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Diarrea crénica y deshidrataciéon en lactante con mucosa

intestinal anormal

Raquel Simé Jord3, Silvia Guillén Carrillo

Hospital Universitario Doctor Peset, Valencia (Espafia)

PALABRAS CLAVE

Diarrea; fallo del medro; deshidratacién; enteropatia.

INTRODUCCION

La diarrea cronica es frecuente en el lactante, pero
cuando es grave, sin respuesta a tratamiento médico
y con repercusion nutricional o en el estado hidroelec-
trolitico, hay que pensar en patologia organica grave'.
Aunque la alergia a las proteinas de la leche de vaca
(APLV) es una causa frecuente de diarrea, cuando no
se obtiene respuesta con los cambios nutricionales vy,
ademas, hay un empeoramiento clinico progresivo,
serd necesaria la biopsia intestinal para poder con-
cretar un diagnéstico precoz e iniciar el tratamiento
mas adecuado de estos lactantes, ya que ello modi-
ficara el prondstico de la enfermedad. El interés de
este caso clinico radica, por tanto, en el diagndstico
precoz, la necesidad de pruebas complementarias y
en cuando se debe pensar més alla de la ALPV.

CASO CLINICO

El paciente es un lactante de 4 meses producto de
una primera gestacion de padres sanos, no consan-
guineos. Nacié mediante parto vaginal, eutécico,
inducido, a las 38 semanas de edad gestacional con
un peso al nacimiento (PN) de 3.170 gramos y bue-
na adaptacion neonatal con test de Apgar de 9/10.
Destaca como antecedentes patoldgicos de interés
una sepsis precoz por Escherichia coli con menin-
gitis asociada en periodo neonatal (a los 8 dias de
vida) y recidiva a los 6 dias del alta de nuevo por
episodio de meningitis por E. coli (con poco mas de
1 mes de vida), ambas con evolucién favorable y sin

secuelas aparentes. Se descartan fistulas y otras al-
teraciones estructurales del sistema nervioso central
(SNC). A los 4 meses de vida, inicia cuadro de vémi-
tos intermitentes, diarrea acuosa incoercible y fallo
de medro en el contexto de infeccién por adeno-
virus. En su ingreso se realiza hemograma, bioqui-
mica y gasometria, pero dada la evolucién térpida,
se completa estudio para descartar trastornos me-
tabdlicos en el paciente. Se instaura fluidoterapia
y formula elemental, pero no se obtiene respuesta.
Se descartan trastornos metabdlicos, entre ellos ga-
lactosemia (ya que presenta cuerpos reductores en
orina positivos, que luego se negativizan, y tampo-
co hay respuesta a la dieta exenta de galactosa) y
fibrosis quistica (test de sudor negativo). Se descar-
tan otras metabolopatias: aminoacidos en sangre,
acido Urico, amonio, transaminasas, creatina cinasa
(CK), cuerpos reductores, galactosa-1-fosfato eritro-
citaria, gasometrias: todos con resultados norma-
les o negativos. Es valorado por oftalmologia y se
descartan cataratas y otras alteraciones oculares. Se
realiza también ecografia renal que descarta nefro-
calcinosis, con controles de orina seriados con inicio
de glucosuria y proteinuria sin hipercalciuria, con
RTP del 99 % y hormona paratiroidea (PTH) normal.
El estudio genético de galactosa y de malabsorcion
glucosa-galactosa son negativos para los genes
GALT y SLC5AT.

Inicialmente no presenta acidemia ni acidosis, pero
comienza posteriormente y de forma progresiva aci-
dosis metabdlica hiperclorémica con aumento de
necesidades de bicarbonato a 3-4 mEg/kg/dia con
adecuada tolerancia. Tras tratamiento con férmula
de soja y débito enteral nocturno, presenta negativi-
zacién de cuerpos reductores en orina y glucosuria,
aunque persiste la proteinuria. Al mantener pérdida
de peso y empeorar los vomitos, es remitido a un

)
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hospital de tercer nivel para la realizacion de biopsia
intestinal y completar el tratamiento. En la biopsia se
puede observar una mucosa duodenal que muestra
un ligero aumento del infiltrado linfoplasmocitario
en la ldmina propia, con leve acortamiento de las ve-
llosidades y moderada hiperplasia de criptas. No se
observa linfocitosis intraepitelial ni microorganismos
en superficie.

