones asintomaticas son
frecuentes (hallazgo durante cribaje), pero
también puede darse, de manera variable:
insuficiencia cardiaca congestiva (ICC),
arritmias o un evento tromboembdlico.
La imagen diagndstica caracteristica se
suele obtener por ecocardiografia.

MIOCARDIOPATIAS

El tratamiento es sintomdtico y
puede requerir, en fases finales de IC,
inclusién en lista de TXC.

Miocardiopatia asociada
con sustrato arritmico

La miocardiopatia arritmogénica es una
miocardiopatia con muy alto riesgo de
arritmias graves para la vida, y detectarla
en fase asintomatica o por estudio genético
tiene implicaciones muy relevantes.

En la miocardiopatia arritmogénica
(MCA; histéricamente, displasia arrit-
mogénica del ventriculo derecho, nom-
bre en desuso: puede haber afectacién
del VI, y se clasifica como MC) aparece,
de forma caracteristica, una sustitucién
fibrograsa del tejido miocdrdico, aunque
en fases iniciales, como las propias de
nifios y adolescentes, las alteraciones
morfolégicas pueden ser menos apa-
rentes y el debut clinico consistir en
arritmias graves para la vida. Es una
MC muy poco frecuente (no se suele
pensar en ella en menores de 10 afios),
pero muy relevante, por causar aproxi-
madamente un 10% de casos de muerte
subita en jévenes y de hasta un 22% en
atletas. Una combinacién de alteracio-
nes de imagen, del ECG o la histologia
cardiaca, la presencia de arritmias ven-
triculares o una historia familiar confir-
mada, ademds o junto con la presencia
de una mutacién patogénica de un gen
relacionado (proteinas relacionadas con
el desmosoma cardiaco, zona de unién
intercelular) son la base de los criterios
diagnosticos). Al estudio de la enfer-
medad en nifios, se llega por despistaje
de un progenitor afecto, la presencia de
arritmias ventriculares (a veces, solo
extrasistolia ventricular aislada, pero
frecuente), la evaluacién de episodios
sincopales o tras una muerte sibita
resucitada. Los portadores de mutacio-
nes genéticas asociadas con enferme-
dad, aun sin expresar sus alteraciones,
deben restringir su actividad fisica, por
ser esta un desencadenante de arritmias
y elemento favorecedor para desarrollar
el fenotipo. El tratamiento se dirige a
los sintomas de IC o por arritmias, y una
proporcién importante de pacientes es
candidato a DAI y se le implanta.

A los nifios con canalopatias (sin-
drome de QT largo congénito, sindrome
de Brugada, taquicardia ventricular

PEDIATRIA INTEGRAL

433



434

MIOCARDIOPATIAS

polimorfa catecolaminérgica), cla-
sicamente, se les ha considerado
sin alteraciones propias de MC,
aunque pueden tenerlas por el
solapamiento de sus causas gené-
ticas con las de MC. Por ultimo,
cabe mencionar dos situaciones de

MCD asociada con arritmias:

1. El nifio portador de marcapa-
sos, por la estimulacién crénica,
puede experimentar dilatacién
y disfuncién ventricular y refe-
rir clinica de IC.

2. En las taquicardias supraven-
triculares incesantes o muy
prolongadas de lactantes, tras
un comienzo, a veces, inadver-
tido, la clinica de IC (expresada
de manera inespecifica como:
mal estado general, rechazo de
tomas, vémitos, aspecto incluso
séptico) indica la evolucién
hacia disfuncién ventricular
(taquimiocardiopatia, general-
mente reversible), y es un pri-
mer contacto con su pediatra lo
que puede orientar el diagnds-
tico, al detectar la taquicardia,
sobre todo, en ausencia de datos
de infeccién.

Funcio6n del pediatra
de Atencién Primaria

Las MC, como grupo global, son
entidades raras, pero desde Atencién
Primaria se puede contribuir a los cui-
dados de los nifios afectos en varias
cuestiones (Fig. 1):

Al diagndéstico. Se debe conocer el
componente familiar de muchas
MC y facilitar el acceso al estu-
dio en cascada (de primer grado
—padres a hijos, ¢ hijos a padres—
a més lejano): muchos nifios estin
en situacién asintomitica y es solo
el diagnéstico en un progenitor lo
que inicia el proceso. En cuanto a
las presentaciones sintomdticas,
las MC no son las causas mds fre-
cuentes de clinica cardiovascular
atribuible en la infancia, pero debe
prestarse atencién a elementos muy
sugerentes (insuficiencia cardiaca, a
veces, solo como taquicardia man-
tenida en rangos fisiolégicos altos,
en ausencia de infeccién, anemia
o proceso intercurrente claro, que
puede asociarse con sintomas de
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Figura 1. Papel del pediatra de Atencion
Primaria: resumen gréfico de intervenciones

en el nifio con MC.

intolerancia digestiva, vémitos...;
sincopes de presentacién atipica o
durante el esfuerzo...). Asimismo,
las alteraciones en pruebas com-
plementarias realizadas con otro
motivo (cardiomegalia radiolégica,
ECG con anomalias del tipo creci-
miento de cavidades o alteraciones
de repolarizacion) pueden justifi-
car la derivacién al especialista. En
el nifio con signos de afectacién
extracardiaca diversa (dismorfias,
retraso mental, hipotonia, fallo de
medro, alteraciones metabdlicas),
esta derivacién puede formar parte
de la estrategia de estudio.

Durante el seguimiento. Debe cono-
cer la particular vulnerabilidad del
nifio con MC a procesos intercu-
rrentes, sobre todo, procesos respi-
ratorios (también gastroenteritis con
deshidratacién o trastornos iénicos),
que ocasionen descompensacio-
nes (IC). El nifio con MC puede
considerarse en el grupo de enfer-
medades crénicas cardiacas (por IC,
alteraciones hemodindmicas asocia-

insuficiencia cardiaca

— Desencadenantes de

generales de ejercicio

das o hipertensién pulmonar) al

que hay que aplicar, junto a los

convivientes, lo expuesto por el

Comité de Vacunas de la Aso-

ciacién Espafiola de Pediatria(6):

- Vacunacién antigripal (tetra-
valentes inactivadas) anual.
Son pacientes de alto riesgo
de complicaciones®7).

- Vacunacién antineumocé-
cica secuencial (incluyendo
VNC13 y la VNP23).

- Vacunacién antivaricela,
con 2 dosis segun pauta de
calendario. Nifios suscepti-
bles no vacunados deben ser
vacunados lo antes posible
con dos dosis (intervalo 1-3
meses). Bajo tratamiento con
aspirina, si es posible, al me-
nos, dejando 6 semanas sin
tratamiento para vacunar;
no obstante, el sindrome de
Reye se ha evidenciado con la
variante salvaje del virus y no
con la vacunal, por lo que en
riesgo de exposicién, también
se recomienda vacunar.

- Ademis, algunos nifios meno-
res de 2 afios pueden beneficiar-
se de la profilaxis estacional de
VRS (Palivizumab), de aplicacién
hospitalaria®®. En lo referente a
la covid-19, por ser un campo en
evolucién, que este trabajo no re-
presentaria de manera actualiza-
da, remitimos al lector a fuentes
en constante revision.

* Sobre recomendaciones generales

sobre estilo de vida. Aparte de la
aplicacién general de consejos salu-
dables sobre la dieta y la evitacién
de téxicos (tabaco), es oportuno
estar familiarizado con lo referido
al ejercicio fisico y deporte del nifio
con MC. Existe una responsabilidad
directa del especialista en proporcio-
nar esta informacion, pero el pediatra
de Atencién Primaria es un acceso
mis directo al que pueden recurrir
las familias en situaciones de duda,
y algunas situaciones deben ser de
conocimiento general. Se tiende a la
discusi6n individualizada y decisién
final compartida con el paciente y
su familia sobre el nivel de ejerci-
cio, entendiendo que la ausencia
de factores de riesgo conocidos no
confiere inmunidad frente a arrit-



mias de riesgo vital y que, en una
importante proporcién de casos, estas
pueden ocurrir durante el suefio, en
reposo o actividades de baja exi-
gencia. No obstante, es posible que
niveles bajos a moderados de acti-
vidad fisica se acuerden y permitan.
Un nifio portador de una mutacién
familiar sin expresién fenotipica no
tiene descalificaciéon automatica del
deporte intenso, salvo si es una MCA
o una MCD por genotipos donde
estd involucrada la l4dmina A/C o la
filamina C, donde de entrada si se
aplica. Los deportes de alta inten-
sidad (p. ej., muchos deportes de
equipo practicados competitivamente
como futbol, baloncesto, balonmano,
rugby, hockey...; o actividades de
resistencia como el ciclismo de gran-
des distancias, el remo, la natacién
competitiva, y algunas variedades de
atletismo) se suelen desaconsejar en
nifios con MCH, MCD o MCNC
que presentan marcadores de riesgo
(sintomas durante esfuerzo o historia
de sincope, aparte de otros hallaz-
gos determinados en las pruebas
complementarias, p. ej.: disfuncién
ventricular, presencia de arritmias
ventriculares en esfuerzo...)19),
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Caso clinico

Recién nacido de 9 dias de vida,
que ingresa para observacién por decai-
miento general y rechazo de tomas, sin
vomitos, diarrea, febricula o contacto
infeccioso conocido.

Antecedentes personales

Embarazo controlado, sin inciden-
cias. Nacido a término con peso ade-
cuado. Periodo neonatal inmediato
normal, con alta a domicilio a las 48 h
de vida.

Antecedentes familiares

Primer hijo de dos progenitores no consaguineos, sanos.
Sin historia de cardiopatias en menores de 50 afios, arritmias
o0 muertes subitas.

Evolucién

Al ingreso, llama la atencion la presencia de una perfusion
capilar enlentecida y de una taquicardia mantenida en 170
Ipm, sin variabilidad apreciable (sinusal). El resto de cons-
tantes no esté alterado, existe soplo sistélico a la exploracion
y el tono muscular es normal.

Durante las primeras horas del ingreso, experimenta dete-
rioro hemodinamico con hipotensién arterial y, secuencial-
mente, se inicia soporte ventilatorio mecanico e inotrépico.
La radiografia de térax muestra cardiome-

Figura 2. Radiografia de térax al ingreso.

El paciente termina precisando
soporte circulatorio mecanico (ECMO)
durante 7 dias, tras los cuales, es posi-
ble su destete progresivo. Se evidencia
recuperacion parcial de la funcion ven-
tricular, que permanece en niveles de
disfuncién leve a moderada al alta, con
insuficiencia cardiaca controlada con
diuréticos orales y captopril.

El estudio etiolégico incluye: hemo-
cultivos, serologias y PCR de virus en
sangre y respiratorios, estudio meta-
bélico (4cidos organicos, carnitinas y
acilcarnitina) y extraccién de muestra
genética. Se detecta finalmente en sangre, una PCR positiva
para enterovirus; el resto de pruebas es negativo, incluyendo
la deteccion de mutaciones patogénicas de un panel de genes
relacionados con miocardiopatia dilatada.

El paciente tiene actualmente 5 afios y se encuentra sin
signos de insuficiencia cardiaca aparentes, con muy buena
evolucién de medro y sin descompensaciones intercurrentes
respiratorias. El ventriculo izquierdo solo esta ligeramente
dilatado, y persisten una disfuncién moderada (FE 35%)
y alteraciones en el ECG (presencia de ondas Q en cara
inferior y lateral izquierda) (Fig. 3). Mantiene tratamiento
con captopril y recibe vacunacién antigripal anual. No esta
incluido en lista de trasplante cardiaco.

galia y congestion pulmonar (Fig. 2),yen [l gy - f F P IL L
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dilatada con disfuncién ventricular severa
(fraccién de eyeccién [FE] menor del 20%;
normal mayor de 55%), insuficiencia
mitral masiva y derrame pericardico. Ll | A

Figura 3. Alteraciones ECG persistentes. ve

Q Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
¥y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podréan realizar los
cuestionarios de acreditacién de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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. Cuestionario de Acreditacion

A continuacién, se expone el cuestionario de acreditacién con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacién de formacién continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
Unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podréan realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes nimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Miocardiopatias

33. ;Cuil de los siguientes enunciados
NO se aplica al ocuparnos de las
miocardiopatias?

34.

35.

a.

En una misma familia que com-
parte una mutacién genética, se
pueden desarrollar distintos tipos
de miocardiopatia.

El ser portador de un gen de signi-
ficado patogénico implica siempre
considerar al nifio como enfermo
de miocardiopatia y no solo como
en riesgo de desarrollarla.

La expresién fenotipica marca las
consecuencias clinicas y pronosti-
cas de la miocardiopatia en nifios.
La presencia de un caso fami-
liar afecto con presumible origen
genético inicia la busqueda “en
cascada” de otros miembros afec-
tos, de mayor a menor proximidad
en la linea.

Al nifio que no presenta la muta-
ci6n genética, causante de miocar-
diopatia en un progenitor, no se le
suele considerar en riesgo.

Senale la asociacién INCORREC-

TA entre tipo de miocardiopatiay su

enunciado:

a. Miocardiopatia dilatada: forma
mis frecuente en Pediatria.

b. Miocardiopatia hipertréfica:
riesgo de arritmias en la evolucidn.

¢. Miocardiopatia restrictiva: insu-
ficiencia cardiaca precoz.

d. Miocardiopatia no compactada:
mds frecuente presentacién en
lactantes.

e. Miocardiopatia arritmogénica:

implica restriccién importante de
la actividad fisica.

Indiquela relacién FALSA entre sin-

drome y miocardiopatia asociada:

a.

b.

Enfermedad de Duchenne en fases

evolucionadas: MCD.
Enfermedad de Pompe, hipotonia:
MCH.

Sindrome de Noonan, posible
afectacién cutinea: MCH.

€.

Fibrosis endomiocdrdica, endé-
mica en algunas partes del mundo:

MCR.

Hiperinsulinismo materno: MCD.

36. Respecto de las miocardiopatias dila-
tadas, sefiale la respuesta CORREC-
TA:

a.

b.

La disnea en un sintoma comin
de presentacion en lactantes.

En las enfermedades neuromuscu-
lares es un problema de presenta-
cién precoz.

Las secundarias a miocarditis son
las que tienen un menor potencial
de recuperacion.

No es un problema en el segui-
miento del nifio que ha sido tra-
tado de una leucemia.

Lo mis frecuente es que tengan
una base genética, identificada
o no.

37. Respecto al papel del pediatra de AP

ante el nifio con MC, sefale la res-

puesta INCORRECTA:

a.

Debe recomendar vacunacién
antigripal del nifio con MC que
tenga clinica de insuficiencia car-
diaca (IC).

Debe reconocer los signos de
descompensacién de un nifio con
MCDelIC.

Debe prescribir el nivel de activi-
dad fisica permitida del nifio con
MC.

Puede detectar una cardiomegalia
radiolégica como dato de sospecha
de MC y derivar al especialista.
Puede detectar una alteracién en
un ECG indicado por otro motivo
y derivar al especialista.

Caso clinico

38. ¢Cudl de las siguientes observaciones
NO es aplicable a lo sucedido en la

presentacién del caso?

a.

En las miocardiopatias dilatadas
asociadas a infeccién viral, el
antecedente infeccioso suele ser
claramente identificable.

39.

40.

El signo mds aparente de insufi-
ciencia cardiaca en un neonato o
lactante puede ser una taquicardia
mantenida.

Hay que considerar infecciones
respiratorias y sepsis en el diag-
ndstico diferencial.

Hay que considerar una cardio-
patia congénita en el diagndstico
diferencial.

La hipotension arterial no es un
dato precoz de afectacion miocdr-
dica.

¢Cudl de las siguientes interpretacio-
nes de los resultados de las pruebas
NO es correcta?

a.

€.

La cardiomegalia radiolégica
sugiere origen cardiaco de la sin-
tomatologa.

El ECG descrito puede aparecer
en miocardiopatias e isquemia
coronaria.

Las pruebas genéticas negativas
descartan completamente la pre-
sencia de un mecanismo genético
en este paciente.

El estudio de enfermedad neu-
romuscular estd indicado, sobre
todo, en sospecha de MCD de

neonatos y lactantes.
Todas son correctas.

¢Cudl de las siguientes afirmaciones
NO se corresponde con el manejo yla
evolucién delaMCD en la infancia? (si
todas son correctas sefiale la opcion e)

a.

Los casos sintomadticos tienen alto
riesgo de precisar atencién en una
unidad de criticos.

Los casos refractarios a medidas
médicas pueden precisar un dis-
positivo de asistencia ventricular.
En fase crénica de insuficiencia
cardiaca, muchos nifios no preci-
san uso de diuréticos.

Las formas de MCD asociada a
infeccién viral tienen mejor pro-
néstico y supervivencia libre de
trasplante que otras.

Todas son correctas.
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Introducciéon

) Regreso alas Bases
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F. Centeno Malfaz, B. Salamanca Zarzuela

REIED

Las cardiopatias congénitas se deben a un

trastorno en la morfogénesis del corazén, por lo
general, durante el periodo de organogénesis,
comprometiendo la funcién del sistema
cardiovascular, antes, durante o después del
nacimiento. En el humano, la morfogénesis cardiaca
ocurre entre la tercera y sexta semana del desarrollo
intrauterino. El sistema cardiovascular es el primero
en alcanzar una madurez funcional durante el
desarrollo embrionario. Evoluciona fundamentalmente
a partir de la lamina esplacnica del mesodermo
lateral. La tabicacién intracardiaca comienza el

dia 27 y termina el dia 37, y ocurre en distintas
regiones. El sistema de conduccién deriva también
del mesénquima cardiogénico. El dia 23 el corazén
empieza a latir en sentido cefalocaudal. A partir del
dia 24, la sangre ya circula por todo el embrién.

Embriologia basica cardiaca

Abstract

Congenital heart disease is due to a disorder in
the morphogenesis of the heart, usually during

the period of organogenesis, compromising

the function of the cardiovascular system,

before, during or after birth. In humans, cardiac
morphogenesis occurs between the third and

sixth week of intrauterine development. The
cardiovascular system is the first to reach
functional maturity during embryonic development.
It evolves mainly from the splenic lamina of the
lateral mesoderm. Intracardiac septation begins
on day 27 and ends on day 37 and occurs in
different regions. The conduction system is also
derived from the cardiogenic mesenchyma. On day
23 the heart begins to beat in the cephalocaudal
direction. From day 24 onwards, the blood already
circulates throughout the embryo.