Tras comprobar la pérdida de peso (con aporte de
733 kcal/dia) y acidosis, se realiza una prueba de
sobrecarga oral de glucosa (SOG) para descartar
posible malabsorcién glucosa-galactosa. Se obtiene
una curva plana de glucemias hasta el minuto 180
y aparece diarrea osmética acuosa con cuerpos re-
ductores (++) y pH 4-5. Se inicia alimentacién oral
con Férmula, que es mal tolerado inicialmente con
persistencia de la acidosis metabdlica. Esto obliga a
instaurar nutricion parenteral total (NPT) por via cen-
tral y reiniciar lentamente el aporte oral con férmula
exenta de glucosa y galactosa.

Se solicita estudio genético y es diagnosticado, jun-
to con los hallazgos de la biopsia intestinal de ente-
ropatia congénita en penacho (positivo en homoci-
gosis en la variante ¢.491+1G>A en el gen EPCAM,
considerada patogénica asociada a enteropatia con-
génita con pauta de herencia autosémica recesiva).
En dias posteriores es posible disminuir la nutricién
parenteral y aumentar aportes enterales con férmula
elemental. Puede ser remitido a domicilio con nutri-
cion parenteral (NP) domiciliaria por catéter central
(15 horas) hasta colocaciéon de prétesis endoscod-
pica de gastrostomia (PEG) que transcurre sin inci-
dencias. Asocia anemia ferropénica, hipogammag-
lobulinemia, colestasis e hipotiroidismo, todo ello
subsidiario de hierro intravenoso, gammaglobulina
i.v. intermitente, acido ursodesoxicélico y hormona
tiroidea sustitutiva, respectivamente.

Ha iniciado tratamiento con hormona de crecimien-
to en el momento actual con esperanzas de au-
mento de la superficie intestinal. Presenta discreta
mejoria del estado nutricional, aunque con diarrea
persistente y talla baja. Estd comenzando a aceptar

alimentacién por boca, tras tratamiento logopédico
intensivo, ya que hasta ahora, habia presentado una
conducta aversiva-evitativa a la alimentacion oral.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

El término diarrea intratable es aquella diarrea grave
que requiere de NP. Es necesario diferenciar aquellas
diarreas prolongadas, pero de evolucién finalmente
favorable de aquellas con diarrea crénica grave con
biopsia alterada (mucosa anormal)®. Es evidente que
en un caso clinico como el del paciente, la primera
opcién terapéutica es la retirada de lactosa y PLV y
valorar reposicion hidroelectrolitica, sobre todo en
diarrea infecciosa como la que presenté al inicio del
cuadro. La falta de respuesta y la evolucién clinica
marcan la diferencia y la necesidad de progresar o
no en los estudios diagndsticos tanto estructurales
como metabdlicos, asi como genéticos.

Aungue en este caso hubo una confusién inicial con
la sospecha de galactosemia, fue descartada con el
estudio genético y la falta de respuesta a nutricion
sin galactosa, pero la biopsia fue la clave para el
diagnostico, més aun el estudio genético llevado
a cabo y orientado a diarreas congénitas, que per-
mitié diferenciar entre enteropatia por inclusién de
microvellosidades y la enteropatia en penacho de
este paciente.

El prondstico de esta entidad es nefasto, con eleva-
da morbimortalidad y con necesidad de trasplante
intestinal en la mayor parte de los casos, y es nece-
saria la NP de por vida.

BIBLIOGRAFIA
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Clara Simén Bernaldo de Quirés, Mara Rodriguez Ortiz, Juan José Diaz Martin

Hospital Vital Alvarez Buylla, Mieres, Asturias (Espania)

PALABRAS CLAVE

Diarrea congénita; deshidratacion; malabsorcién
de hidratos de carbono; malabsorcion glucosa-ga-
lactosa.

INTRODUCCION

Dentro del concepto de diarrea congénita se inclu-
yen multiples trastornos gastrointestinales, muchos
de ellos de base genética, caracterizados por diarrea
grave y persistente que se inician habitualmente en
las primeras semanas de vida.

Suponen un importante reto diagnéstico debido a
su baja prevalencia en la poblacién, ademas de la
vulnerabilidad que presentan estos pacientes a la
deshidratacién debido a su corta edad. En la mayo-
ria de los casos estos pacientes precisaran ingreso
hospitalario y, en algunos de ellos, la deshidratacion
y alteraciones electroliticas pueden llegar a ser tan
graves que resulten amenazantes para la vida del re-
cién nacido. Pueden suponer una morbilidad impor-
tante a largo plazo, y muchos de ellos son causa de
fracaso intestinal y de trasplante. Por todo ello, es de
vital importancia establecer un diagndstico adecua-
do y precoz para su correcto manejo'?.

CASO CLINICO

Una neonata de 7 dias de vida es alimentada con
formula de inicio desde el nacimiento por decision
familiar es trasladada a nuestro centro por cuadro de
diarrea. Sus antecedentes neonatales son gestacion
controlada a término, parto eutécico sin incidencias,
serologias normales y cribado neonatal negativo.

Los datos de la somatometria neonatal (Carrascosa
et al. 2010) son peso 3.685 g (p79), talla 51 cm (p70)
y perimetro cefalico 35 cm (p63).

Respecto a sus antecedentes familiares, los padres
tienen 35 afios, estdn sanos y no son consanguineos.
El hermano mayor, de 4 afios, esta sano. No hay his-
toria familiar de diarrea en edades precoces ni de
alergias alimentarias. Refieren desde el nacimiento
deposiciones liquidas, voluminosas y explosivas, sin
productos patoldgicos, tras cada toma. No ha pre-
sentado vomitos. Las ingestas estédn conservadas en
todo momento. Niegan fiebre, asi como ausencia de
ambiente epidémico en el domicilio.

En la exploracién fisica, la nifia se encuentra hi-
poactiva, aunque reactiva a la manipulacién. Pre-
senta sequedad de piel y mucosas y tiene la fonta-
nela anterior deprimida. Presenta eritema perianal,
con escoriaciones en ambas nalgas. No se obser-
van alteraciones de anejos. Se objetiva un peso de
2.935 gramos, que corresponde a una pérdida del
20 % del peso de recién nacida. Se decide canalizar
via venosa periférica y se solicita analitica y gasome-
tria, en la que destaca acidosis metabdlica (pH 7,21,
exceso de bases -15,2 mmol/l, bicarbonato [HCO,]
14,6 mmol/l, diéxido de carbono [CO,] 31,5 mmHg),
hipernatremia de 179 mmol/l, hipercloremia de
152 mmol/l y fallo renal agudo de origen prerrenal
(creatinina 0,81 mg/dl, urea 196 mg/dl). El hemogra-
ma presenta neutropenia (2.840 neutrdfilos) y las he-
ces, un pH acido (<4).

Se decide ingreso en unidad de cuidados intensi-
vos neonatales para rehidratacién intravenosa, con
reposicion de las pérdidas en 72 horas y estudio
etiolégico. Se deja inicialmente a dieta absoluta y
se realizan estudios complementarios para comple-
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tar el diagndstico diferencial del cuadro de diarrea
congénita:

e Perfil lipidico: colesterol total 129 mg/dl, lipopro-
teinas de alta densidad (HDL) 34 mg/dl, triglicé-
ridos 113 mg/dl, apolipoproteina A1 73 mg/dl,
apolipoproteina B 62 mg/dl.

e Zinc en sangre: 289 pg/dl.

* Determinacién de inmunoglobulina E (IgE) especi-
fica a proteinas de la leche de vaca < 2 kU/I, alfalac-
toalbumina < 0,1 kU/I, B-lactoalbimina < 0,1 kU/I,
caseina < 0,1 kU/I.

e Principios inmediatos en heces: 5,61 % azlcares,
nitrégeno 1,36 %, resto de principios inmediatos
sin alteraciones.

e Se solicitan, ademas, cultivo de heces y ecografia
abdominal, sin alteraciones.