Palabras clave: Embriologia cardiaca; Anatomia cardiaca; Morfogénesis; Cardiopatia congénita.

Key words: Cardiac embryology; Cardiac anatomy; Morphogenesis; Congenital heart disease.

Primeras fases del desarrollo

se realiza por difusién. Aproxima-
damente, a los 15 dias de la fecun-

as cardiopatias congénitas(l) se
L deben a un trastorno en la mor-

fogénesis del corazén, por lo gene-
ral, durante el periodo de organogénesis,
comprometiendo la funcién del sistema
cardiovascular, antes, durante o después
del nacimiento; por lo cual, repercuten
en el funcionamiento y desarrollo del
resto del organismo.
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Tras la fecundacién, a partir de
la divisién del cigoto, comienzan a
diferenciarse los tipos de células que
componen el cuerpo humano. Cada
periodo prenatal posee caracteristicas
especificas:

* Elperiodo de bldstula abarca desde
el dia 14 hasta la tercera semana de
embarazo. En esta etapa, la nutricién

dacién, tiene lugar la gastrulacién,
y el disco bilaminar que formaba el
cigoto pasa a estar formado por tres
hojas blastodérmicas. El epiblasto,
formado por las células mds ventra-
les, formari el ectodermo. Desde esta
capa se invaginardn células hacia el
hipoplasto situado dorsalmente para
dar lugar al endodermo. Las células

Pediatr Integral 2021; XXV (8): 438-442



que quedan entre ambas capas nue-
vas, formardn el mesodermo.

* Elperiodo embrionario, de la cuarta
a la octava semanas, se produce la
organogénesis. A partir de este
momento, se establecerd la circula-
cién sanguinea. Los agentes tera-
togenos tienen su mayor influencia
durante esta fase. Las agresiones en
este momento dardn lugar a malfor-
maciones, disrupciones o displasias.

* Elperiodo fetal se inicia en la octava
semana y se prolonga hasta el naci-
miento. Se caracteriza por el creci-
miento y desarrollo de las estructuras
previamente formadas. Las agresio-
nes en este periodo, se manifiestan
como deformidades o enfermedades
fetales.

Desarrollo cardiovascular
en el periodo embrionario

El desarrollo del sistema cardio-
vascular en el ser humano comienza
a aparecer hacia la mitad de la tercera
semana del desarrollo intrauterino,
cuando el embrién ya no es capaz de
satisfacer sus necesidades nutritivas por
mecanismos primitivos. Al inicio, las
sustancias nutritivas se difunden desde
la sangre materna al interior de una
serie de canaliculos, y la circulacién de
los liquidos por estos canales se realiza
por difusién y osmosis. Posteriormente,
se formar4 el corazén como elemento
impulsor principal.

En el humano, la morfogénesis car-
diaca ocurre entre la tercera y sexta
semana del desarrollo intrauterino. El
sistema cardiovascular es el primero en
alcanzar una madurez funcional durante
el desarrollo embrionario. Evoluciona
fundamentalmente a partir de la limina
esplacnica del mesodermo lateral y
recibe una contribucién importante de
células de las crestas neurales y una con-

Ventriculo
primitivo
Auricula
primitiva

Extremo cefalico

Campo cardiogénico

Dia 19. Localizacion
del campo cardiogénico
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Dia 21. Formacion del
tubo cardiaco primitivo

Dia 20. Formacién de
tubos endocérdicos

Figura 1. Desarrollo del campo cardiogénico y tubo cardiaco primitivo.

siderable induccién del endodermo en
sus etapas iniciales.

El corazén se inicia en la placa car-
diogénica del mesodermo embrionario
con la formacién del tubo cardiaco y
termina con la formacién del corazén
definitivo.

Hacia el 19 dia de vida, surgen en
la hoja esplécnica cardiégena del meso-
dermo unas agrupaciones celulares 1la-
madas wolffianos que forman dos cor-
dones macizos bilaterales y simétricos, a
ambos lados de la linea primitiva a nivel
del nodo primitivo. Posteriormente,
creardn puentes entre ellos a modo de
red, hasta fusionarse completamente

(Fig. 1).

Formacién del tubo

cardiaco (Fig. 2)

El dia 22 este esbozo se ahueca
y forma el tubo cardiaco. La porcién
cefdlica se pliega ventral caudal y hacia
la derecha, mientras que la porcidn auri-
cular caudal en direccién dorso craneal y
hacia la izquierda, formando el asa car-
diaca que se completa a los 28 dias. En
esta fase del desarrollo, se diferencian
las primeras dilataciones:
* Una porcién bulboventricular o seg-

mento arterial, con dos segmentos:

Raices adrticas

Auricula
derecha

Tronco
arterioso‘,

L1

Surco
bulboventricular

Seno venoso

- El bulbo arterial que formard en
su tercio proximal la porcion tra-
beculada del ventriculo derecho.
La porcién media o cono arterial
formara los infundibulos y la par-
te distal los tractos de salida de los
ventriculos.

- El ventriculo primitivo del que
surgirdn los dos ventriculos. La
unién entre el ventriculo y el bul-
bo cardiaco se denomina surco
bulboventricular o agujero inter-
ventricular primario.

* Porcién auriculosinusal o segmento
venoso, dard lugar a la auricula
comun y, posteriormente, las auricu-
las. Inicialmente, se encuentra fuera
de la cavidad epicardica.

* La unién auriculoventricular donde
se encontrara el futuro canal auri-
culoventricular, en este momento, es
alin una regién muy estrecha.

Las células que forman el tubo car-
diaco conforman el futuro endocardio.
Simultineamente a los cambios estruc-
turales del tubo cardiaco, la matriz
extracelular que rodea al endotelio
forma la hoja mioepicirdica, separada
de la pared endotelial por la gelatina
cardiaca, que dard lugar al miocardio y
al epicardio o pericardio visceral®.

] Figura 2.

Auricula Formacion

izquierda del tubo
cardiaco.

Ventriculos
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Septum secundum  Septum primum
|

Valvula
venosa
derecha

Almohadilla endocérdica inferior

No existen una correlacién exacta de
una mutacién de un gen y un defecto
cardiaco aislado concreto. Existen
varias familias de factores de trans-
cripcion, desde las fases iniciales que
evidencian la regionalizacién de los
grupos celulares (Pizx2 se expresa en
cresta precardiaca izquierda, pero no en
la derecha, Irx4 y HRT determinan
las regiones en sentido dntero-posterior)
y la diferenciacién de las mismas (la
familiar GATA determina la especi-
ficacién de las células a tejido miocdr-
dico, BHLH [basic hélix-loop-helix],
son especificos de la musculatura
estriada y su expresién se modifica de
forma asimétrica en las distintas cima-
ras ventriculares).

Defectos en las fases iniciales de la
embriogénesis, durante la regionali-
zacién de los grupos celulares, dardn
lugar a ectopia cordis o sindromes de
heteroataxia.

Tabicamiento cardiaco

La tabicacién intracardiaca comienza
el dia 27 y termina el dia 37 y ocurre en
distintas regiones.

Tabicamiento auricular (Fig. 3)

Al final de la cuarta semana, desde
el techo de la auricula comun, crece una
cresta falciforme denominada sepzum
primum en direccién hacia la cruz cor-
dis, dejando un orificio entre ambas

Canal auriculoventricular comin

PEDIATRIA INTEGRAL

_ Eshozo venas pulmonares

Vena cava superior —

Vena cava inferior —

Septum secundum  Septum primum

Figura 3. Tabicamiento auricular.

estructuras denominado septum pri-
mum.

Desde las almohadillas endocdrdi-
cas, crece otra cresta celular que cie-
rra el ostium primum. En la porcién
superior del septum primum, aparecen
perforaciones que van a formar el ostium
secundum, que corresponde al agujero
oval foramen permeable o conducto de
Botal®.

La auricula derecha aumenta de
tamafio al incorporarse la prolongacién
sinusal. La auricula izquierda primi-
tiva también aumenta de tamafio y su
pared posterior entra en contacto con
los esbozos pulmonares en desarrollo,
para terminar formando las cuatro venas
pulmonares.

Al final de la formacién del tubo
cardiaco, las paredes lisas comienzan a
formar trabéculas en torno al agujero
interventricular primario.

Los defectos de tabicacién, tanto
auriculares como ventriculares, son
el tipo mds frecuente de cardiopatia
congénita. Factores de transcripcién
NKX2, TBX5 y GATAA4, estin impli-
cados en estos procesos.

Una resorcién excesiva del septum
primum o el desarrollo insuficiente del
septum secundum dardn lugar a una
comunicacién interauricular ostium
secundum. La ausencia de tabicacién
total auricular dando lugar a un cora-
z6n trilocular biventricular. El cierre
precoz del agujero oval provoca hiper-

Almohadillas endocérdicas
superior e inferior

Almohadillas endocérdicas
laterales

Conducto auriculoventricular
derecho

trofia del corazén derecho e hipoplasia
del izquierdo.

Desarrollo del seno venoso

A mediados de la cuarta semana,
el futuro corazén recibe sangre de dos
prolongaciones izquierda y derecha,
cada una de las cuales recibe, a su vez,
sangre de la vena vitelina u onfalome-
sentérica, la vena umbilical y la vena
cardinal. En la quinta semana, se obli-
tera la vena onfalomesentérica y, en la
décima semana, la cardinal comun de
ese lado, convirtiéndose la prolongacién
izquierda en la vena oblicua izquierda y
el seno coronario.

En el lado derecho, se oblitera en la
quinta semana la vena umbilical. Pos-
teriormente, la prolongacién derecha
se incorpora a la auricula derecha para
formar la parte lisa de esta auricula.

Tabicamiento del canal
auriculoventricular (Fig. 4)

Inicialmente, el canal auriculoven-
tricular va a comunicar con el ventri-
culo izquierdo primitivo y estd sepa-
rado del bulbo cardiaco por el reborde
bulboventricular; posteriormente, cre-
cerd hacia la derecha para comunicarse
con ambos ventriculos. Al final de la
cuarta semana, se formarin dos rebor-
des mesenquimaticos llamados almo-
hadillas endocirdicas auriculoventri-
culares superior e inferior, que crecen
para fusionarse a la quinta semana,
formando los orificios auriculoven-
triculares. Posteriormente, aparecen
las almohadillas auriculoventriculares
laterales que formardn las futuras val-
vulas mitral y tricaspide, y los muscu-
los papilares. El tejido muscular serd
sustituido por tejido conectivo cubierto
de endocardio.

Cuando las almohadillas endocér-
dicas no se fusionan, dardn lugar a un

Figura 4.
Tabicamiento
del canal
auriculo-
ventricular.

Conducto auriculoventricular
izquierdo
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Figura 5. Tabicamiento del cono arterioso y formacién de las valvulas adrtica y pulmonar.

canal auriculoventricular. Silo hacen de
forma parcial, provocaran una comu-
nicacién interauricular ostium primum
y/o una comunicacién interventricular
perimembranosa, segun las almohadi-
llas afectadas.

La obliteracién del orificio auriculo-
ventricular derecho, junto con la fusién
o ausencia de las valvas de la tricuspide,
provocard una atresia tricispidea.

Tabicamiento del tronco arterioso
y del cono arterial (Fig. 5)

La tabicacién del bulbo arterial se
produce al final de la quinta semana,
cuando aparecen dos crestas bulba-
res que crecen desde la parte alta del
bulbo hacia el saco adrtico, formando
una espiral que corresponde al tabique
adrtico pulmonar, dividiendo al tronco
en un canal aértico y otro pulmonar.

De forma simultdnea, crecen en
el cono arterial otros dos rebordes o
almohadillas similares por las paredes
dorsal derecha y ventricular izquierda,
que van a crecer y a unirse de manera
distal, dividiendo el cono arterial en una
porcién anterolateral que va a formar
el infundibulo del ventriculo derecho
y una porcién posteromedial que va a
formar el infundibulo del ventriculo
izquierdo.

La divisién desigual del cono es el
origen de la tetralogia de Fallot, que es
el defecto mds frecuente de esta region.
Si estos rebordes descienden en linea
recta, en vez de en espiral, se producird
una trasposicién de los grandes vasos.
Cuando estos rebordes no descienden
completamente o no se fusionan entre
si, la malformacién que se produce es el
truncus arterioso; puesto que también
participan en la formacién de la parte
superior de los ventriculos, ambas alte-
raciones se acompafian con frecuencia
de comunicacién interventricular.

El gen GATA6 y el cofactor
TFAP-2p se han relacionado con los
defectos del tracto de salida que se
encuentran en la tetralogia de Fallot.
La delecién 22q11 es la responsable de
los defectos de los tractos de salida que
se encuentran en el sindrome de Di
George, el velocardiofacial y la anomalia
conotrunca-cara.

En la fase final del tabicamiento del
tronco, aparecen dos tubérculos que
formarén las vilvulas semilunares pul-
monar y adrtica respectivamente.

Si las vdlvulas semilunares se fusio-
nan a una distancia variable, se pro-
ducirdn atresia valvular adrtica o pul-
monar, segin la region afectada. Si la
fusién es completa, aparecerdn atresia
valvular adrtica o atresia de la vdlvula
pulmonar.

La ausencia del ligando JAGGED-1
o la inhibicién de la sefializacién
NOTCH 1-4 se han relacionado con
defectos de formacién de la aorta y de
su tracto de salida. Estas alteraciones
se han encontrado también en el sin-
drome de Alagille, que asocia esteno-
sis pulmonar. E150% de los pacientes
con sindrome de Noonan, que asocian
estenosis pulmonar con displasia de la
vélvula pulmonar, presentan ganancia

de funcién del gen PTPN11.

Tabicamiento de los ventriculos

El tabique interventricular definitivo
estd formado por tres porciones:

1. La inferior deriva de células que se
expanden desde el tabique primitivo
muscular en la cuarta semana.

2. La anterosuperior deriva de la proli-
feracion de las crestas bulbares.

3. La membranosa anteroposterior
deriva de la almohadilla endocir-
dica. El espacio que comunica ambos
ventriculos, entre el borde libre del

pulmonar
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tabique interventricular muscular y
las almohadillas endocardicas, dis-
minuye de tamafio cuando termina
de formarse el tabique del cono, con
el crecimiento de la almohadilla
endocirdica inferior, transforman-
dose en la porcién membranosa del
tabique interventricular.

Defectos en la unién de las diferentes
porciones, dard lugar a comunicaciones
interventriculares.

Formacién del sistema
de conduccién

El sistema de conduccién deriva
también del mesénquima cardiogénico.
El dia 23, el corazén empieza a latir
en sentido cefalocaudal. Inicialmente,
el marcapasos se encuentra en la por-
cién caudal del tubo cardfaco izquierdo.
Mis tarde, esta funcién la asume el seno
venoso ¥, al incorporarse este a la auri-
cula derecha, el tejido de marcapasos se
halla préximo a la desembocadura de la
cava superior, formando el nodo sino-
auricular. De manera que lo primero que
late es el bulbo arterial, la auricula y el
seno venoso. El nodo auriculoventricular
y el haz de His derivan, por un lado, de
la pared izquierda del seno venoso y, por
otro, de las células del canal auriculoven-
tricular. A partir del dia 24, 1a sangre ya
circula por todo el embrién.

Desarrollo del sistema
vascular (Fig. 6)

Entre la cuarta y la quinta sema-
nas de desarrollo, se forman los arcos
faringeos, cada uno con su propio ner-
vio craneano y su propia arteria. Estas
arterias nacen del saco adrtico, que
envia una rama a cada nuevo arco, de
forma secuencial, de craneal a caudal,
dando lugar a cinco pares de arterias,
denominados arcos aérticos. El arco V
o no se forma o sufre luego una regre-
sién, permaneciendo los arcos I, II, II1,
IVy VL

El tercer arco adrtico forma la caré-
tida primitiva y la primera porcién de
la carétida interna, el resto de carétida
interna se forma por la porcién craneal
de la aorta dorsal; la carétida externa
es un brote del tercer arco adrtico.
Del sexto arco nace una rama hacia el
esbozo pulmonar que dard lugar al seg-
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M | Arco aértico M VI Arco aértico

B 1l Arco adrtico If V Arco aértico

B Il Arco adrtico B VI Arco adrtico

mento proximal de la arteria pulmonar
derecha y desde su lado izquierdo el
conducto arterioso. El gen GATA6 se
ha relacionado con la persistencia del
ductus arterioso.

Existen distintas teorias sobre la alte-
racién embrioldgica exacta que da lugar
a la coartacién y a la hipoplasia de arco
aértico-8). La teoria hemodindmica
explicard esta patologia por las alteracio-
nes del flujo sanguineo a nivel del istmo
adrtico durante la vida fetal, tratando
asimismo de explicar las malformacio-
nes del tracto de salida izquierdo que se
asocian con frecuencia (hipoplasia de la
aorta, del VI y/o su tracto de salida, de
la vilvula mitral, lesiones estendticas de
la valvula adrtica...). La teoria embrio-
génica encuentra el origen en un desa-
rrollo anormal del segmento derivado
del cuarto arco faringeo izquierdo en su

. Seno adrtico

. Aorta dorsal

progresion cefalocaudal, de modo que la
falta de migracién en sentido cefilico de
la arteria subclavia izquierda se origina-
ria en el lugar de la coartacién, lo que
daria lugar a una retraccién cuando el
ductus se cierra. Y, por ultimo, la teoria
que se basa en el crecimiento anormal
del tejido ductal dentro de la aorta, lo
que apoyaria el papel de este tejido en
la forma mds comun: la coartacién yux-
taductal.
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Historia clinica

Nina de 11 afios que acude a consulta por la presencia de
una tumoracién indolora en el suelo de la boca desde hace
3 meses, que ha presentado crecimiento progresivo, causdndole
actualmente molestias a la hora de comer y de la higiene bucal,
con salida de material mucoso en tres ocasiones.