Tras 5 dias de ingreso a dieta absoluta, se observa
desaparicién completa del cuadro diarreico, estabi-
lizacion clinica de la paciente y normalizacion de las
alteraciones metabdlicas observadas en el momen-
to del ingreso.

Se reinicia alimentacion con férmula elemental, con
reaparicion precoz de diarrea explosiva y acida. Se
deja nuevamente a dieta absoluta con resolucién
del cuadro. Finalmente, se reinicia alimentacién en-
teral con férmula a base de fructosa, tolerada des-
de la primera toma y con deposiciones normales en
todo momento.

Se solicita estudio genético y en él se demuestran
dos variantes en el gen SLC5AT, localizado en el
cromosoma 22q12.3, lo que confirma el diagnéstico
de malabsorcién de glucosa/galactosa.

Es dada de alta tras 12 dias de ingreso, con férmula
con fructosa como aporte de hidratos de carbono. En
controles clinicos ambulatorios posteriores se confir-
ma normalizaciéon de pruebas complementarias. A
los 3 meses de vida presenta adecuada tolerancia y
ganancia ponderal, sin reaparicién de la clinica.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Se presenta el caso de una neonata que precisa in-
greso en cuidados intensivos neonatales por deshi-
dratacién grave secundaria a una diarrea desde el
nacimiento.

Tras la estabilizacion inicial, es de vital importancia
realizar una adecuada y rigurosa anamnesis para la
orientacién diagndstica del caso.

Como primer escalén diagnéstico, se debe des-
cartar un origen infeccioso y caracterizar la diarrea
como secretora u osmotica, en funcion de su res-
puesta al ayuno.

La paciente presenté un cese inmediato de la misma
tras el ayuno, lo que orienta mas hacia una diarrea
osmética. Dentro de las diarreas osméticas de debut
en la época neonatal, hay mdltiples patologias que
hay que tener en cuenta, como podrian ser®:

* Enfermedad por inclusiones microvellositarias, que
constituye la diarrea congénita mas frecuente y se
caracteriza por grandes pérdidas de sodio en heces.

e Diarrea clorada/sédica congénita, con grandes
pérdidas en heces de estos iones por alteraciones
en sus proteinas de transporte.

e Errores innatos del metabolismo, como la galac-
tosemia o la tirosinemia, en las que la diarrea se-
ria una de sus multiples manifestaciones clinicas.

* Diarreas por malabsorcion lipidica, como la malab-
sorcién de sales biliares o la abetalipoproteinemia,
que se presentarian con importante esteatorrea.

* Cuadros que cursen como la insuficiencia pancrea-
tica exocrina, de los que la fibrosis quistica es la
causa mas frecuente en la infancia y se detecta en
el cribado neonatal. Si bien la neutropenia objetiva-
da en esta paciente podria sugerir un sindrome de
Shwachmann-Diamond, parece poco probable su
presentacion clinica de forma tan grave y precoz.

e Acrodermatitis enteropatica, secundaria a una ma-
labsorciéon de zinc; que se presentaria con dermati-
tis descamativa periorificial, alopecia y onicopatia.

* Alergia a las proteinas de la leche de vaca, aun-
que en esta paciente parece poco probable dada
la ausencia de historia familiar de alergia y atopia 'y
la falta de respuesta a la férmula elemental.

* Intolerancia a hidratos de carbono, que provocaria
una diarrea osmotica y acida por la malabsorcion
de hidratos de carbono.

En este caso, la clinica de la paciente, junto con el pH
acido en heces y la respuesta al ayuno, orientan hacia
una diarrea por malabsorcién de hidratos de carbono.
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Figura 1. Esquema del transporte de monosacaridos a través del enterocito.

Dentro de ellas, dada su edad y la alimentacién re-
cibida, las principales posibilidades serfan una into-
lerancia congénita a la lactosa o una malabsorcién
de glucosa-galactosa; la primera es mucho mas
frecuente. Los hidratos de carbono pueden ser in-
geridos en forma de macromoléculas de almiddn,
disacéridos y oligosacaridos. Durante el proceso de
digestion, las enzimas digestivas (amilasas, oligosa-
caridasas) irdn rompiendo los enlaces presentes en
las moléculas de hidratos de carbono hasta obtener
monosacaridos: glucosa, galactosa y fructosa, Unica
forma en la que los hidratos de carbono pueden ser
absorbidos.

La absorciéon de glucosa y galactosa se produce a
través del transportador sodio-dependiente SGLT-1,
que constituye el sistema de transporte més impor-
tante, ya que absorbe mas del 80 % de los hidratos
de carbono ingeridos.

La fructosa, por otro lado, es absorbida de forma
pasiva a través de transportadores GLUT-5. Sin em-
bargo, su capacidad de absorcion es limitada y la
saturacion de estos transportadores en casos de
ingesta excesiva puede producir sintomas de into-
lerancia (figura 1)

De las multiples oligosacaridasas presentes en la
membrana del borde en cepillo del enterocito,
cabe destacar en este caso la lactasa, que metabo-
liza la lactosa en glucosa y galactosa; y la isomalta-
sa, que digiere la dextrinomaltosa en moléculas de
glucosa (tabla 1).

Tabla 1. Principales oligosacaridasas, sustratos y

productos

Enzima Sustrato Producto

a-glucosidasas

Sacarosa Sacarosa, maltosa Glucosa, fructosa
[somaltasa Dextrinas, maltosa Glucosa
Glucoamilasa Malto(n)osa Glucosa
Trehalasa Trehalosa Glucosa
[3-galactosidasa
Lactasa Lactosa Glucosa, galactosa

Fuente: Bozano GP, Caamaiio BF. Malabsorcion de hidratos de carbono. An Pediatr
Contin. 2014;12(3):111-8
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La intolerancia congénita a la lactosa se debe a un
déficit congénito de lactasa que provoca un aumen-
to de lactosa luminal al no poder ser esta digerida y,
consecuentemente, una diarrea osmodtica®. Al susti-
tuir la lactosa de la dieta por férmulas con dextrino-
maltosa se resolveria la clinica. En este caso, dada la
gravedad de la presentacion clinica y no poder des-
cartar por completo la existencia de una alergia no
mediada por IgE, se decidi6 iniciar tratamiento con
una férmula elemental, con la idea de que en caso
de que fuera tolerada adecuadamente, hacer con
posterioridad una prueba con una férmula de inicio
sin lactosa. La reapariciéon de la sintomatologia con la
férmula elemental descartaba tanto la existencia de
una APLV como la intolerancia congénita a la lactosa,
por lo que dejaba la malabsorcién de glucosa-galac-
tosa como principal sospecha en ese momento.

La malabsorcion de glucosa-galactosa es una enfer-
medad infrecuente (aproximadamente, 300 casos en
el mundo) de herencia autosémica recesiva, caracte-
rizada por presentar alteraciones en el gen SLC5A1?,
que codifica la proteina SGLT-1. Los enterocitos
poseen lactasa funcionante que produce glucosa y
galactosa a partir del disacérido. Sin embargo, el de-
fecto presente en el transportador SGLT-1 impide su
absorcién y genera un aumento de la concentracién
luminal de ambas y la consecuente diarrea osmética.
Por ello, en estos pacientes no se encuentra respues-
ta a la retirada de lactosa de la dieta. Asi mismo, la
presencia de isomaltasa permite la digestion de la
dextrinomaltosa presente en la férmula elemental,
con produccién de glucosa, que al no poder ser ab-
sorbida, produce igualmente diarrea osmética.

El tratamiento consiste, por tanto, en la eliminacion
de glucosa y galactosa en la dieta de estos pacien-
tes, utilizando como sustitutivo una férmula para
lactantes a base de fructosa, que seré absorbida por
transportadores GLUT-5.

Una vez que se inicie la alimentacién complemen-
taria, se deberd ir realizando una exposicién pro-
gresiva a hidratos de carbono, vigilando que no se
reproduzca nuevamente la sintomatologia.

Idealmente, se iniciaria tolerancia con alimentos
bajos en hidratos de carbono, sobre todo frutas y
verduras con contenido predominante de fructosa.
Si no se observa una reaparicién de la diarrea, se
podria probar de forma lenta y progresiva tolerancia
a disacaridos®®. Hoy en dia no hay un tratamiento
curativo para esta enfermedad.