Antecedentes personales y familiares: embarazo, parto
y periodo perinatal sin incidencias, estado vacunal correcto.

No recibe tratamiento habitual ni consta ingesta reciente de
medicamentos. Niega patologias. Antecedentes familiares sin
interés.

Exploracién fisica: mujer con buen estado general, cons- Lo
tantes estables. Exploracién por aparatos normal. No presenta
adenopatias o tumoraciones cervicales. En la cavidad oral,
destaca una tumoracién azulada, transparente y de pared fina  Figura 1. Tumoracion sublingual.
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en region sublingual izquierda de 2 x 1,5 cm, con contenido  ¢Cudl es su diagnéstico?
liquido claro, no indurada a la palpacién. No presenta litiasis  a. Quiste dermoide del suelo de la boca.
en el trayecto del conducto de Wharton izquierdo. Glandula ~ b. Rénula oral.
submandibular izquierda normotréfica, mévil, no dolorosa.  c. Lipoma del suelo de la boca.
Amigdalas grado 1 (Fig. 1). d. Plunging ranula.
Pruebas complementarias: no requiere. e. Hemangioma del suelo de la boca.
Evolucidn: la paciente es valorada por Servicio de Oto-
rrinolaringologia, quienes indican tratamiento definitivo
mediante exéresis de la tumoracién, solicitando estudio pre-
anestésico (analitica sanguinea, radiografia de térax y elec-
trocardiograma) que resulta normal.

6 Cuestionario de Acreditacion
b4
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Respuesta correcta

b. Rénula oral.

Comentario

La lesion sugiere una rinula oral. Esta es una lesién tipo
mucocele, que se localiza en el suelo de la boca, unilateral-
mente al frenillo lingual, a un solo lado de la linea media,
caracteristica esencial que las diferencia de los quistes dermoi-
des (lesiones benignas de origen embrionario), los cuales se
localizan en linea media, siendo ademds su crecimiento lento,
por lo que su diagnéstico es excepcional en la edad pediatrica.
La rdnula es mds frecuente en nifios y jévenes, con una ratio
hombre-mujer (1:1,4), presentando una prevalencia de 0,2
casos por cada 1.000 personas®:2).

La rdnula es una lesién que se presenta clinicamente
como una tumoracién fluctuante de aspecto azulado, rosa
o amarillenta por su contenido mucoso, y rojiza por con-
gestién vascular, producida debido a un trauma u obstruc-
cién del conducto excretor de la glindula salival subman-
dibular o sublingual. A diferencia del hemangioma (tumor
mis frecuente en la infancia, de origen vascular y aspecto
macular rojo intenso o vinoso que palidece a la presion) y
del lipoma (lesién tumoral benigna de origen adiposo de
color amarillo, sumamente rara en la cavidad oral), ambas
de consistencia mds firme que la ranula y caracteristicas
clinicas distintivas.4).

Se describen tres subtipos: una superficial o bucal (limitada
al espacio sublingual) como la que presentamos en nuestro
caso, otra mds profunda o cervical (también conocida como
plunging ranula) localizada por debajo del musculo milohioi-
deo y un tercer subtipo mixto (con componente bucal y cer-
vical). La plunging ranula se extiende habitualmente hacia
la parte superior del cuello, pudiendo observarse como una
tumoracioén de la regién submentoniana (no presente en nues-
tra paciente), siendo recomendable en estos casos, la realiza-
ci6n de técnicas de imagen como la ecografia, TAC o RNM
para conocer su extensién. Es recomendable descartar una
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plunging ranula en caso de tumoraciones mayores de 2 cm o
lesiones cervicales asociadas con una prueba de imagen, no
siendo necesaria en nuestro caso por su tamafio y localizacién
exclusivamente bucalG:4).

Dado el amplio diagnéstico diferencial, es fundamental
valorar las caracteristicas clinicas de la lesién, pudiendo apo-
yarnos en técnicas de imagen y estudio anatomopatolégico
mediante puncién aspiracién con aguja para llegar al diag-
néstico definitivo.

Si no se trata, puede causar dificultades en las funciones
bésicas de fonacién, masticacién y deglucién. En cuanto al
tratamiento, hay varias opciones, siendo la escisién de la rinula
junto a la glandula salival asociada, la técnica que presenta
mayor tasa de éxito y menor nimero de recidivas a largo
plazo*5).

Nuestra paciente fue intervenida, bajo anestesia general,
extirpando Unicamente la rdnula, no presentando nuevas
recidivas. El diagndstico histolégico confirmé la patologia.

Palabras clave

Tumoracién sublingual; Adolescente; Glindula salival.
Sublingual mass; Adolescent; Salivary gland.

Conflicto de interés

Los autores declaran no tener ningin conflicto de interés.
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Placas eritematosas faciales
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Historia clinica

Nifia de 9 afios de edad, con antecedentes de hipotiroi-
dismo en tratamiento, consulta por lesiones faciales que cur-
san en brotes en relacién con la fotoexposicion, desde hace
2 afios, que no dejan cicatriz. Niega fiebre, astenia, artralgias,
pérdida de peso u otra clinica sistémica. En la exploracién
fisica se observan placas eritematoedematosas infiltradas en
las regiones malares y en la pared nasal derecha, sin lesiones
en otras localizaciones (Fig. 1). Ante la sospecha clinica, se
realiza biopsia de una de las lesiones y analitica de sangre
con hemograma, funcién hepitica, renal, analitica de orina y
autoinmunidad, con anticuerpos antinucleares (ANA) a titulo
de 1/160. El estudio histolégico muestra un moderado infil-
trado inflamatorio linfohistiocitario perivascular, con depdsito Figura 1.
lineal de IgM en la membrana basal en la inmunofluorescencia
directa (Figs. 2y 3).

Tras la confirmacién diagnéstica, la paciente realiza tra-  ¢Cudl es el diagnéstico?
tamiento con fluticasona tépica y fotoproteccién estricta con  a. Dermatomiositis.
buena respuesta durante el seguimiento. b. Impétigo no ampolloso.

c. Porfiria cutinea tarda.
d. Lupus eritematoso cutdneo subagudo.
e. Dermatitis atdpica.

Figura 2. Figura 3.
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Respuesta correcta

d. Lupus eritematoso cutineo subagudo.

Comentario

El aspecto de las lesiones, su localizacién y los resultados
de las pruebas complementarias confirman el diagnéstico de
sospecha: el lupus eritematoso cutineo (LEC) subagudo.

La evolucién de las lesiones durante 2 afios y la ausencia
de costras de aspecto melicérico van en contra de patologia
infecciosa, como el impétigo no ampolloso. Aunque la derma-
tomiositis es una de las dermatosis fotoagravadas, las lesiones
cutdneas tipicas son el 7ash heliotropo y las papulas de Gottron,
acompafiadas de debilidad muscular de cinturas escapular y
pelviana. La dermatitis atépica infantil suele presentarse con
placas eritematodescamativas, pruriginosas, tipicamente en
flexura antecubital y huecos popliteos, no empeora con la
fotoexposicién y la inmunofluorescencia directa es negativa.
La porfiria cutdnea suele comenzar en la edad adulta, con
fotosensibilidad y fragilidad cutdnea.

El LEC es una enfermedad infrecuente en la infancia,
siendo el LEC subagudo el subtipo menos frecuente(®,2). El
diagnéstico de sospecha es clinico, ante la aparicién de papulas
eritematosas, no cicatriciales, en zonas fotoexpuestas, que con-
fluyen para formar placas anulares o de aspecto psoriasiforme.
Sin embargo, la confirmacién diagnéstica requiere el estudio
histopatolégico de las lesiones®3).

La sospecha clinica es importante en la poblacién pedia-
trica, ya que la enfermedad tiene mds tendencia a desarrollar
afectacion sistémica que en los adultos (exceptuando la afec-
tacién renal, que es menos frecuente). Se recomienda realizar
una monitorizacién mas estrecha. El seguimiento de estos
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pacientes debe incluir una historia clinica detallada y una
exploracién fisica completa con analitica con: hemograma,
funcién renal, hepdtica y analitica de orina cada 6-12 meses.
La presencia de pérdida de peso, fiebre, artralgias, astenia,
adenopatias, alteraciones hematoldgicas y renales, entre otras,
deben hacer sospechar repercusién sistémical-3).

El tratamiento del LEC debe ser individualizado en fun-
cién del grado de afectacién cutdnea, incluyendo los cor-
ticoides tépicos y la fotoproteccién estricta, como base del
tratamiento. En casos refractarios, la hidroxicloroquina y
los corticoides sistémicos de forma puntual son alternativas
terapéuticas(@4).

Palabras clave

Lupus eritematoso cutineo subagudo; Lupus eritematoso
sistémico. Subacute cutaneous lupus erythematosus; Systemic
lupus erythematosus.
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Se produce como
consecuencia de una
fuerza mecanica
prolongada aplicada
sobre la cabeza, con un
pico de incidencia entre
los 3 y 4 meses de edad
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La terapia de
reposicionamiento consiste
en cambiar la posicisn del
bebé, de manera que rote
la cabeza hacia el lado
contrario de la parte
aplanada cuando mire

a lo que le pueda llamar
la atencion y favorecer

el prono mientras esté
despierto

Para saber atin mis...

R. Vila de Frutos, S. Criado Camargo,
L Garcia Espinosa, M. Garcia Boyano

El diagnéstico es clinico.
La cabeza tiene forma
de paralelogramo, ya
que la oreja ipsilateral
al lado que se aplana se
desplaza anteriormente
Y se desarvolla una
prominencia occipital
contralateral
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29. Anemia: outpatient visit

Mother: Good morning, Dr. Robinson. I'm here because Martha
has been feeling very tired the last couple of months.

Doctor: Good morning, please have a seat. Let's see, Martha is
12 years old, and she has no past medical history, right?

Mother: Yes, that's right.

Doctor: Martha, have you been doing more exercise than usual
lately? Are you sleeping well?

Martha: | have been doing the same amount of exercise at
school, and | sleep around 7-8 hours a day.

Doctor: Have you been sick lately? Do you take any
medication? Have you lost any weight? Have you noticed if you
sweat more than usual, especially at night?

Martha: No, | have not been sick, | don’t take any medications,
and | haven’t noticed any of those things.

Doctor: Ok, is there any family history of blood problems,
thyroid disease or rheumatologic conditions?

Mother: | have thalassemia trait. There is no other relevant
family history that | am aware of.

Doctor: Great, Martha, have you had your first period?
Martha: Yes, six months ago. | am still irregular.

Doctor: How often do you have your period? How long does
it last? Is it heavy?

Martha: Every three to five weeks, and it 1asts about five days.
| usually have to change three to four times a day.

Doctor: How about your diet? Is it balanced? Do you eat meat?
Martha: Yes, | love meat, actually.
Doctor: Alright Martha, may | take a look at you?

PHYSICAL EXAMINATION

Pulse: 90 bpm. BP: 115/85 mmHg. Sp02: 99%. Axillary
temperature: 36.5°C. Good general condition. Mild pallor of
conjunctiva and oral mucosa. Well-nourished and hydrated.
Capillary refill time: less than 2 seconds. No respiratory
distress. Cardiac auscultation: regular, no heart murmur.
Pulmonary auscultation: normal. Abdomen: normal, no masses
or organomegalies. No lymphadenopathies. Rest of physical
examination: normal.

Doctor: | notice that Martha's mucosa is quite pale. She is
probably a bit anemic, and that could be why she has been
feeling so tired. We'll do a lab test to confirm it, and rule out
other causes.

Mother and Martha: OK, thank you Dr. Robinson.

Two days later Martha comes in for the lab results: RBC: 4.56 x
108/mm3; haemoglobin; 10.8 g/dI; haematocrit; 33.7%; MCV:
74 11 MCH: 23.7 pg; MCHC: 32 g/dI; platelets: 350,000/ pl;
WBC and differential: normal. Ferritin: 8 pg/I; iron: 10 pg /dl;
transferrin: 380 mg/dl; TSI: 2.5%; total iron binding capacity:
600 pg/dl. CMP, including LDH and bilirrubin: normal results.
TSH: 2.6 plU/L.
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Mother: Good morning, Dr. Robinson, have you received the lab results?

Doctor: Good morning, yes, they just came in. Martha has mild anemia
and iron deficiency, which explains her symptoms. Everything else is
normal.

Mother: Oh, I'm so relieved! | was worried because | have read about
some serious diseases.

Doctor: Well, 'm glad we have figured it out. She must take iron
supplements for three months. I'll make a prescription so that you can
buy them.

Mother: How can we be sure that Martha doesn’t have thalassemia trait
as well?

Doctor: We'll repeat the blood test in a month and at the end of the
treatment, to make sure that the anemia has resolved itself. If not, we'll
have to perform more specific tests such as hemoglobin electrophoresis,
but for now | wouldn’t worry about that.

Mother: OK, thank you Dr. Robinson. | will buy the iron supplements
right away.

KEY WORDS

Lost any weight (to lose weight): perder peso.

Sweat more than usual (to sweat): sudar més de lo habitual.
Thalassemia trait: rasgo talasémico.

First period: primera regla (menarquia).

Heavy (period): regla abundante.

Balanced (diet): dieta equilibrada.

Mild pallor of conjunctiva and oral mucosa: leve palidez de conjuntiva
y mucosa oral.

Lymphadenopathies: adenopatias.

Pale: pélida.

RBC (red blood count): recuento de hematies.

MCV (mean corpuscular volume): volumen corpuscular medio.

MCH (mean corpuscular hemoglobin): hemoglobina corpuscular media.

MCHC (mean corpuscular hemoglobin concentration): concentracidn
de hemoglobina corpuscular media.

WBC (White blood count): recuento de leucocitos.

Differential: formula leucocitaria.

[ron: hierro.

TSI (transferrin saturation index): indice de saturacion de transferrina.
TIBC (Total iron binding capacity): capacidad total de fijacion del hierro.
CMP (comprehensive metabolic panel): bioguimica completa.

Iron deficiency: ferropenia.

Iron supplements: suplementos de hierro.

Prescription: prescripcion médica.

Hemoglobin electrophoresis: electroforesis de hemoglobinas.
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Resumen

La COVID-19 persistente en Pediatria es una entidad
poco frecuente, pero real. Afecta principalmente a
adolescentes que, después de la infeccién por el virus
SARS-CoV-2, presentan un grupo complejo de sintomas
durante méas de 8 semanas. El sintoma mas comun

es la fatiga, tanto fisica como mental, que puede

Ilegar a afectar de forma considerable la calidad de
vida, limitando la actividad escolar y social. También

se describen con frecuencia: disnea, dolor toracico

o trastornos del sistema nervioso auténomo, con
taquicardia o hipotensién ortostatica. Es importante
detectar estos casos de forma precoz por el pediatra de
Atencion Primaria y ofrecer apoyo (creer lo que explican,
acompafiar), detectar sintomas y signos de gravedad,
descartar otras enfermedades, revisar criterios de
derivacion y valorar si precisan tratamiento sintomatico
y rehabilitador. El objetivo de esta guia es hacer una
adaptacién para poblacién pediatrica de las guias de
manejo de COVID-19 persistente publicadas en adultos.

Abstract

Long COVID in pediatrics is a rare but real entity.
It mainly affects adolescents who after infection
with the SARS-CoV-2 virus present a complex group
of symptoms for more than 8 weeks. The most
common symptom is both physical and mental
fatigue, which can significantly affect the quality
of life, limiting school and social activity. Dyspnea,
chest pain, or autonomic nervous system disorders
with tachycardia or orthostatic hypotension are
also frequently described. It is important to
diagnose these cases early by the Primary Care
pediatrician and offer support (believe what they
explain, accompany them), identify symptoms and
signs of severity, rule out other diseases, review
referral criteria and assess whether they require
symptomatic treatment and rehabilitation. The
purpose of this guide is to make an adaptation

for the pediatric population of Long COVID
management guidelines published in adults.

Introduccion

(COVID-19) cursa, en la mayoria de

nifios y adolescentes, de forma leve.
Segln las series, hasta un 50% pueden
permanecer incluso asintomaticos(!.2). Los
sintomas més reportados en fase aguda son
la fiebre y latos, aunque con la variante delta
y omicron parecen ser también frecuentes la
cefalea, rinorrea y odinofagia. Otros sintomas

L a enfermedad por coronavirus 2019

descritos son gastrointestinales (dolor abdo-
minal, diarrea, vomitos) o generales (fatiga,
mialgias). La anosmia y ageusia son poco
frecuentes, pero son los mejores predicto-
res de COVID-19. Algunos casos presentan
manifestaciones cutdneas (exantema macu-
lopapular, urticariforme o vesicular, lesiones
tipo perniosis).

El cuadro clinico generalmente se
resuelve en 1-2 semanas(3). Muy pocos
€asos precisan hospitalizacion (<2%) o falle-
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cen (<0,03%). Los factores de riesgo asocia-
dos no estan adn bien definidos, se han des-
crito principalmente: obesidad, enfermedad
neuroldgica con déficit cognitivo (incluido el
sindrome de Down), cardiopatias congénitas,
enfermedad respiratoria crénica (incluido el
asma), inmunosupresion y diabetes. A nivel
respiratorio, la principal complicacion es la
neumonia, que en algunos ¢asos evoluciona
asindrome de distrés respiratorio del adulto
con insuficiencia respiratoria. A nivel cardio-

PEDIATRIA INTEGRAL  445.el



DE INTERES ESPECIAL

vascular, lo més descrito ha sido el sindrome
de respuesta inflamatoria multisistémica aso-
ciado a SARS-CoV-2 (conocido por las siglas
SIM-PedS en espafiol y PIMS-TS o MIS-C
eninglés). Este cuadro clinico poco frecuente
(<0,1%) afecta principalmente a varones ado-
lescentes y aparece a las 2-6 semanas de
la infeccion aguda. Se presenta con fiebre,
dolor abdominal con o sin diarrea y/o mani-
festaciones mucocutdneas similares a las de
la enfermedad de Kawasaki, y se complica
con miocarditis y shock cardiogénico. Otras
complicaciones que se han descrito han sido:
apendicitis aguda, pancreatitis, encefalopa-
tia 0 encefalitis, infarto cerebral, trastornos
desmielinizantes o cetoacidosis diabética®4).