Como conclusiones destaca que la diarrea en los
primeros dias de vida supone un reto diagndstico
debido a la potencial gravedad del cuadro y a la
variedad de diagnésticos diferenciales.

La respuesta al ayuno ayudarad a caracterizar esta
diarrea como osmética o secretora. Por Gltimo, si
bien el diagnéstico de la mayoria de diarreas con-
génitas es genético, una anamnesis completa y una
exploracion fisica detallada orientarén hacia el cua-
dro mas probable, asi como a su abordaje hasta co-
nocer los resultados.
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INTRODUCCION

Ante un cuadro de regurgitaciones frecuentes o vo-
mitos posprandiales, no biliosos y progresivos en un
lactante menor de 3 meses de edad se plantea un
amplio diagnéstico diferencial que abarca desde el
cdlico del lactante, otros como alergia a las proteinas
lacteas vacunas, reflujo gastroesofagico (RGE) y pi-
loroespasmo (PE), hasta la estenosis hipertrofica del
piloro, con unas consideraciones fisiopatoldgicas, te-
rapéuticas y de prondstico muy dispares. Todo ello
sin considerar otros procesos patolégicos menos fre-
cuentes como volvulo gaéstrico, estenosis duodenal
periampular, gastroenteritis, enfermedad metabdlica
y aumento de presién intracraneal, entre otros.

La escasa disponibilidad de pruebas complementa-
rias y de tecnologias diagndsticas, como la ecogra-
fia clinica pediatrica, en la atencién primaria de sa-
lud hace que, en la mayoria de los casos, se haga un
diagnéstico sindréomico y un tratamiento empirico
que pueden implicar demoras en el diagndstico real
y en la terapéutica adecuada con consecuencias in-
deseadas para el paciente y sus familiares.

El PE o espasmo pildrico es una entidad clinica esca-
samente considerada por la comunidad asistencial
debido a la ausencia de datos objetivos que avalen

su presencia y a las escasas referencias bibliografi-
cas al respecto’?.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una lactante de 1 mes y
3 dias de edad cuyos padres consultaron por pre-
sentar cuadro de algo mas de 1 semana de evo-
lucién caracterizado por irritabilidad tras las tomas
y regurgitaciones muy frecuentes y crecientes, ade-
mas de una tendencia manifiesta a la extensién de
la extremidad cefélica.

La paciente es hija de padres sanos, sin anteceden-
tes familiares de interés clinico y fruto del primer
embarazo de la pareja, normal, y parto eutdcico a
las 37 + 2/7 semanas de gestacién. Peso recién na-
cida: 2,710 kg. Periodo neonatal: normal. Lactan-
cia artificial exclusiva desde el nacimiento durante
1 semana en su inicio y, posteriormente, con una
férmula especifica para el célico y otros trastornos
digestivos menores, 120 ml por toma. La evolucién
y el desarrollo posterior son normales, asi como el
desarrollo psicomotor. Las pruebas endocrinome-
tabdlicas y los potenciales evocados auditivos del
tronco cerebral (PEATC) también estédn dentro de la
normalidad.

La exploracion fisica es rigurosamente normal, con
los parametros antropométricos que se indican
a continuacién: peso: 3,900 kg (p21); talla: 53 cm
(p53), y perimetro cefalico: 36 cm (p38). Se realiza
una ecografia abdominal que pone de manifiesto un
eséfago abdominal corto, un dngulo gastroesofagi-
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Figura 1. Corte transversal del abdomen a nivel de la linea paramedial derecha con sonda microconvex donde se pone de manifiesto
un corte longitudinal del piloro. A) Cuantificacion de las diferentes estructuras del conducto pilérico: musculatura engrosada (3,4
mm), diametro mayor de lo habitual (10,8 mm) y longitud en el limite superior de la normalidad (proximo a 16 mm). No se
cumplen los criterios de IHP clasica, donde el diametro del canal pildrico debiera ser superior a 14 mm.

B) Se ilustra el transito del contenido gastrico a través del piloro en su desembocadura en la primera porcion del duodeno (¥).

H: higado. A: antro géstrico. D: duodeno.

Figura 1. Ecografia abdominal.

co obtuso y numerosos episodios de RGE, algunos
de ellos bidireccionales y con esfinter gastroesofa-
gico permeable durante mas de 10 segundos de
duracion. El piloro muestra una musculatura engro-
sada (3,4 mm), un didmetro mayor de lo habitual
(10,8 mm) y una longitud en el limite superior de la

Figura 2. Ecografia abdominal.
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normalidad (préximo a 16 mm), con adecuado tran-
sito a su través (figuras 1y 2). El resto de estructuras
abdominales exploradas son normales. Se emite el
juicio clinico de RGE patolégico segundario a PE (a
valorar posible alergia no mediada por IgE a protei-
nas lacteas vacunas).

Figura 2.

A) Corte longitudinal del abdo-
men a nivel de la linea parame-
dial derecha con sonda lineal de
alta frecuencia donde se visualiza
un corte transversal del piloro con
engrosamiento mural (3,2 mm) y
un didmetro levemente elevado
(10,4 mm).

B) Corte transversal del abdomen
al mismo nivel y con la misma
sonda en el que se objetiva un
corte longitudinal del canal pil6-
rico engrosado y elongado.

H: higado. A: antro gastrico.
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Figura 3. A) Corte longitudinal y oblicuo del abdomen con sonda microconvex a nivel de epigastrio en la unién eso6fago-
gastrica donde se visualiza el transito gastro-esofagico-retrogrado-(RGE). U: union esofago-gastrica. Es: esofago. Et: estomago.
H: higado. Ao: aorta.

B) Corte transversal del abdomen a nivel de la linea paramedial derecha con sonda microconvex. A: antro gastrico. P: piloro

normal. Pa: pancreas. C: cuerpo gastrico.
Figura 3. Ecografia abdominal.

Se inicia tratamiento con omeprazol 5 mg/ml sus-
pensién oral (1,6 mg/kg/dia): 1,25 ml cada 24 horas
(preferentemente por la manana en ayunas) y me-
didas posturales con posiciéon semiincorporada de
la cabecera de la cuna, ademas de tratamiento die-
tético con férmula hidrolizada de arroz. Esta Gltima
medida no se llevé a cabo por decision unilateral
de los padres.

Alos 15 dias, tras haber sido dada de alta hospita-
laria 24 horas antes por cuadro febril de 48 horas
de evolucién (hasta 38,3 °C, axilar) seguido de de-
posiciones liquidas (6 episodios/dia) sin elementos
patolégicos) y test positivo a Sars-CoV-2, acudid
nuevamente a consulta por presentar dos episodios
de vémitos en las Ultimas 14 horas. Se realiza nueva
ecografia abdominal con RGE similar al control pre-
vio y resolucién de la imagen de EP, por lo que se
indica continuar con el tratamiento inicial.

Se revalta 20 dias después con mejoria significativa
del RGE (figura 3) y se contintia con omeprazol con
dosis similar a la inicial ajustada al peso.

Se realiza control 5 semanas después con ecografia
abdominal normal. Se indica disminuir la dosis de
omeprazol al 50 % durante 2 semanasy, si la evolu-

"

cion es favorable, suspender. A las 6 semanas vuel-
ve a ser evaluada. Permanece asintomatica y con
exploracién clinica normal, por lo que se procede
al alta del proceso.

El caso presentado es un ejemplo de RGE secun-
dario a un cuadro de PE que ha evolucionado de
forma favorable con inhibidor de la bomba de pro-
tones (IBP) y formula parcialmente hidrolizada.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Cuadros de irritabilidad con regurgitaciones fre-
cuentes o vémitos posprandiales no biliosos en el
primer trimestre de la vida suelen crear cierto grado
de incertidumbre dificil de resolver, en muchas oca-
siones, con la historia clinica y la exploracién fisica
del paciente.