La COVID-19 persistente, reconocida por
la Organizacion Mundial de la Salud (OMS)
desde septiembre de 2020, ha sido docu-
mentada en estudios de seguimiento, tanto
en adultos como en nifios y adolescentes. Se
define como la presencia de signos y sinto-
mas que se desarrollan durante o hasta 3
meses después de la infeccion aguda por
virus SARS-CoV-2 y que se mantienen de
forma continua o fluctuante durante mas de
8 semanas, sin poder explicarse por diag-
nosticos alternativos(®). Puede presentarse
también en pacientes en los que la infeccidn
cursd inicialmente de forma asintomética. Se
ha acordado codificar esta enfermedad en
el CIE-10 como B94.8, que corresponde a
secuelas de otras enfermedades infecciosas
y parasitarias especificadas, hasta que pueda
ser registrada como una entidad propia.

Existen varias teorias en cuanto a la fisio-
patologia, destacando una posible persisten-
cia viral, autoinmunidad, estado hiperinfla-
matorio 0 dafio organico, principalmente a
nivel vascular con coagulopatia. Todavia se
desconoce cudl es la prevalencia, factores de
riesgo, marcadores diagndsticos, prongstico
y tratamiento(®),

La mayoria de estudios de prevalencia de
COVID-19 persistente en poblacion pediétrica
publicados han sido criticados por sus limi-
taciones y heterogeneidad en la definicion y
metodologia utilizada (falta de grupo control,
baja tasa de respuesta a las encuestas, edad
de los pacientes). Esto ha motivado que mien-
tras unos autores parecen haber obtenido una
cifra sobreestimada, otros incluso han puesto
en duda su existencia. Una revision reciente
estimaria la prevalencia en un 1%, La apa-
ricion de nuevas variantes mds transmisibles
No parece asociarse a enfermedad més grave,
ni supone un mayor nimero de consultas de
pacientes con clinica prolongada(®).

La COVID-19 persistente peditrica es,
por lo tanto, una entidad poco frecuente,
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pero real. Se ha reportado evidencia de
posible dafio orgadnico con hipoperfusion
pulmonar en SPECT pulmonar o hipometa-
bolismo cerebral en PET de algunos pacien-
tes, aunque la validez e interpretacion de
estos hallazgos estd atin por determinar(®.9),
Afecta especialmente a adolescentes de sexo
femenino. Uno de los principales factores de
riesgo asociados es el asma(10.1). Los sin-
tomas son similares a los descritos en adul-
tos. El sintoma mas frecuente es la fatiga,
tanto fisica como mental, que puede llegar a
afectar de forma considerable la calidad de
vida, limitando la actividad escolar y social.
También se describen: disnea, dolor tordcico
0 trastornos del sistema nervioso auténomo,
con taquicardia o hipotension ortostatica,
entre otros sintomas (Tabla I)(12-14),

Es importante el diagndstico precoz de
estos casos para ofrecer apoyo (creer lo que
explican, acompafiar), detectar sintomas y
signos de gravedad, descartar otras enfer-
medades, revisar criterios de derivacion y
valorar si precisan tratamiento sintomético
y rehabilitador.

Muchos pacientes pueden ser llevados
por el pediatra de Atencion Primaria. El
conocimiento y la vision integral del nifio,
adolescente y su familia, permitira al pediatra
coordinar estrategias terapéuticas con dife-
rentes profesionales para mejorar su calidad
de vida. En edad pedidtrica, esta atencion es
especialmente necesaria, ya que 10s nifios y
jovenes se encuentran en una etapa de desa-
rrollo fisico, cognitivo y emocional.

Las recomendaciones de vacunacion de
los pacientes con COVID-19 persistente no
difieren de los que no presentan complica-

ciones post-infecciosas. Existen indicios de
que la vacunacion podria ayudar en la mejoria
0 remision de la clinica(1d),

El objetivo de esta guia es hacer una
adaptacién para poblacion pedidtrica de las
guias de manejo de COVID-19 persistente
publicadas en adultos(16-8). Ha sido elabo-
rada desde la Sociedad Catalana de Pediatria
en colaboracion con la Sociedad Catalana de
Medicina Fisica y Rehabilitacion, Psiquiatria
Infanto-juvenil, el Grupo de nifios, adoles-
centes y familias del Colectivo de Afectados
Persistentes por la COVID-19 y el Grupo de
investigacion COPEDI-CAT. Las recomen-
daciones descritas a continuacién, estardn
sujetas a actualizaciones de acuerdo con
los datos proporcionados por la evidencia
cientifica(19),

Anamnesis

Como en todo proceso diagnéstico, la
anamnesis es un elemento esencial y deberfa
incluir lo siguiente:

Fase aguda de la infeccion

por el virus SARS-CoV-2

+ Fecha de inicio de sintomas.

+ Fechay método de confirmacion micro-
bioldgica.

« Sintomatologfa y duracion.

+ Necesidad de hospitalizacion:
- Fechade ingreso y alta.
- Tratamientos recibidos.
- Necesidad de oxigenoterapia.
- Complicaciones durante el ingreso.

+ Dias de confinamiento en casa, si pudo
mantener contacto con su circulo social

Tabla I. Sintomas de COVID-19 persistente mas frecuentes agrupados por aparatos

Grupo Sintomas
Sistémicos Fatiga, fiebre, malestar post-ejercicio y debilidad

Dificultad de concentracién, déficit de atencidn, pérdida de
Neurolégico memoria, parestesias, cefalea, vértigo, trastornos del suefio,

anosmia y ageusia

Respiratorio Tos y disnea

Cardiovascular

Dolor toracico, palpitaciones, taquicardia, hipotensién, pre-
sincope y sincope

Musculoesquelético

Mialgias y artralgias

Psiquiatrico

Ansiedad y depresién

Gastrointestinal

Hiporexia, diarrea, vémitos, dolor abdominal y disfagia

Mucocutanea

Urticaria, exantemas, perniosis y aftas

ORL

Odinofagia, disfonia y actfenos



y escuela de forma telematica y si pudo
mantener actividad fisica dentro del domi-
cilio.

Sintomatologia actual
(clinica persistente)

Describir todos los sintomas que el
paciente presenta o ha presentado en el
tiempo posterior a la fase aguda de la
infeccion. Preguntar, también, si cursan de
manera continua, fluctuante o en brotes.
Recoger, en cada uno de los sintomas, la
frecuencia, duracién, intensidad, factores
desencadenantes o agravantes y el impacto
en la calidad de vida. De esta manera, se
puede evaluar la necesidad de examenes
complementarios y tratamiento.

Medicion de la intensidad
o gravedad de los sintomas

Para medir la intensidad o gravedad de
algunos sintomas, se recomienda utilizar
las siguientes escalas (v. material suple-
mentario):

« Dolor: escala FLAGC (Face, Legs, Activily,
Cry, Consolability scale), Wong-Baker o
numérica (0-10)

+ Anosmia: escala numérica (0-10, leve 1-3,
moderada 4-7, grave 8-10).

- Fatiga: escala FACIT-F (Functional
Assessment of Chronic lliness Therapy-
Fatigue, disponible en: https://calc.
artritis-il6.es/facit-f).

« Disnea: escala modificada del Medical
Research Council(MMRC, 0-4: 0 = disnea
ausente, 1= leve, 2=moderada, 3 = grave,
4 =muy grave) (Fig. 1).

Vida cotidiana

Registrar y tener en cuenta el estado de
animo y la capacidad para las actividades de
la vida diaria que presenta el paciente:
 Imposibilidad de llevar a cabo activida-

des diarias basicas con normalidad (p.

gj. ducharse, peinarse, comer, caminar,

subir/bajar escaleras).

« Estado de dnimo: preocupacion, tristeza
0 angustia por no poder realizar las acti-
vidades habituales.

« Escolarizacion: preguntar si el paciente
ha podido continuar con la escolari-
zacién habitual o ha observado algin
impedimento, como trata de resolverlo (el
paciente, la familia y la escuela) y si en
general ha bajado su rendimiento escolar.

« Vida social: evaluar si se intenta continuar
la relacion con amigos/familiares, en
persona o a través de las redes sociales.

« Situacion familiar: con quién vive, situa-
ciones de estrés o ansiedad intrafamiliar
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:CUANTO TE AHOGAS ULTIMAMENTE?

Ausencia de

ahogo excepto
al realizar ejercicio
intenso

Me ahogo al

andar muy
rapido o al subir
una cuesta poco
pronunciada

Me ahogo al

andar en llano
al mismo paso que
otras personas de mi
edad o he de pararme
a descansar

-an'@

4 Me ahogo
al realizar

esfuerzos del dia a
dia como vestirme
0 jugar en casay
tengo que parar

El ahogo me

ohllgaaparar
antes de los 100m
o después de pocos
minutos al andar en
terrenc llano

Figura 1. Escala de disnea modificada del Medical Research Council (mMMRC).

en los dltimos meses/afio, pérdida de un
familiar o conocido.

Medicion del impacto de los
sintomas en la calidad de vida

Para medir el impacto global de la enfer-
medad en la calidad de vida, se recomienda
utilizar el cuestionario Pediatric Quality of Life
Inventory (PedsQL). Disponible en: http://
pedsql.org/index.html.

Despistaje de psicopatologia

Para despistaje especifico de psicopato-
logfa, se puede usar el cuestionario Strengths
and Difficulties Questionnaire (SDQ). Dispo-
nible en: https://www.sdginfo.org/a0.html.

Antecedentes

Antecedentes personales

+ Aspectos del desarrollo psicomotor basal.

« Aspectos relacionados con el aprendizaje
y escolarizacion.

+ Hébito de suefio.

* Hdbito alimentario.

* Hébito deposicional.

« Actividad fisica habitual.

+ Dindmica/Entorno familiar.

+ (alendario de vacunacion.

Antecedentes patolégicos

+ Enfermedades previas.

« Alergias conocidas (eczema, asma, rinitis
alérgica, alergia a alimentos o frmacos).

* Ingresos hospitalarios previos.

+ Intervenciones quirdrgicas.

+ Seguimiento por especialistas.

« Tratamiento habitual.

Historia familiar

« Familiares con antecedente de infeccion
por SARS-CoV-2 (grado de afectacion).

« Familiares con cuadro de COVID-19 per-
sistente.

+ Antecedentes de enfermedades autoin-
munes, fibromialgia y fatiga cronica.

« Antecedentes de otras enfermedades (car-
dioldgicas, neumoldgicas, salud mental).

Examen fisico

Se deberia realizar toma de constantes
y examen completo por aparatos, tanto en
la primera visita como en controles poste-
riores, para evaluar la aparicion de nuevas
afecciones.

« Constantes: T* axilar, saturacién Oy,
tension arterial, frecuencia cardiaca y
respiratoria,

+ Pesoy talla.

+ Examen fisico por aparatos: piel y muco-
sas, auscultacion cardiopulmonar, examen
abdominal, evaluacion osteoarticular,
examen ORL (si existe sintomatologfa) y
examen neuroldgico.

Se puede valorar la capacidad funcional
0 de ejercicio con el 1 minute sit-to-stand
fest Consiste en sentarse y levantarse de una
silla sin poner las manos (decir que cruce
las manos en el pecho), tantas veces como
sea posible durante 1 minuto con el paciente
conectado al saturador. Se considera desatu-
racion al esfuerzo si disminuye |a saturacion
>4% del basal.

La fuerza de las extremidades se deter-
mina con la prueba de valoracion muscular
manual basada en la escala del Medical
Research Council (MRC; 0 = ausencia de
contraccion, 1= contraccion sin movimien-
tos, 2 = movimiento que no vence la grave-
dad, 3= movimiento completo que vence Ia
gravedad, 4 = movimiento con resistencia
parcial, 5 = movimiento con resistencia
méxima o fuerza normal).

La presencia de hipotension ortostdtica o
taquicardia postural ortostdtica (POTS) por
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disfuncion del sistema nervioso autbnomo se
evallia con la prueba de bipedestacion activa.
1. Elpaciente se coloca en decdbito supino

0 sentado durante al menos 5 minutos.

2. Semiden la presion arterial y la frecuencia
cardfaca.

. Secoloca en bipedestacion.

Al'cabo de 1 minuto y 3 minutos de estar

de pie, se miden la presion arterial y la

frecuencia cardiaca.

El diagnostico de hipotension ortostatica

se considera cuando hay una caida sinto-

matica o asintomatica en la presion arterial

sistdlica > 20 mmHg.

El diagnéstico de taquicardia postural
ortostdtica se considera cuando hay un
aumento sostenido de la frecuencia cardiaca
de més de 40 latidos por minuto (general-
mente, en estos casos no hay disminucion
de la presién arterial).

&~ w

Exploraciones
complementarias

El diagndstico de COVID-19 persistente
es un diagnostico de exclusion, por lo que
es esencial realizar un diagnostico diferen-
cial adecuado para descartar otras patologias
(Tabla ).

En la primera visita, después de con-
siderar que estamos ante un paciente con
probable COVID-19 persistente y segn la
sintomatologia, se recomienda solicitar 1as
siguientes pruebas diagndsticas:

« Andlisis de sangre: hemograma, VSG,
PCR, ferritina, vitamina B, dcido félico,
TSH, proteinas, albiimina, glucosa, perfil
renal (creatinina, ionograma), perfil lipi-
dico, perfil hepatico (AST, ALT), vitamina
D250H, LDHy CK. En condiciones espe-
ciales también se puede pedir: cortisol (si
fatiga o disfuncion cognitiva), anticuerpos
antinucleares (ANA) y factor reumatoide
(si artralgias, fiebre persistente 0 mani-
festaciones mucocutaneas), dimero D
(si dolor tordcico o disnea), troponina T
y NT-proBNP (si fatiga, dolor tordcico o
disnea).

« ECG.

« Rxtorax, si clinica respiratoria (tos, dolor
toracico, disnea), fatiga o fiebre persis-
tente.

+ Ecografia pulmonar, abdominal y articular,
Si precisa.

« Espirometria, si clinica respiratoria (tos,
dolor tordcico, disnea) o fatiga.

Los exdmenes derivados de cada sintoma
(Tabla Il no son obligatorios, dependen de
la valoracion médica individualizada.
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Tabla Il. Diagnéstico diferencial sintoma especifico

Manifestaciones  Diagnédstico diferencial
Fatiga Anemia, celiaquia, hipotiroidismo, insuficiencia suprarrenal,
renal, hepatica, cardiaca o respiratoria, otras infecciones:
VEB, CMV, VH6, VIH, Parvovirus B19, Borreliay miopatias
Disfuncion Tumor o absceso cerebral, meningitis tuberculosa, epilepsia,
cognitiva y encefalitis autoinmune, hipo/hipertiroidismo, anemia,
emocional insuficiencia renal, hepética o suprarrenal, enfermedad
de Wilson y trastorno adaptativo
Cefalea Cefalea tensional, migrafia, sinusitis, hipertension arterial
e hipertension endocraneal
Anosmia/ Rinosinusitis, p6lipos nasales y tumores cerebrales
ageusia

Dolor articular

Artritis idiopatica juvenil (AlJ), lupus eritematoso sistémico
(LES), fiebre reumatica, leucemia, infeccién viral o bacteriana

Dolor muscular

Miositis viral, dermatomiositis, hipotiroidismo e insuficiencia
suprarrenal

Dolor toracico

Musculoesquelético, respiratorio (asma, neumonia,
derrame pleural, neumotérax, tromboembolismo pulmonar),
gastrointestinal (reflujo gastroesofagico), cardiovascular
(miocarditis, pericarditis) y psicégeno

Disnea Insuficiencia respiratoria (asma, neumonia, derrame pleural,
neumotorax, tromboembolismo pulmonar, insuficiencia
cardiaca, miocarditis, pericarditis), anemia y disnea con
ejercicio (asma de esfuerzo, obstruccion laringea inducible)

Tos Sinusitis, asma, aspiracién de cuerpo extrafio, infeccién

por B. pertussis, M. pneumoniae, tuberculosis, reflujo
gastroesofagico, insuficiencia cardiaca y tos psicégena

Palpitaciones

Extrasistoles, taquicardia (taquicardia paroxistica
supraventricular, taquicardia postural ortostatica,
hipertiroidismo, anemia, fiebre, farmacos, ejercicio, estrés)

Mareo

Vértigo, anemia e hipertiroidismo

Gastrointestinal

Gastroenteritis, parasitos intestinales, enfermedad inflamatoria
intestinal, celiaquia, pancreatitis, apendicitis, adenitis
mesentérica, infeccion del tracto urinario, infeccion por

H. pylori, intolerancia a la lactosa/fructosa, sindrome

del intestino irritable, hipercalciuria y sindrome de respuesta
inflamatoria multisistémica asociado a SARS-CoV-2 (SIM-PedS)

Manifestaciones
mucocutaneas

Exantemas: otros virus (VEB, M. pneumoniae, Parvovirus B19,
VIH), farmacos, alimentos, enfermedad de Kawasaki, SIM-
PedS, dermatitis artefacta, AlJ sistémica, LES, perniosis, aftas
recurrentes (aftosis simple idiopéatica, anemia, neutropenia,
Periodic Fever, Aphthous Stomatitis, Pharyngitis, adenitis
(PFAPA), celiaquia, estomatitis herpética, enfermedad de
Behget), alopecia (tinea capitis, alopecia areata, alopecia
traumatica, anemia ferropénica)

Fiebre

- Persistente: infeccién por adenovirus, mononucleosis
infecciosa, infeccion del tracto urinario, tuberculosis, discitis/
osteomielitis pélvica, endocarditis, sinusitis, mastoiditis,
absceso abdominal, infeccién por Salmonella, malaria,
leishmaniasis visceral, otras infecciones (B. henselae, M.
pneumoniae, parvovirus B19, VIH, toxoplasma, Brucella,
Borrelia, Rickettsia), neoplasias (leucemia, linfoma,
neuroblastoma), enfermedades autoinmunes (AlJ, LES,
hipertiroidismo), enfermedad inflamatoria intestinal,
enfermedad de Kawasaki, SIM-PedS

Recurrente: Infecciones secuenciales autolimitadas, PFAPA,
neutropenia ciclica, enfermedades autoinflamatoria
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Tratamiento

Los profesionales sanitarios deben de
entender que esta nueva situacion puede
cambiar radicalmente la vida de los pacientes
y las familias, y que en la actualidad no existe
un tratamiento curativo ni un prondstico
claro. Por lo tanto, es esencial dar validez a
lo que los pacientes explican, empatizar con
la incertidumbre y ofrecer todas las herra-
mientas disponibles para tratar de recuperar
el estado de salud previo.

Dado que adn no se ha establecido la
causa del COVID-19 persistente, el trata-
miento se basard en los sintomas. Se toma-
ran medidas farmacoldgicas y no farmacolo-
gicas, abordando tanto la salud fisica como
emocional.

Las recomendaciones dadas a los pacien-
tes deben estar orientadas a entender la
situacion (explicar que el proceso de recupe-
racion puede ser largo y las mejoras pueden
ser lentas con recaidas), minimizar posibles
factores desencadenantes (estrés, falta de
descanso u horas de suefio, actividad fisica
0 mental mayor de lo tolerado) y continuar
la actividad fisica o cognitiva, adaptandose
progresivamente a la situacion actual.

Al paciente se le ofreceran herramientas
para el control, manejo, autoconocimiento
y seguimiento de sus sintomas (v. material
suplementario).

- Diario de sintomas (buscar desencade-
nantes) y registro del patron de suefio.

« Control de fatiga.

+ Recomendaciones de suefio.

« Ejercicio fisico y respiratorio.

« Ejercicio cognitivo.

+ Recomendaciones alimentarias.

+ Entrenamiento olfativo (si anosmia).

El objetivo principal es que recupere lo
antes posible la actividad escolar que tenia
previamente con el menor absentismo escolar.

Criterios de derivacion

Es imprescindible una vision global y
acompafiamiento del paciente desde la
Atencion Primaria y la coordinacion con los
servicios de cada territorio. Es importante
que el paciente pueda ser atendido lo mas
cerca posible de su domicilio.

Derivacion a especialidades o
unidades de COVID-19 persistente

Si es necesario, el paciente serd derivado
a especialistas o unidades de COVID-19 per-
sistente, de acuerdo con las posibilidades del
territorio y el centro de referencia.

Salvo si se trata de una urgencia, la deri-
vacion se considerard si el paciente presenta
clinica de COVID-19 persistente después de
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Tabla IV. Criterios de derivacion

Lugar de
derivacion

Urgencias

Patologias

Sospecha de sepsis, enfermedad de Kawasaki o SIM-PedS
(sindrome de respuesta inflamatoria multisistémica asociado a
SARS-CoV-2)

Cefalea con examen neurolégico anormal y/o signos de
hipertension endocraneal

Focalidad neurolégica

Empeoramiento de la dificultad respiratoria con saturacion

de O2< 92%

Sospecha de rabdomiolisis

Fiebre y tumefaccion articular

Intolerancia oral

Deshidratacion

Abdomen agudo

Insuficiencia cardiaca y taquicardia supraventricular paroxistica
Insuficiencia renal o hepatica

Anemia grave (Hb<7 g/dl)

Anafilaxia

Intento de autolisis

Rehabilitacién

Fatiga moderada o grave segln escala FACIT-F
Intolerancia al ejercicio
Disnea moderada o grave segln la escala mMRC (>2)

Centro de Salud
Mental Infanto-
Juvenil

Depresion

Ansiedad

Autolesiones

Trastorno de la conducta alimentaria

Trastorno conversivo

Insomnio refractario a medidas de higiene del suefio

Equipo de - Alteracién de concentracion
atencion - Bajo rendimiento académico en comparacién con el estado
psicopedagégica previo
de la escuela - Baja tolerancia al esfuerzo mental
Neumologia/ - Disnea de cualquier intensidad
Alergia - Tos persistente después de las pruebas de primera linea
- Radiografia de térax anormal
- Si necesita espirometria y no es posible realizarla en Atencién
Primaria
- Alteracién espirométrica
- Después de un episodio de anafilaxia (alergia)
Digestivo - Dolor abdominal, 2-3 episodios/mes e intensidad
moderada-grave que no se resuelven con analgesia
- Sospecha de enfermedad inflamatoria intestinal
- Disfagia
Cardiologia - Alteraciones del ECG
- Dolor toracico con ejercicio
- Palpitaciones, pre-sincope o sincope
Neurologia - Cefalea 2-3 episodios/mes e intensidad moderada-grave sin
respuesta a analgesia
- Vértigo agudo persistente (>1 semana), sospecha de vértigo
central (inicio progresivo, nistagmo horizontal o vertical,
sintomas neurol6gicos), migrafia o epilepsia
- Parestesias con debilidad muscular y/o afectacién de esfinteres
Infectologia - T# axilar >37,5°C durante mas de 4 semanas sin haber

encontrado etiologia después de pruebas de primera linea

Reumatologia

Dolor muscular o articular con impotencia funcional o necesidad
diaria de analgesia después de pruebas de primera linea
Tumefaccion articular o sospecha de artritis y/o elevacion de
reactantes de fase aguda o alteraciones analiticas que sugieran
enfermedad autoinmune (ANA>1/160, factor reumatoide
positivo, citopenias, ASLO positivas, elevacion CK)

Sospecha de enfermedad autoinflamatoria

Dermatologia

Urticaria > 6 semanas
Alopecia areata

ORL

Anosmia que no mejora tras 3 meses de entrenamiento olfativo
Vértigo agudo persistente (>1 semana), sospecha de vértigo
periférico (inicio rapido, nistagmo horizontal, inhibido con
fijacién mirada, Romberg positivo) con hipoacusia, neuronitis
vestibular, vértigo paroxistico benigno y posicional infantil,
colesteatoma

Acufenos si presencia constante, unilaterales o asimétricos,
con hipoacusia o vértigo

Disfonia y disfagia



8 semanas (individualizar segun el caso) del
inicio de los sintomas, habiendo hecho una
evaluacion inicial con exdmenes complemen-
tarios de primera linea, recomendaciones y
diario de sintomas en las semanas previas
(Tabla V).

Seguimiento

Las visitas de seguimiento se pueden
alternar de forma virtual o por teléfono con
visitas presenciales a los 1, 2, 3 meses de la
infeccion y, posteriormente, cada 3 meses
(mds frecuentes segun la evolucion). Se
recomienda realizar un seguimiento hasta
pasados 6 meses sin sintomas.
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https://www.academia.cat/files/204-9182-FITXER/COVIDPersistentPediatriaSCPEsp.pdf
https://www.academia.cat/files/204-9182-FITXER/COVIDPersistentPediatriaSCPEsp.pdf
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Material suplementario

Anexo 1. Recomendaciones para pacientes con COVID-19 persistente

Control de la fatiga

Tal vez haya dias en los que notes fatiga que no te permite
levantarte de la cama, notas que pesan tus masculos y no puedes
moverte. Puede que notes que caminando un poco tienes que parar
0 que cualquier cosa que era simple ahora no puedes hacerla, tienes
que dejarla a medias.

A veces, estas actividades son fisicas (caminar, hacer tareas en
casa, hablar...) y, a veces, mentales (leer un libro, concentrarse en
clase, ver una serie o escuchar masica...).

Hay otros momentos que te encuentras mejor, te animas a hacer
cosas y luego o al dia siguiente vuelves a empeorar y asi ciclica-

mente.
Planificar Q e
Priorizar
Las 5 claves | Descansar
Escucharse
Ejercicio - = ~ v
i) mn

PLANIFICA 'Y PRIORIZA. ;Qué debes de hacer hoy? ;Qué es
prioritario de todo esto? ;Hay cosas que puedas hacer otro dia?
Organiza tu actividad fisica (caminar, recoger la habitacion, hacer
gjercicio...), la actividad mental (leer, estar en tu ordenador, escuchar
musica...) y, sobre todo, piensa cudndo descansaras.

Mafiana
Tarde

Noche

DESCANSA. Seguramente, habra momentos del dia en los que
tendras que descansar. Lo mejor es llegar a descansar cuando aun
conservas un poco de energia y por eso es importante planificarlo
y escucharte.

Anticipate a ese estado de méaxima fatiga para asi cargar las pilas
mas facilmente.

ESCUCHATE. Cuando estés haciendo cualquier actividad debes
tratar de no hacer el maximo esfuerzo que luego te deje incapaz de
hacer nada mas. Es por eso que esta escala es (til:

=

Extremo
Mdaximo

Muy, muy pesado
Muy pesado [

g

i

i3

Algo pesado
Ligero

Muy ligero
%9  Muy, muy ligero
Reposo

&3

445.e8 PEDIATRIA INTEGRAL

Ponlaen un lugar visible y te ayudard a regularte. Lo ideal es estar
entre 3-4 y cuando la actividad empieza a ser pesada (porque te
ahogas, te duele 1a cabeza, tus piernas se cansan, se pone pesado
prestar atencion...) deberfas de parar.

EI EJERCICIO fisico gradual y adaptado a ti es esencial para la
recuperacion. Seguramente, no podras hacer lo que hacfas, pero
activarte, dejar de estar en reposo todo el dia, poco a poco te per-
mitird aguantar cada vez més.

Recomendaciones de suefio

Lugar:

+ Lacama debe ser un lugar utilizado solo para dormir.

 Ambiente adecuado: ventilado, silencioso, con poca luz y tempe-
ratura agradable.

Horario y tiempo:

* Levantarse e irse a dormir todos los dias, a la misma hora, man-
teniendo un horario de suefio fijo y regular, adaptado a la edad y
necesidades de cada persona.

« Evitar mas de una hora de variacion entre los dias escolares y los
dias festivos.

Actividades anteriores:

« Limitar el uso de television, ordenador y teléfono mavil en la
habitacion por la noche.

« Evitar prestar atencion a preocupaciones, peliculas de accion o
miedo o discutir.

» Evitar esfuerzo fisico importante antes de irse a dormir.

- Cenar al menos una hora antes de acostarse, evitando el exceso
de liquidos, intentar no ir a dormir con el estdmago vacio o dema-
siado lleno.

« Evitar el consumo de estimulantes y otras sustancias que afectan
al suefio: chocolate, azdcar, refrescos de cola, tabaco, alcohol o
cafeina.

Habitos diumos:

« Promover |a préctica de ejercicio de forma regular.

» Pasar un tiempo al aire libre todos los dias.

« Limitar el suefio durante el dia fuera del horario recomendado.

« Establecer siestas regulares durante el dia y adecuadas en dura-
cién y horario, de acuerdo con las necesidades individuales y la
edad. Evitar siestas largas, especialmente cerca de la hora de
acostarse.

Estado psicoldgico:

- Fortalecer la seguridad y la confianza de la persona frente a los
desafios y dificultades diarios aumenta la capacidad de dormirse
de forma auténoma.

+ Promover un clima familiar tranquilo y comunicativo.

« Establecer asociaciones positivas con el suefio para que el nifio
se duerma de forma auténoma y sin la ayuda de los padres.

» Hablar durante el dia de posibles preocupaciones en torno al
suefio, pactando pequefias ayudas que puedan facilitar la con-
ciliacion auténoma (luz tenue, pensamientos tranquilizadores,
suefio guiado con un enfoque de “atencién plena”, técnicas de
respiracion e imaginacian).



« Esforzarse por dormir y mirar la hora con frecuencia puede ser
contraproducente en algunas ocasiones. Es preferible centrarse
en el descanso corporal como objetivo y ocupar la mente con
pensamientos tranquilos

Ejercicio fisico y respiratorio

Caminar cada dfa, en contacto con la naturaleza, incluyendo
cualquier espacio verde (parques, jardines, montafia).

Propuesta de ejercicios y recomendaciones
generales para nifos y adolescentes con
sintomas de afectacién funcional leve
secundaria a COVID-19 persistente

Actividades deportivas

Se recomienda el retorno a la actividad deportiva habitual de
forma progresiva, inicialmente 1 dia a la semana de entrenamiento y
cuando se tolere pasar a realizar 2 dias a la semana. Posteriormente,
reiniciar competiciones/partidos.

Entrenamiento aerébico
Realizar ejercicios aerébicos globales 3-5 veces a la semana;
empezando por 15 minutos e ir aumentando progresivamente hasta
realizar 45 minutos efectivos. Por gjemplo: caminar o ir en bicicleta.
Iniciar con una escala de Borg de 3, hasta llegar a un maximo
de 5-6.

5

Ejercicios respiratorios
Respiracion abdémino-diafragmatica

En posicion sentada, con las rodillas flexionadas, colocar ambas
manos sobre el abdomen. Coger aire profundamente por la nariz con
la boca cerrada (al inspirar, el abdomen se distendera haciendo que
se eleven las manos). Colocar los labios como si silbaras y saca el
aire pasivamente, de forma lenta y suave (al ir expulsando el aire, la
musculatura abdominal se deprimird y volverd a la posicion inicial).

.C.),VQ,O/ F

% |
% Q
il R
Repetir el gjercicio 5 veces, con una frecuencia de 2 veces al dia.
Progresar hasta hacer 10-15 repeticiones.

DE INTERES ESPECIAL

Ejercicios de fuerza muscular

Se recomiendan ejercicios que sigan movimientos funcionales,
se realizard entrenamiento de grandes grupos musculares con gjer-
cicios coordinados con la respiracion. Se pueden usar pesas libres,
bandas elasticas o el mismo peso del cuerpo.

Los gjercicios de fuerza se recomiendan 2-3 dias a la semana. Se
pueden realizar 2-3 series segun tolerancia de 8-10 repeticiones.
Con descanso minimo de 1 minuto entre series. El uso de pesas
libres se recomienda a partir de 14 afios.

g

ary™

Ejemplo para
extremidades
inferiores: squat
0 sentarsey
levantarse de una
silla, marcha con
obstéculos, subir
y bajar escaleras.

Piernas extendidas
y pies apoyados en
el suelo. Colocar las
manos apoyadas en
el suelo a la altura de
los hombros, con los
codos en extension.
Llevar el pecho cerca
del suelo flexionando

los codos y volver a
| § la posicion. inicial.
! ! g o
' i -
w

[~ N [ 3

Manos apoyadas en la pared a la altura de los hombros.
Llevar el peso del cuerpo hacia las manos sin mover los pies
del suelo. Mantener 3 segundos y volver a la posicion inicial.

Estiramientos
Al finalizar la pauta de ejercicios se recomienda realizar estira-

mientos globales.
entos g obales Anexo 1 continda en la pagina siguente

®®®@ Creative Commons® / Autores: texto: Dra. Roser Coll

Fernandez y Dra. Ariadna Riera Castelld; dibujos: Dr. Carlos L6pez Castillo.
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Estiramiento de mdsculos
isquiotibiales y triceps sural. Con la
espalda recta, una pierna flexionada
y la otra extendida, intentar doblar
la cadera hacia la pierna extendida.
Aguantar 10-30 segundos. Realizar
de 3 a5 repeticiones. Después
volver a la posicion inicial.

A continuacion, cambiar de lado.

3

Estiramiento del musculo pectoral. De pie,
en la esquina de una pared, poner el

brazo con una flexion alrededor de 90°,
girar lentamente el tronco hacia el lado
contralateral hasta sentir el estiramiento
del masculo pectoral sin dolor. Aguantar
10-30 segundos. Realizar de 3a 5
repeticiones. Después volver a la posicion
inicial. A continuacion, cambiar de lado.

-
-

Ejercicio cognitivo

Seguir las instrucciones recomendadas por el psic6logo educativo
0 los profesores para promover la recuperacion.

Recomendaciones alimentarias

Dieta saludable/equilibrada e ingesta adecuada de liquidos.

Evitar la ingesta excesiva de productos lacteos, almidones, bebi-
das carbonatadas, bolleria industrial y sorbitol, especialmente i
dolor abdominal o diarrea.

Entrenamiento olfativo (si anosmia)

Oler 4 olores todos los dias 2 veces al dia durante 3 meses: rosa,

eucalipto, limén y clavo.

» Elige un olor, olerlo durante 15 segundos, tratando de recordar
cOmo olia antes.

+ Descansar durante 10 segundos.

* Huele el siguiente durante 15 segundos.

+ Descansar durante 10 segundos.

« Repetir hasta completar los 4 olores.

Anexo 2. Informe del paciente con COVID-19 persistente para la escuela

Fecha;
A'la atencion del personal docente del centro educativo,

EI/LA@IUMNO/A oo, presenta sintomas compatibles con «COVID-19 persistente pediatrico».
Esto significa que después de ser evaluado/a en la consulta pediatrica, de acuerdo con las Recomendaciones para el manejo clinico de nifios
y adolescentes con COVID-19 persistente de la Sociedad Catalana de Pediatria, consideramos que la infeccion por el virus SARS-CoV-2

ha causado sintomas mas alld de las 12 semanas de esta.

Esta entidad puede causar una variabilidad de sintomas como: fatiga, ahogo, dolor de cabeza, baja tolerancia al esfuerzo fisico y mental,
disminucion del rendimiento académico (concentracion...), entre otros. No se puede determinar cudl serd el tiempo de recuperacion total.
El seguimiento esta siendo Ilevado a cabo de acuerdo con el documento antes mencionado. El objetivo principal es que el alumno recupere
lo antes posible |a actividad escolar que tenia antes con el menor absentismo escolar.

Por este motivo, se solicita que |as evaluaciones oportunas sean realizadas por el centro escolar (Equipo de Atencién Pedagdgica) y los
profesionales correspondientes, con el fin de llevar a cabo las adaptaciones e intervenciones psicopedagdgicas mas adecuadas en este caso.

Estamos a su disposicién para cualquier informacion que necesite.

Atentamente
Dr./a.

Anexo 3. Recomendaciones para mejorar el aprendizaje escolar

Los nifios y adolescentes con COVID-19 persistente pueden
presentar problemas de concentracion (atencion sostenida) que
repercuten en su capacidad de memoria verbal y de memoria de
trabajo (habilidad para mantener informacion mientras se hacen
tareas complejas), reduccion de la velocidad de procesamiento y
dificultades ejecutivas. Asi mismo, pueden presentar trastornos de
ansiedad o del estado animico.

Todos estos sintomas tienen una gran repercusion en su apren-
dizaje escolar y es necesario adaptar el ritmo escolar a los déficits
neuropsicolGgicos que presenta el nifio o adolescente.

A continuaci6n, se hacen unas recomendaciones a valorar, no
obstante, se deberdn seguir las instrucciones del psicopedagogo
0 profesorado especificas segun el grado de afectacién cognitiva y
la evoluci6n de cada caso.

Propuesta de pautas para mejorar
el aprendizaje escolar

+ Dar el tiempo necesario para finalizar las tareas.
« Evitar afiadir presion en referencia al tiempo o la exigencia.

445.e10 PEDIATRIA INTEGRAL

» Hacer descansos frecuentes.

- Gestionar el tiempo a través de horarios flexibles y realistas.

« Asegurarse de que la informacion previamente aprendida puede
ser recordada antes de presentar una nueva.

- Utilizar ayudas externas para potenciar el aprendizaje (notas,

dibujos, listas, grabaciones).

Simplificar la informacion.

Proporcionar instrucciones escritas.

Evitar realizar actividades simultaneamente.

Escoger la version menos compleja de una actividad (pautas

concretas).

« Reducir el volumen de deberes y tareas para casa.

Propuesta de pautas durante los exdmenes

+ Dejarle més tiempo en los exdmenes.

« Permitir utilizar los libros durante los exdmenes.

» Evitar los exdmenes largos, fragmentar las actividades en tareas
mas cortas.

» Valorar la opcion de realizar algunos examenes de manera oral.
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Enfermedades pediatricas que han pasado
a la historia (6). Enfermedades atribuidas
erroneamente al timo

M. Zafra Anta*, V.M. Garcia Nieto™

*Servicio de Pediatria del Hospital Universitario de Fuenlabrada, Madrid. Miembro del Grupo de Historia de la Pediatria de la AEP
**Coordinador del Grupo de Historia de la Pediatria de la AEP. Director de Canarias Pediatrica

Generalidades. Apunte histérico.
Definiciones

El timo, ubicado en el mediastino anterior, sobre los gran-
des vasos y el corazén, ha sido uno de los érganos mas incom-
prendidos por la medicina, tanto en anatomia, como en fisio-
logia y en patologia. Principalmente, durante el siglo XIX y la
primera mitad del XX se le achacaron innumerables enferme-
dades sin saber realmente cudl era su papel en fisiologia(1-2).
Aqui citaremos como patologia falsamente atribuida al timo
en esa época al asma timica, la muerte repentina del lactante
y el estado timolinfatico. Solo hasta los afios 60 del siglo XX,
empezd a vislumbrarse su papel primario en inmunologia.

Actualmente se sabe que, entre las funciones del timo(-4),
estdn las siguientes:

* Es el 6rgano linfoide primario esencial para el desarrollo
de los linfocitos T. Es fundamental en la linfocitopoyesis
y la inmunogénesis.

* Controla la funcién inmunoldgica de otros érganos linfoi-
deos (ganglios, bazo y nédulos).

* Sintetiza la hormona timulina, timopoyetina, factor humo-
ral timico, timosina y otras sustancias necesarias para la
formaci6n de los linfocitos T.

* Actda como antagonista de la funcién gonadal durante el
desarrollo embrionario.

* Juega un importante papel en la inmunidad del recién
nacido pero, también, durante el resto de la vida.

El timo es altamente activo durante el periodo prenatal,
alcanza un méximo de actividad a los seis meses de edad y,
aunque en proporcion disminuye de tamafio en el mediastino,
continda su crecimiento en peso hasta la pubertad. Después
de esta etapa, la glindula comienza una involucién gradual

Pediatr Integral 2021; XXV (8): 446.e1-446.e7

fisiolégica, llamada “involucién natural”, con el consiguiente
descenso en la produccién de linfocitos y sustitucién por grasa,
y es representada por pequefios vestigios en el adultod-4).
Durante mucho tiempo se habia asumido que la funcionali-
dad del timo adulto era insignificante y que, en consecuencia,
el repertorio de linfocitos T se fijaba durante el primer afio
de vida. En linea con esta asuncién, la investigacién sobre el
timo adulto ha sido escasa. Pese a ello, estudios centrados
en diferentes escenarios de linfopenia clinica, han mostrado
que el timo adulto no solo es funcional, sino que es capaz de
incrementar su funcién para acelerar la reconstitucién inmu-
noldgica de los sujetos cuyo sistema inmunitario se ve afectado
por diversas razones.

Los principales factores fisioldgicos que pueden provocar
una involucién o hipoplasia del timo generalmente se pre-
sentan a causa de cambios hormonales relacionados con la
pubertad, el embarazo y el envejecimiento. Las situaciones
patolégicas méds comunes que provocan la atrofia del timo
son: el estrés intenso (principalmente, en ratones), la defi-
ciencia de zinc, la administracién de IL-1, de dosis altas de
glucocorticoides y de esteroides gonadales, la liberacion de
endotoxinas, la desnutricion, las infecciones graves, las radia-
ciones ionizantes y la septicemia.

Etimologia

La etimologia de timo procede del griego y del Antiguo
Egipto. En Egipto, parece que se llamaba asi a este 6rgano
porque #imus significa “excrecencia verrugosa”, dado el pare-
cido macroscépico de su tejido con la forma de la planta del
tomillo (zhimus vulgaris), de apreciadas propiedades aroma-
ticas y terapéuticas entonces. En la antigiiedad, el tomillo se
utilizaba como aromatizador, “purificador del aire durante
las epidemias, para los males de pecho, con uso culinario,
con la carne y quesos”. Esta planta se quemaba en Grecia
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en las ofrendas a los dioses; se ha utilizado en entierros y
embalsamamientos. En Grecia, 80pog (2humos) es “humo,
espiritu”. Algunas escuelas médicas griegas crefan que el timo
era el asiento del alma y también crefan que era el 6rgano del
coraje(l3). En latin, se llamaba “animella”, ya que procedia
del griego anima (Gvepog -anemos), que significa “viento-
soplo”, concepto de lenguas semiticas donde hay relacién entre
estar vivo y la respiracién. El alma es el “soplo de la vida”.

La primera referencia escrita sobre el timo que ha llegado
a nosotros es de Rufo de Efeso (98-117 d.c.), que pensaba que
habian sido los antiguos egipcios los descubridores de este
organo. Este autor fue médico anatomista, cirujano, muy res-
petado y ampliamente citado por Galeno, asi como por autores
drabes, bizantinos y por la medicina medieval. Galeno de
Pérgamo (129-201 d.c.), famoso médico, cirujano, anatomista
y filésofo griego en el Imperio romano, sefialé que el tamafio
del timo cambiaba a lo largo de la vida(%. Si bien, Galeno
diseccioné animales, cerdos y monos, no disecciond caddveres,
lo cual estaba prohibido en el mundo grecorromano. El timo
durante casi dos milenios siguié siendo un gran desconocido,
“un 6rgano de misterio”.

Con respecto a su funcién, Galeno atribuyé al timo un
papel de purificacién del sistema nervioso. Andrés Vesalio
(1514-1564) escribié que se trataba de un cojin de proteccién
tordcica. Hacia 1700, se le atribuia un papel indirecto en la
unién pulmonar fetal-neonatal, de tal modo que llenaria el
espacio que posteriormente ocuparian los pulmones del lac-
tante en crecimiento.

El primer tratado cientifico sobre el timo fue realizado por
William Hewson (1739-1774), cirujano, anatomista y fisiclogo
britdnico, uno de los padres de la hematologia, por cuanto
aisl6 la fibrina, estudié los vasos linfdticos y su funcién en
animales y formul la hipédtesis de los linfiticos en huma-
nos. Describi6 la evolucién del tamafio del timo a lo largo de
la vida (en perros y terneros), verificando las observaciones
de Galeno. Llegé a la conclusién de que el timo formaba
parte del sistema linfitico, describiendo células presentes en
el parénquima linfitico y un entramado de tubulos que lo
interconectaba con otros tejidos linfaticos(@).

Ya en el siglo XIX, Astley Cooper (1768-1841), ciru-
jano y anatomista inglés, publicé Anatomy of the Thymus
Gland (1832) “la anatomia del timo”, un texto corto con solo
tres pdginas dedicadas a su patologia. Subraya la variacién
del tamafio a lo largo de la infancia. Refiere que una funcién
importante debe ser realizada por “un érgano... tan grande... y
que segrega abundantemente... no puedo suscribir la opinién...
[que] esta glindula estd disefiada simplemente para llenar un
espacio que los pulmones... pueden estar destinados a ocupar”.
John Simon (1816-1904), médico inglés, cirujano, funcionario
de sanidad y salud publica-higiene (referencia en red https://
historiadelamedicina.wordpress), publicé un ensayo histérico
sobre la estructura y funcién del timo pero que, apenas, ofrecia
nuevas observaciones respecto a las de Cooper.

Arthur Hill Hassall (1817-1894) fue médico, reformador
sanitario, naturalista y microscopista inglés, conocido por su
trabajo en salud publica y en la seguridad de los alimentos.
Describié en 1849 los corpusculos de células epiteliales con-
céntricas, luego conocidos como corpuisculos de Hassall, que
diferenciaban al timo de otras estructuras linfaticas (Hassall
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PLATE XXXV

Newborn Baby Having Died =

Thymie Death

Figura 1. Muerte inesperada de un neonato atribuido erréneamente
a hipertrofia timica. Crotti A. The thymus gland. En: Crotti A, ed.
Thyroid and thymus. Philadelphia: Lea & Febiger; 1922. p. 607-693.

AH. The Microscopic Anatomy of The Human Body in
Health and Disease. Samuel Highly, London, 1849).

El timo: sun 6rgano vestigial, sin funcién?
Primer concepto erréneo del siglo XIX

Durante el XIX apenas se avanzé en cuanto al conoci-
miento de la funcién del timo. Quizd, con esto, se generalizé
que el timo no cumplia ningn propdsito ttil. Incluso muchos
autores lo consideraban un 6rgano vestigial, idea sustentada,
ademds, por su atrofia progresiva durante la vida. En 1893,
Robert Wiedersheim (1848-1923), anatomista alemdn, fue
famoso por publicar The Structure of Man, un libro sobre
la anatomia humana y su relevancia para la historia evolu-
tiva del hombre, en linea con algunas propuestas iniciales de
Darwin®). Este libro contiene una lista de 86 6rganos huma-
nos que consideraba vestigiales, o como explicé el mismo Wie-
dersheim: “Los 6rganos que se han vuelto completamente o en
parte sin funcién, algunos aparecen en el embrién solo, otros
presentes durante la vida de manera constante o inconstante,
(por lo que) se pueden llamar justamente vestigiales”, como
los musculos de la oreja, el apéndice, el coxis, etc. Errénea-
mente, se creyeron que eran puramente vestigiales: la glindula
pineal, el timo y la glindula pituitaria. Esos érganos que
“habian perdido sus funciones obvias y originales”, mds tarde
resultaron haber conservado funciones que no podian haber
sido reconocidas antes del descubrimiento de las hormonas
o de muchas de las funciones y tejidos del sistema inmune.



No conociéndose su funcidn, el siguiente paso vino rodado.
A finales del XIX, empez6 a generalizarse la suposicién de
que la hipertrofia o hiperplasia del timo se asociaba a multi-
tud de enfermedades. Ello se extendié hasta bien avanzado
el siglo XX.

Asma timica o asma de Kopp. El término asma procede
del griego “asthmainein”, estar sofocado. Durante muchos
siglos, también durante el XIX, fue adoptada como sinénimo
de sofocacion. Actualmente, la palabra asma se utiliza para
designar una forma concreta de disnea paroxistica. Johann
Heinrich Kopp (1777-1858), médico alemdn, con especial
dedicacién a la medicina forense, en Heildeberg (1829) descri-
bi6 el concepto de “asma thymicum’”, asma del timo, laringitis
estridulosa, laringoespasmo o laringitis, por compresién de
la via aérea por un timo de gran tamafio(®).

Casi desde el principio, hubo detractores a este concepto
de “asma timico”, si bien, fueron poco escuchados. En 1842,
Charles A. Lee, médico estadounidense, no encontré alte-
raciones en el tamafo del timo en las autopsias. En el libro
publicado en 1858, el médico alemdn Alexander Friedleben
(1819-1878) concluia que, a pesar del tamafio, el timo no
parecia estar en relacién con la asfixia. Friedleben en 1858
declaré que “No hay asma timico”.

Muerte repentina de lactantes, atribuida a la hipertrofia
del timo (Fig. 1). Rudolf Wirchow (1821-1902), médico,
patélogo, fundador de la patologia celular y politico alemdn
(https://www.historiadelamedicina.org/virchow.html), se
refirié al concepto de “asma timica” y recuperd el antiguo
concepto de muerte repentina en el lactante, por compre-
sion. Este concepto se habia enunciado por primera vez por
el médico renacentista Platter (el timo como responsable de la
muerte inesperada del lactante). El anatomista suizo y profesor
en Basilea, Félix Platter (1536-1614), fue el primero en hacer
responsable al timo de la muerte inesperada del neonato pero,
durante cientos de afios, no se tuvo esto en cuenta(l:2).

Resulta curioso hacer notar cémo, a lo largo del Renaci-
miento, se puso en cuestion todo el saber clasico, pero durante
cientos de afios no se pusieron en cuestién afirmaciones del
propio Renacimiento. Esto lo recordamos cuando tratamos
la clorosis en esta misma revista (Pediatr Integral 2021; XXV
(4): 205.61-205.€7).

Una de las primeras descripciones de la falsa “muerte
timica”, incluso sin signos de enfermedad previa, fue realizada
por James Reid (1848), citado en Jacobs®. Es especialmente
dramitica: “ Nifio sano... habia perecido repentinamente, sin
duda en los paroxismos de laringismo”.

Aunque muchos patélogos y médicos no encontraron
evidencias sélidas, la idea del asma timico y la muerte por
asfixia en relacién con el timo, quedé en la mente de muchos
cientificos durante casi todo el siglo XIX y parte del XX. Se
hicieron multiples publicaciones de casos como, por ejemplo,
Goodhart, que en 1879 relaté un caso de muerte sibita en un
nifio de ocho meses de edad en el British Medical Journal.

Estatus timolinfitico. Surge el concepto de “estatus
timolinfitico” por parte del médico de Viena, Arnold Paltauf
(1860-1893), que hizo dos publicaciones en Wiener Klinis-
che Wochenschrift en 1889 y 1890(7:8). Introdujo el concepto
clinico-patolégico de “status thymolimphaticus” e incluyé la
hipertrofia de tejidos linfiticos en las autopsias de algunos
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casos de muerte subita. Con ello, se solaparon los conceptos
de patologia atribuida al timo, asma timico, muerte timica
y estatus timo-linfético, lo que tuvo relevancia en la historia
de la medicina de entonces(”). Warren Guntheroth hizo una
revisién excelente del tema en 19930).

En 1888, Paul Albert Grawitz, patélogo aleman discipulo
de Virchow, ya mencionaba que podia haber una causa en el
timo, ganglios linfiticos, aparentemente “constitucional”, y
que la hiperplasia timica podia ser secundaria. A lo largo del
siglo XIX, al ver que la medicina anatomoclinica no pro-
porcionaba hallazgos en los tejidos en ciertas enfermedades,
hubo cierta tendencia a hipotetizar que muchas enfermeda-
des tenfan un origen “constitucional” (a veces suponia una
especie de regreso a los “humores” de la antigiiedad). En el
caso de este 6rgano, se pasé de la creencia en el asma del
timo como compresion de la via aérea a la entidad consti-
tucional del estado timico-linfitico. Paltauf, describié con
énfasis el estado timico-linfatico (también conocido como
constitucién linfitica, constitucién linfitico-clorética, dii-
tesis linfitica, discrasia linfatica, h4bito linfitico, linfatismo,
estado linfatico, estado timico y timo-linfatico). Quizd, tanto
sobrenombre expresaba la gran falta de comprensién de la
normalidad y la patologia y de su mecanismo fisiopatolégico.
Este estado parecia deberse a un proceso subyacente productor
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del crecimiento del tejido linfoide, tanto a nivel timico como
sistémico. Ademds, el timo grande y la hiperplasia linfoide
generalizada, encontrados en las autopsias de los lactantes
que morian repentinamente, se consider6 a finales del XIX
y principios del XX, como una manifestacién de un estado
constitucional anormal que predisponia a estos lactantes a
morir por causas triviales. Se pensé que el timo pequefio de
los nifios que habian muerto en el seno de otra enfermedad
menos repentina representaba el estado normal. Hacia los afios
20-30 del siglo XX, los trabajos de Boyd, Morse y otros(1:2:8)
establecieron el hecho de que habia una amplia variacién del
tamafio del timo.

Este timo pequefio e involucionado sabemos, en estas dlti-
mas décadas, que se debe a la propia enfermedad no aguda,
pues la glindula es muy sensible a cualquier grado de estrés. El
timo grande (normal) ahora se sabe que puede reflejar la falta
de estrés asociado a una muerte repentina. De hecho, el timo
comienza a involucionar muy ripidamente, tan pronto como
24 horas después del inicio de una enfermedad significativa,
como desnutricion o sepsis o el uso de quimioterapia.

Si revisamos la revista La Medicina de los Nivios, de la
citedra de Pediatria de Barcelona, dirigida por Martinez Var-
gas (1900-1936)10), podemos sefialar la importancia que se
daba en los circulos académicos al timo en el primer tercio del
siglo XX en Espafia. La atribucién de la hipertrofia timica a
la muerte subita inesperada del lactante, se consideré incues-
tionable durante el final del siglo XIX y primeras décadas del
XX. Se invocaban la compresién mecdnica o vascular o un
estimulo nervioso o la produccién de una hormona timica
vagoténica. En esa revista se recomendé el tratamiento con
curas yédicas, incluso, con radioterapia o quirdrgico de la
hipertrofia®?) (Muerte repentina por hipertrofia del timo.
Laub 1900; 7:223; Simon y D’Oelsnitz 1902; 9:284. Muerte
subita en nifios. M. Vargas 1906; 3:243; M. Vargas 1936;
2:65-74) (Fig. 2).

En la revista de Martinez Vargas se hablaba del “timismo”.
Estuvo muy en boga, a finales de los afios 20 y principios
de los 30, el uso de preparaciones timicas para conseguir el
descenso testicular(D).

Sobre el estado timolinfatico, traté la primera comuni-
cacién de un estudio cientifico presentado por una mujer
pediatra en un Congreso Nacional de Pediatria (afio 1933,
V Congreso Espaiiol, Granada), concretamente, por la doc-
tora Gonzala Garcia Delgado (Cuaderno 22. Historia de la
Pediatria Espafiola. Comité de Historia de la Pediatria de
la Asociacién Espaiiola de Pediatria, en prensa). Su trabajo
se titulaba “Algunas consideraciones y experiencias sobre el
timo”, que versaba sobre un estudio hormonal realizado en
animales de laboratorio mediante la administracién de Pro-
1an® (Bayer). El trabajo de esta doctora es citada por Manuel
Sudrez Perdiguero (v. mis adelante)(2). Proldn® fue investi-
gado en los afios 80 y 90 del siglo XX para uso veterinario.
Trataron sobre este tema algunas tesis doctorales, como la de
F. Ramos Martin publicada en la prensa cientifica en 1943:
“¢Ejerce el Proldn® un efecto pernicioso sobre las primeras
fases del desarrollo del embrién del pollo? Contribucién al
estudio de las heterotaxias(13).

Durante los afios 30 y 40 se atribuy6 al timo un papel hor-
monal endocrino mediador, a saber: un sinergismo con la pre-
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Figura 3. Timo normal. Variantes en la radiologia simple. Caffey J.
The mediastinum. En: Caffey J, ed. Pediatric x-ray diagnosis. Chicago,
[ll: Year Book. 1945; 344-5.

hipéfisis y un antagonismo sobre las génadas, como “hechos
probados”; como probable, su antagonismo sobre paratiroi-
des, tiroides y suprarrenales; y sinergismo, con el pdncreas,
sobre el metabolismo hidrocarbonado, sobre el metabolismo
calcio-fésforo y la relacion de la “atimia experimental” y la
espasmofilia2).

El estudio médico del timo se ve modificado por el
comienzo de los registros de mortalidad, por los inicios de
la radiologia yla anestesiologia. Durante el siglo XIX y prin-
cipios del XX, el desarrollo del estudio sobre la salud de los
nifios, su mortalidad y sus causas, junto con el desarrollo de
la anestesiologia y la radiologia, tuvieron un papel esencial en
el estudio timico:2. La atribucién de trastornos del timo a la
muerte stbita del lactante, proporciond una cierta absolucién
social a madres y cuidadoras (y padres) por negligencia o
incluso asesinato. El término maltrato infantil no se introdujo
hasta avanzado el siglo XX.

Asi mismo, el estado timico-linfitico proporcioné una
explicacién a la muerte de los lactantes y nifios que fallecie-
ron durante la anestesia a principios del XX. Esta necesidad
de tal explicacién no puede obviar el desarrollo de conceptos
juridicos, en los cuales los médicos podian ser responsables
de las muertes pedidtricas, para no inculparles de un larin-
gospasmo y de otros accidentes anestésicos.

La atribucién al timo como culpable de la muerte stbita del
lactante, siguié durante gran parte del XX, aunque muchos
nifios sanos tenian hipertrofia timica y muchos episodios
letales no asociaban hipertrofia timica.

La radiologia desempefié un papel importante en el manejo
diagndéstico del asma del timo y estado timico-linfético, para
mal y para bien (Fig. 3).

Por tanto, si se hacia un diagndstico erréneo y una atribu-
cién de patologia a una hipertrofia, que podria ser fisiolégica
en la mayoria de ocasiones en la edad pedidtrica, se abria la
puerta a un tratamiento incorrecto. Tras el diagnéstico radio-
grafico, se defendi6 a menudo la timectomia (Fig. 4), aunque
en los primeros momentos del siglo XX, la mortalidad resulté
préxima al 33%, por lo que, afortunadamente no se generalizd.

Debido al supuesto papel del timo en la muerte intraope-
ratoria por depresion respiratoria refractaria al tratamiento



convencional, otra de las recomendaciones menos extremas
tras el diagndstico radiografico, fue la de evitar la anestesia
“de por vida”. Con la aparicién de la radioterapia, dado que
el tejido timico es sensible a la radiacién, la radioterapia, se
convirtié en el método elegido de tratamiento de los tras-
tornos “timo-linfiticos” de los nifios. En 1907, Friedlander
informd sobre el primer caso tratado con éxito y, a partir
de ese momento, miles de nifios fueron radiados de manera
“profiléctica”@. Incluso, varios profesionales abogaron por
esa irradiacion profilictica a todos los recién nacidos (Fig. 5).

Sin embargo, con el desarrollo de la radiologia pediitrica,
se vino a afirmar que un timo normal podria crear una gran
sombra en la radiografia de térax sin mayor implicacién cli-
nica. En la primera edicién de su libro de texto en 1945, John
Caffey (1895-1978), pionero estadounidense en radiologia
pedidtrica, con un texto ampliamente valorado en el mundo
médico, proclamé “una relacién causal entre la hiperplasia de
timo y la muerte subita inexplicada han sido completamente
refutadas... la irradiacién del timo... es un procedimiento irra-
cional en todas las edades”®. Ademas, comenz6 a aparecer
una incidencia elevada de cdncer de tiroides y leucemia en
los pacientes previamente radiados de forma profildctica e,
incluso, de cancer de mama(415). Creemos que merece la pena
recordar el trabajo de Hildreth, et al., que muestra un aumento
de casos de cdncer de mama a partir de los 28 afios del evento,
en un estudio prospectivo realizado en una cohorte de 1.201
mujeres que recibieron radiacién para tratar la hipertrofia
timica en el primer afio de vida(%). La radiacion (una a tres
sesiones) la recibieron entre 1926 y 1957, en un condado de
Nueva York. La cohorte se comparé con sus hermanas. El
riesgo de desarrollar un cincer de mama tuvo una relacién
lineal directa con la dosis recibida, dosis-respuesta con un
riesgo relativo de 3,48 por 1 gray de radiacion (95% de IC,
2,1-6,2) y un riesgo aditivo de 5,7 (95% de IC, 2,9-9,5) por
104 personas/afio/por gray. No se observé cdncer de mama en
los varones que recibieron radiacién.

De hecho en 1974, John Caffey ya habia afirmado que
“destruir el mito del timo”, fue una de las contribuciones més
importantes de la incipiente radiologia pediitrica en el campo

[
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Figura 4. Cicatriz tras timectomia. Imagen tomada de: Musser JH,
Kelly AOJ, eds. A handbook of practical treatment. Philadelphia:
Saunders; 1912. p. 215.
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Figura 5. Técnica de irradiacion timica para el estado timo-linfatico
o0 el asma timica. Portmann UV, Hays RA. Diseases of the thymus
gland. En: Portmann UV, ed. Clinical therapeutic radiology. Clinton,
Mass: Colonial; 1950. p. 204.

de la medicina” y que “la mayoria de los errores que he visto,
no son porque no se conozca la enfermedad, sino porque no se
sabfa que se estaba mirando la normalidad”. Este sentimiento
resume brevemente los casi tres cuartos de siglo en los que se
presuponia la existencia del estado timico-linfiticol@. John
Caffey fue el radiélogo que sefialé en un articulo de referencia
histérica, publicado en 1946, la posibilidad diagnéstica del
nifio maltratado(6).

Pero el timo, por esas fechas, no salié indemne de su
posicién anatémica. Se encontraba “en medio del camino”
de la visualizacién de las estructuras cardiovasculares. Bajo
esta premisa, ya desde la década de 1940, se administraron
esteroides a los nifios para reducir el tamafio del timo y tener
una mejor visualizacién del corazon y grandes vasos. Afor-
tunadamente, esta préctica clinica no fue defendida por toda
la comunidad cientifica.

A pesar de lo anterior, no todos los hallazgos en el estudio
del timo centraban su interés en implicarle como protago-
nista en determinados cuadros clinicos. La importancia de
este 6rgano y su papel fundamental en el sistema inmune fue
descubierto en 1961 por Jacques Miller, mediante la extir-
pacién quirdrgica del timo a ratones de tres dias de vida y la
observacién de la consiguiente deficiencia en la poblacién de
linfocitos, que después serian conocidos como T24. Como es
sabido, los avances en esta materia, han permitido conocer la
funcién del timo en la maduracién de las células T. Multiples
hechos avalan la participacién de este érgano en los llamados
sindromes de inmunodeficiencias, ya sean congénitas, como
en el sindrome de Di George?), 0 adquiridas, como la que se
produce tras la infeccién por el virus de la inmunodeficiencia
humana (VIH). Queda, ademds, por conocer cudl es el papel
del timo en el desarrollo de los procesos linfoproliferativos
durante la infancia.

Como se ha indicado, puede existir una reduccién del
tamafio del timo tras quimioterapia, el tratamiento con cor-
ticoides sistémicos y en casos de malnutricién. Al terminar
el tratamiento o cesar la enfermedad, puede haber un rebote
(normalizacién) del tamafio en los dos meses siguientes al
tratamiento, a veces, incluso a los quince meses. También,
puede haber rebote en el tratamiento de la artritis reumatoide,
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Tabla I. Hitos y cronologia sobre la patologia atribuida al timo

Ano

Hitos en patologia atribuida al timo. Cronologia

1830

Asma de Kopp

- Laringoespasmo estriduloso

- Kopp JH. Denkwurdigkeiten in den arztlichen
praxis. Frankfurt, Germany: Hermann, 1830

1889

Muerte timica

- Félix Platter (1536-1614) fue el primero
en hacer responsable al timo de la muerte
inesperada del neonato

- Paltauf (1860-1893) publica en 1889 su
articulo, que marc6 época, sobre la constitucion
“linfatico-clorética” o “linfatico-timica” o
“estatus linfatico” con predisposicion a la
muerte sUbita, sin signos previos aparentes
de enfermedad

- Entre 1911 y 1924 se atribuyeron, al menos,
2.721 casos de muerte subita infantil al “status
linfaticus”

- McCardie, en Reino Unido (1908), atribuye
varios casos de mortalidad bajo anestesia al
“estatus linfatico”. Fallecimiento en nifios
anestesiados con cloroformo

1907

Tratamiento de la hipertrofia timica

- Friedlander (1907) de Cincinnati (EE.UU.)
reportd el primer caso tratado con radiacién

- Cirugia del timo

- Mayo (1912) pone en duda atribuir al “status
linfaticus” la mortalidad de nifios durante una
operacion

1939

Tratamiento de los tumores timicos

- Blalock (1939) publicé la primera timectomia
en un paciente con miastenia gravis

- Blalock A, Mason M, Morgan HJ, Riven S.
Myasthenia gravis and tumors of the thymic
region: Report of a case in which the tumor was
removed. Ann Surg. 1939; 110: 544

- Esta demostrada la asociacién del timo con
la miastenia gravis. El timo esta intimamente
ligado a la produccién del anticuerpo anti-
receptor de acetil colina (ACRA) que causa la
enfermedad de miastenia gravis

- La patologia timica es poco frecuente y debemos
diferenciarla en dos grupos: la inherente al
organo (quistes, ectopias, timoma...) y la
afectacion secundaria (leucemia, histiocitosis
de células de Langerhans...)

1961,
1968

Papel del timo en el sistema inmune

- Jacques Miller (1961) demuestra la importancia
del timo en el sistema inmune: timectomia
precoz a ratones determina una reduccion
en el contaje de linfocitos

- El timo esta implicado en sindromes de
inmunodeficiencias, ya sean congénitas, como
en el sindrome de Di George, o adquiridas,
como en la infeccién por VIH

- Kretschmer R, Say B, Brown D,
Rosen FS. Congenital aplasia of
the thymus gland (DiGeorge’s syndrome).
N Engl J Med. 1968; 279: 1295-301

- El timo tiene un papel importante en el
desarrollo del sistema inmune en el nifio
pequefio, pero también en su reconstruccion
a lo largo de toda la vida. El timo es un 6rgano
infravalorado en su funcién

Elaboracion propia a partir de las referencias: 1, 2, 6-9, 17

y19.
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neumontia o en el sindrome de Cushing. Esto puede causar
dudas diagndsticas sobre si hay recurrencia de una enfermedad,
neoplésica especialmente. Este fendmeno ocurre tanto en timo
ortotépico como en el ectépico. La hiperplasia timica verdadera
o hiperplasia de rebote es un fenémeno caracterizado por un
aumento de tamafio del timo posterior a un factor estresante,
como la quimioterapia, la radiacién, el tratamiento con corti-
costeroides, quemaduras o cirugfa. La hiperplasia folicular lin-
foide se asocia a numerosos trastornos crénicos inflamatorios
y autoinmunes, principalmente: miastenia grawis, enfermedad
de Graves, lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide,
esclerodermia y otras afecciones autoinmunes.

Todavia hay mucho que investigar sobre la importancia y
el significado de su hipertrofia o el mayor volumen en ciertas
condiciones, como ocurre, por ejemplo, en nifios alimentados
con lactancia materna8). En la tabla I, se resume la cronologia
de la patologia atribuida al timo.

El timo en radiologia, en la actualidad

Los clinicos y los radidlogos deben estar familiarizados con
las imagenes normales del timo en la edad pedidtrica en la
radiografia simple, la ecografia, la tomografia computarizada,
la resonancia magnética y la tomografia de positrones, para
evitar estudios innecesarios y la ansiedad injustificada en las
familias(20,:2) (Tabla II). El tamafio del timo es grande en
las primeras edades de la vida, y puede aumentar de tamafio
tras ciertas enfermedades.

Comentarios finales

El timo ha sido un érgano de misterio durante muchos
siglos. Ha estado siempre en primera linea, para bien y para
mal. Se le ha atribuido patologia, precisamente por la falta de
comprensién de su funcién. Como érgano, durante la vida del
individuo experimenta cambios dindmicos con la edad y con la
enfermedad, también nos ha aportado grandes conocimientos
y avances en las ciencias de la salud.

Palabras clave

Glandula timica; Asma timico; Estatus timolinfético;
Muerte stbita del lactante. Thymus gland; Thymic asthma;
Status thymicolymphaticus; Sudden death infant.
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Tabla Il. El timo en los estudios de imagen

Tipo de estudio
radioldgico

Caracteristicas de la imagen, segtn tipo
de estudio

Radiologia
simple de térax

Densidad radioldgica similar a la silueta
cardiaca, homogénea. Suele ser de bordes
lisos, borde inferior muy bien definido, con
el signo de la “muesca”. En la proyeccion
anterosuperior es dificil distinguir el timo
de la silueta cardiaca, salvo en el borde
inferior. Se localiza en mediastino anterior
en la radiografia lateral, que no se suele
realizar. En los nifios hasta los 3 afos,
hasta un 5% se aprecia el signo de la “vela
timica”, también el “signo de la ola” por la
impresion en los arcos costales anteriores

No suele haber efecto de masa sobre otras
estructuras mediastinicas. Si lo produce y
es inhomogéneo puede sugerir patologia:
linfoma o histiocitosis de células de
Langerhans

Método inicial de eleccién en el estudio
de masas en cuello y el mediastino en
Pediatria. Es homogéneo e hipoecoico
con lineas o puntos hiperecogénicos
(apariencia “en cielo estrellado” o en
“punto y coma”). Tiene utilidad en

el estudio del timo ect6pico, como el
intratiroideo

Ecografia
cervical y
torécica

Utilidad en el estudio de masas cervicales
y mediastinicas. El contorno, volumen y
la densidad de la imagen cambian con la
edad. Sus bordes son convexos hasta los
tres afios, luego se hace mas triangular

y bilobulado. La atenuacién del timo
normal disminuye con la edad. En TC, el
timo es homogéneo en los <10 afios de
edad, pero heterogéneo en los >10 afios
por la involucién timica. El rebote timico,
cuando se produce, tiene las mismas
caracteristicas de imagen que el timo
normal

Tomografia
computarizada

Resonancia
magnética

El timo es homogéneo en la resonancia;
en T1 es hiperintenso respecto al
musculo e hipointenso respecto a la
grasa. La intensidad de la sefial aumenta
con la edad, tanto en T1 como T2, por
el contenido graso que se hace mayor.
Muy util en lesiones quisticas. En los
tumores puede haber multilobulacién,
areas de necrosis y calcificacion. En el
linfoma puede haber aumento nodular
y asimétrico de volumen, con o sin
adenopatias

Tomografia
de emisién
positrones

La captacioén timica fisiolégica
generalmente es de baja intensidad.
Combina informacién funcional y
anatémica. Los tumores evidencian
hipermetabolismo. EI PET puede
contribuir a un diagnéstico preciso
0 a la planificacién del tratamiento
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Representacion del nifo
en la pintura espanola

Bartolomé Gonzalez, retratista
de los infantes de Espana

dedicada a la produccién de retratos de la familia real

con destino a diversas cortes europeas. Discipulo y cola-
borador de Pantoja de la Cruz, sus retratos son repetitivos y
de ejecucién un tanto seca; los rostros, tratados con técnica
de claroscuro, resultan rigidos e inexpresivos. No obstante se
aplicé en describir minuciosamente bordados, joyas y demds
piezas de adorno.

]: a obra de Bartolomé Gonzilez esta casi exclusivamente

Vida, obray estilo

Bartolomé Gonzilez Serrano nacié en Valladolid en 1564
y fallecié en Madrid en 1628. La principal influencia artistica
que se detecta en su obra procede de los manieristas que,
habiendo trabajado para Felipe II en El Escorial, seguian
activos en la Corte de Felipe III, especialmente la de aquellos
que se trasladaron junto al Rey cuando, entre los afios 1600 y
1606, la Corte se establecié en Valladolid.

Se formé en el ambiente artistico de los pintores corte-
sanos, pues su estilo como retratista se parece mucho al de
Sanchez Coello y al de Pantoja de la Cruz. Sobre esa pri-
mera formacién, dentro de la estética del manierismo tardio,
debi6 de conocer el primer naturalismo a través de Orazio
Borghiani, cuyo estilo calé poderosamente en la concepcion
de las formas monumentales de las figuras, en el tratamiento
de volumenes y claroscuro. El estilo de ese pintor influy6 en
gran medida en las pinturas religiosas de Bartolomé.

El encargo mds importante que recibié Bartolomé Gon-
zilez fue rehacer la galeria de retratos de El Pardo, que habia
sido fundada por Carlos V, enriquecida por Felipe IT y des-
truida en un incendio acaecido en 1604. Felipe III le mandé
a ély a otros pintores rehacer la galeria iconografica copiando
cuadros originales que se conservaban en otros Reales Sitios.
Gonzilez pinté once lienzos con los retratos de los hijos de los
Reyes de cuerpo entero, la Princesa Isabel, Luis XIII de Fran-
cia, y el de Felipe II y Dofia Ana. Muchos de estos retratos
no eran sino copias de otros originales de las mdas diversas
procedencias. El hecho de que fueran copias se advierte en
una cierta rigidez y desgana en la ejecucion.

En 1612 habia pintado la pareja de retratos de Felipe II1
y Margarita de Austria y el doble de los infantes Fernando
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y Maria, para que Rodrigo Calderén, marqués de Sieteigle-
sias, los llevase a la Corte flamenca gobernada por Isabel
Clara Eugenia. A esa misma serie corresponden los retratos
de cuerpo entero de los principes Felipe, Maria, Carlos, Fer-
nando y Margarita, lienzos sueltos, de cuerpo entero, y de
los que sélo se conserva el retrato de la infanta Margarita,
propiedad del Museo del Prado, depositado en el Museo de
Pontevedra. Para ser enviados a Polonia, Bartolomé Gonzilez
pint6 ocho lienzos remitidos en 1618 al rey Segismundo I1I,
con los retratos de los Reyes y sus hijos. Otro encargo muy
destacable fue el de trece lienzos con retratos de principes y
princesas pintados para la Corte de Gratz, entre los que figu-
raban los suegros de Felipe III y once de sus catorce cufiados,
sacados, en su mayor parte, a partir de naipes.

En 1621 pinté la pareja de retratos Felipe III y Marga-
rita de Austria, conservados, respectivamente en el Palacio
Real de Madrid y en el Museo del Prado. En el retrato de
Felipe III, fechado en 1621, se advierte una cierta influencia
de Tiziano al mostrar al Rey con la mano apoyada en el bufete
sobre un casco. Otro retrato de Felipe III muy interesante
es el depositado por el Prado en la embajada espafiola en
Londres, que muestra al Rey sentado en una rica silla, vestido
con traje blanco de lujosa seda, en actitud poco afortunada.
En 1626 se data el retrato de Isabel Clara Eugenia vestida
de monja, conservado en el convento de la Encarnacién de
Madrid.

En sus cuadros de pintura religiosa se mostré como un
pintor mucho mds personal y avanzado, precoz intérprete de
un cierto tenebrismo que aseguraba un conocimiento de la
pintura de Caravaggio. Los mds singulares son la Virgen con
el Niio y Angeles miisicos, pintados en 1613, depositados en
el convento de capuchinos de El Pardo. El Museo del Prado
deposité en el Museo de Valladolid el cuadro Descanso en la
huida a Egipto, firmado y fechado en 1627. Muy interesante
es la Procesion del Beato Orozco, conservada en el Museo de
la Academia de Bellas Artes de San Fernando, por mostrar
un ya muy acusado tenebrismo en el que la luz es un elemento
expresivo, dotado de un realismo dspero en los rostros y de
enérgico modelado. Otras obras de interés son la Virgen de la
Leche de la coleccion March, San Felipe crucificado, Pasion
de Cristo y Nacimiento de Cristo, entre otros.
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Figura 1.
Retrato de
Margarita
de Austria
embarazada.

L os nifios en su obra

Los nifios y adolescentes de la casa real son lo mds repre-
sentativo de la obra de este artista. Si bien las figuras obedecen
al mismo prototipo pictérico, hace una descripcién minuciosa
de los vestidos y adornos.

REPRESENTACION DEL NINO EN LA PINTURA ESPANOLA

Retrato de Margarita de Austria embarazada. En un
momento en el que con mucha frecuencia se malograban los
embarazos o los nifios morian al nacer, este retrato muestra
la importancia que para la reina tenia el hecho de que se la
considerase fértil, y qué mejor manera de anunciar ese hecho
que el de representarse encinta. Su abultadisimo vientre es el
eje de la composicién, marcada por la linea vertical de la saya
y por las joyas que lo enmarcan. La representacién de una
mujer embarazada no es frecuente en la iconografia pictérica
espafiola.

La archiduquesa Margarita, reina de Espafia, tendrd ocho
partos, el ultimo de ellos el del infante Alfonso de Austria el
22 de septiembre de 1611. Unos dias después, la reina fallecia,
con 26 afios de edad. En tan sélo once afios de reinado habia
dado a luz a varios herederos, el primero de ellos el principe
Felipe el 8 de abril de 1605, habia demostrado su fertilidad, su
fe catdlica y habia mantenido los lazos con la casa de Austria.
Su papel como reina de Espafia habia sido cumplido y de €l
quiso dejar constancia perdurable al menos a través de dos
de sus retratos.

En este caso la reina, ricamente vestida, lleva en una de sus
manos un pafiuelo con puntillas y la otra mano la posa sobre
la cabeza de uno de sus hijos, tal vez, Ana Maria Mauricia,
que lleva en sus manos un titi dorado. Los vestidos y ador-
nos son los tipicos de la realeza. Las anatomias y las poses,
asi como los colores y los fondos, también son los conocidos
de este pintor. La obra data de 1601-1603, es un dleo sobre
lienzo y pertenece al Museo de Historia del Arte de Viena,
Austria (Fig. 1).

En el cuadro Los infantes Don Alfonso el Caro y Ana
Margarita aparecen los dos infantes, hijos de Felipe IITy su
esposa Margarita, y un perro. Llama la atencion la rigidez
que expresan los dos nifios, incluso el mismo estado se aprecia

Figura 2. Los infantes Don Alfonso el Caro y Ana Margarita.

Figura 3. Los infantes Fernando, Alfonso y Margarita.
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Figura 4. La Infanta Ana Mauricia y el Principe Felipe.

en el perro que les acompaiia: todos miran hacia el especta-
dor. Dofia Margarita nacié en 1610; por lo tanto, tiene en
este momento unos 3 afios, va vestida con solemnidad, con
verdugado, alzacuellos y lechuguilla y largas bandas de tejido
que penden de sus hombros, tipicas de este tipo de vestimenta
para esta edad y esta época.

No lleva los cinturones de dijes que si porta su hermano,
que aparece erguido en su silla con ruedas y luciendo cuello de
lechuguilla. Alfonso nacié en 1611, es decir, en este momento
tiene un afio de vida. Los dos nifios estin de la mano. Parte
de los amuletos del infante estin apoyados en el cajén del
carretén como auténticos juguetes infantiles.

A ambos solo se les ve la cabeza y las manos que son,
anatémicamente muy similares. Inexpresivas, con ojos, nariz
y orejas normales y una boca pequefia con labios algo promi-
nentes. Pelo rubio. Fondo tenebrista, con colores negros, grises
y marrones. Margarita murié a los 7 afios y Alfonso al afio de
edad. Es un dleo sobre lienzo fechado en 1612 y pertenece al
Instituto Valencia de Don Juan, de Madrid (Fig. 2).

El cuadro Los infantes Fernando, Alfonso y Margarita
es de similares caracteristicas al cuadro anterior. En este caso
aparecen tres infantes, hijos de Felipe III: Fernando, nacido en
1609 y que llegaria a ser cardenal, Alfonso, nacido en 1611y
Margarita, nacida en 1610. Se muestra la rigidez de los nifios
en el posado, su mirada fija e inexpresiva y, desde luego, su
vestimenta tipica de los siglos XV al XVII, para nifios de esta
edad de la realeza. Las caras de los nifios obedecen al mismo
patrén, como en casi todas las obras de los pintores de cimara
y de la corte de estos siglos.

El infante Fernando lleva un espadin al cinto, que sujeta
con una mano, Alfonso lleva collar, en su cinturén penden
higas, azabaches y otros relicarios, y estd sentado en su anda-
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dor, y Margarita lleva en una mano un abanico y con la otra
toca uno de sus collares. Los fondos son negros, con suelo
alfombrado. Colores grises y marrones, preferentemente, y
rojos para las cortinas. Data de 1612, es un 6leo sobre lienzo
de 138 por 119 cm y pertenece al Museo de Historia del Arte
de Viena, Austria (Fig. 3).

El cuadro La Infanta Ana Mauricia y el Principe Felipe
representa a dos de los hijos del rey Felipe III: Ana Maria
Mauricia, nacida en 1601 y Felipe, nacido en 1605; por lo
tanto, en esta obra tienen 11y 7 afios, respectivamente, aunque
su fisico represente mds edad, lo cual era un hecho frecuente
en los retratos de Gonzélez.

Tiene caracteristicas comunes con los otros retratos de
cuerpo entero: las mismas caras, los mismos peinados y pareci-
dos trajes y vestidos. También la misma pose. La infanta tiene
en una mano un libro, posiblemente un misal, y la otra mano
la apoya sobre una mesa; en los dedos de ambas manos tiene
anillos. Otra particularidad es que Felipe tiene en su mano
un sombrero con plumas y cifie espada al cinto. Su vestimenta
se ha adaptado a su edad y ya parece un adulto. Fondos rojos
y colores grises, blancos y marrones. La infanta Ana Maria
Mauricia serd esposa de Luis XIII de Francia y el Principe
Felipe serd Felipe IV de Espafia. Se trata de un 6leo sobre
lienzo de 137 por 118 cm. Data de 1612 y pertenece al Museo
de Historia del Arte de Viena, Austria (Fig. 4).

El Infante Alfonso el Caro, nacido en 1611 y fallecido al
afio de edad, aparece en varios retratos, como el que presen-
tamos, debidos a varios pintores de corte. Mira fijamente al
espectador, hecho muy comun en todos los retratos de este
artista. El infante Alfonso aparece en su carretén, con tan
solo 11 meses, luciendo un grueso cinturén de al menos 7
amuletos que cubren toda su cintura, mds una gran cruz,
como correspondia a un infante catdlico, sobre el pecho y
sujetando en la mano un jilguero, simbolo religioso. Sus
detalles anatémicos son correctos, aunque no expresan nada
especial en su mirada, lo cual suele ser caracteristico de la

Figura 5.
El Infante
Alfonso
el Caro.



Figura 6. Don Fernando de Austria.

pintura manierista. Dominio de la perspectiva, la linea curva
y la geométrica. En planos posteriores aparecen unas cortinas
con grandes pliegues, una de ellas parcialmente recogida, a la
derecha. Colores blancos, marrones y rosas. Fechado en 1612.
Es un dleo sobre lienzo de 183 por 109 cm y pertenece a la
Coleccién Nins, de la Fundacién Yannick y Ben Jakober, de
Alcudia, Mallorca (Fig. 5).

La figura de cuerpo entero, Don Fernando de Austria,
representa al infante de Espafia y Portugal, sexto hijo de
Felipe III y la reina Margarita, nacido en 1609, y tiene en
el momento en que se retrata 9 afios de edad. Su retrato
responde a las normas y estilos de los retratistas de corte de
la época de Felipe III y Felipe IV. Su mirada al frente, hiera-
tico e inexpresivo, con detalles anatémicos normales, aunque
se advierte una cara algo alargada con mentén prognitico.
La vestimenta es la de una persona mayor que pertenece a la
realeza: lleva una capa corta de terciopelo y espada sujeta al
cinturén. Ambiente algo tenebrista, con un fondo de color
negro, una cortina recogida y una mesa sobre la cual el infante
apoya su mano derecha. Colores rojos, blancos y amarillos,
preferentemente.

Don Fernando fue gobernador del Estado de Mildn y los
Paises Bajos Espafioles, virrey de Catalufia, Administrador
apostolico de la Archididcesis de Toledo (1619-1641) y poco
tiempo después fue designado cardenal. Fernando no fue
ordenado sacerdote, algo habitual en aquella época, cuando
algtin miembro de la realeza o de la aristocracia ocupaba algun

REPRESENTACION DEL NINO EN LA PINTURA ESPANOLA

Figura 7. Descanso en la huida a Egipto.

cargo eclesidstico. También fue comandante de las fuerzas
espafiolas durante la Guerra de los Treinta Afios (1618-1648).
Murié a los 30 afios de edad. La obra data de 1618 y es un
6leo sobre lienzo de 99 por 79 cm (Fig. 6).

El cuadro Descanso en la huida a Egipto, nos permite
observar las caracteristicas de la pintura religiosa de Bartolomé
Gonzilez, sustancialmente distinta de las de su obra como
retratista. En efecto, en esta obra se advierte mayor proximi-
dad al tenebrismo caravaggista que a los modelos manieristas
de sus retratos.

Aunque el autor se distinguié principalmente como retra-
tista cortesano, en los tltimos afios de su carrera firmé varias
pinturas religiosas, que realizé con un estilo muy personal, en
el que se aprecia un gusto por un cromatismo brillante y unos
volimenes nitidos que lo acerca a otros pintores espafioles,
como Juan Bautista Maino, con un interés por los efectos
luminicos y la descripcién detallada, muy caracteristico de
la escuela naturalista.

En la composicién aparecen varios personajes y un burro.
En la parte superior se ven dos dngeles desnudos de cuerpo
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entero que sobrevuelan sobre la sagrada familia y asidos a
las ramas de una palmera. Sus figuras son anatémicamente
pletéricas y a uno de ellos se le pueden ver los genitales. San
José, barbado, se apoya en el burro mientras dirige su mirada
hacia el cielo, en actitud de espera, tiene facciones agradables,
estd cubierto con un manto y lleva sandalias. Su cabeza estd
ligeramente torsionada hacia su derecha.

La Virgen estd sentada a la orilla del camino mientras le
da el pecho a su hijo, que tiene en su regazo. Tiene también
facciones agradables y pelo largo y rizado. Con su mano man-
tiene su pecho derecho fuera del vestido para ofrecérselo a su
hijo, a quien mira con ternura. El nifio Jesds, desnudo, mira
hacia el espectador, mientras que con su mano derecha coge
la mano de su madre para apoyarla sobre el pecho. Pese a su
corta edad, el cuerpo del pequefio tiene una longitud consi-
derable, con un segmento superior mds largo de la normal,
con cabeza, manos y pies normales.

En el suelo hay un hato de ropa y los fondos estin ocupa-
dos por celajes, drboles y maleza. Los vestidos tienen amplios
pliegues y son de colores célidos, sobre todo, amarillos, rojos
y azules. También hay verdes, grises y marrones en distintas

gamas. Luz frontal. Algunos de los fragmentos de este cua-
dro, como el de la Virgen amamantando al Nifio, tendrian
gran influencia en otros artistas de la escuela madrilefia. El
cuadro estd firmado en 1627, el mismo afio en el que murié su
autor. Es un ¢leo sobre lienzo de 155 por 88 cm y pertenece

al Museo del Prado (Fig. 7).
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La bibliografia actual demuestra que el screening de caderas con
la técnica de Graf diagnostica la displasia del desarrollo de las
caderas (DDC) en nifios que incluso tienen clinica normal y carecen
de factores de rigsgo(i-4),

Es por ello que ante la noticia publicada el 26 de noviembre bajo
el titulo: “Displasia de cadera: Ia exploracion debe prevalecer al
screening”, cuyo contenido se basa en el articulo de la revista Anales
de Pediatrfa de octubre de 20216), consideramos necesario resaltar
los siguientes conceptos:

« Se debe ser muy cauto a la hora de utilizar palabras como DEBE
(“la displasia de cadera: la exploracién debe prevalecer al scree-
ning”) o SIEMPRE (“para la precocidad de realizacion de ecografia
de cadera primara siempre una exploracion patoldgica”), ya que
la Medicina es una ciencia en la que lo absoluto no es la regla.

« Parte del contenido se contradice con el articulo de Anales de

Pediatria al cual se hace referencia, ya que en este se describe:

1. “No existe ningtn signo patognomanico a la exploracion fisica”.

2. “La prueba diagndstica de eleccion es la ecografia de caderas

durante los primeros meses de vida, siendo una prugba no
invasiva, sin radiacion”.

« Por otro lado, se ignora cémo se realiza el screening universal

de caderas en varios paises de Europa: con la técnica del Dr.
Reinhard Graf; en el trabajo de Anales de Pediatria no se describe
dicha técnica. Con los trabajos del Dr. Graf y cols., se han logrado
sustituir criterios de valoracion de la DDC que eran inseguros por
un procedimiento que es inocuo, exacto, reproducible, y poco
molesto para el bebé(®).
En todos los paises en los que se realiza el screening universal
de caderas para diagndstico de la DDC se utiliza la técnica de
Graf, por ejemplo: Austria, Alemania, Suiza, Italia, Grecia y Mon-
golia8),

« No es cierto el pérrafo: “el screening de caderas no puede diag-
nosticar las displasias que se van a desarrollar después del debut
neonatal, a lo largo del primer afio de vida”; pues lo que ha revo-
lucionado el diagnéstico precoz de la DDC es la ecografia con
técnica de Graf, en la que la edad no es lo que limita su procedi-
miento, sino el grado de osificacion del nicleo cefélico femoral.
Mientras dicho nicleo permita visualizar correctamente el borde
inferior del ilion, 1a ecografia serd valida; la experiencia aportada
por el Dr. Graf y sus discipulos demuestra que la ecografia de
caderas se puede realizar de forma excelente desde el nacimiento
hasta aproximadamente los 12 meses de vida®).

Por todo lo anteriormente referido, si bien el screening para la
deteccion de DDC con técnica de Graf no se realiza de forma univer-
sal en Espafia a dia de hoy, es necesario que 10s pediatras puedan
conocer el alcance de la técnica y su importancia en el diagndstico
precoz y seguimiento de lactantes con DDC, evitando tratamientos
invasivos como la cirugia, no solo en la poblacién infantil, sino
también en adultos sin diagnéstico de DDC en la nifiez(6-8),
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