Esta incertidumbre induce a llevar a cabo tratamien-
tos dietéticos mediante la prueba terapéutica tran-
sitoria de la exencién de proteinas lacteas vacunas,
bien por parte de la madre en el caso de lactancia
materna exclusiva, o bien mediante la utilizacion de
férmulas con menor o mayor grado de hidrdlisis o
férmulas vegetales si la lactancia es artificial.
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Aun asi, algunos procesos patolégicos que no se de-  estenosis pildrica en cualquiera de sus formas?'®y la
ben obviar en este contexto como son los cuadros  necesidad de individualizar e indicar adecuadamen-
de RGE complicado, el PE y la clésica estenosis hi-  te el tratamiento dietético con férmulas especiales,

pertrofica del piloro (EHP). El primero de ellos puede  en muchas ocasiones innecesarias.
ser la consecuencia de los dos Ultimos. Es més, en
opinién de los autores, el diagndstico de RGE prima-
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INTRODUCCION

Cada vez los pediatras se enfrentan a un mayor
numero de pacientes con patologias croénicas, las
cuales hace unos afios provocaban el fallecimien-
to en los primeros afios de vida, pero gracias a los
avances médicos tanto en el diagndstico como en
el tratamiento tienen una esperanza de vida hasta
la adolescencia o edad adulta.

La existencia de equipos multidisciplinares se ha
vuelto imprescindible, y la nutriciéon ha adquirido un
papel fundamental. Las enfermedades neurolégi-
cas son una muestra de este cambio de paradigma.
Uno de los problemas mas frecuentes a los que se
enfrentan estos pacientes es la disfagia y los pro-
blemas de deglucién, con el consiguiente riesgo de
aspiracion a la via aérea y la morbimortalidad que
esta lleva asociada.

Por ello, cuando se asiste a pacientes de este tipo,
se debe valorar siempre la deglucién, interrogando
especificamente a la familia por problemas con la
comida y diferenciando segun la textura del alimen-
to y la apariciéon de sintomas asociados. En caso de
sospecha, se debe llevar a cabo el procedimiento
diagnéstico preciso para confirmar la patologia que
consiste, fundamentalmente, en la videofluorosco-
pia con alimentos con contraste de diferentes tex-
turas. Una vez realizado el diagndstico preciso se
debe proponer a la familia las medidas a adoptar,
que pueden ir desde un ajuste en el tipo de alimen-

13

tacion a la necesidad de realizar una gastrostomia
para evitar el riesgo de aspiracion.

CASO CLINICO

Este es el caso de un nifio de 5 afios con diagndstico
de distrofia muscular y alteracién en la deglucion, re-
ferido como atragantamientos al comer sélidos.

Como antecedentes familiares destacan que tanto la
madre como el padre tienen 27 afios y estan sanos.
Tienen consanguinidad (lejana, superior a tercer gra-
do). El hermano varén también esta sano y el resto
de antecedentes familiares no tienen interés para el
proceso actual.

Como antecedentes personales destacan que el em-
barazo fue controlado, con parto eutécico y presenta-
cion cefélica; pH 7,32. Precisé reanimacion con aspi-
racion de secreciones meconiales. Test de Apgar 7/9.

Ingresé en neonatologia a las 24 horas de vida por
hipotonia generalizada con llanto débil. Se evi-
dencié elevacién de la creatina fosfocinasa (CPK)
(32.325 Ul/ml), junto con cuadro de hipotonia grave
y amimia, asi como malformacién cerebral acompa-
fiante en resonancia magnética (hipogenesia de ver-
mis cerebeloso, dilatacion ventricular leve e hiperin-
tensidad en la sustancia blanca), por lo que se realizé
diagnéstico clinico de distrofia muscular congénita.

A los 8 meses sufrié crisis convulsivas consistentes
en mioclonias con correlato en electroencefalogra-
ma. Se diagnosticé epilepsia mioclénica refleja y se
inicié tratamiento con levetiracetam y acido valproi-
co, con escasa respuesta, e hipertransaminasemia
secundaria que precisé cambio por fenobarbital.
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Al afio de vida se diagnostica de distrofia muscular
tipo Fukuyama por estudio genético con mutacion
del gen POMT2 ¢ 1727 G>A en el exén 17.

El estado nutricional a los 3,5 afios es peso de 9,1 kg
(-4,5 desviacion estandar [DE]); talla 84 cm (-4 DE),
indice de masa corporal (IMC) 13,15 (-2,04 DE). in-
dice de Waterlow de peso y talla del 82,1 % y el
84,1 %, respectivamente, con indice nutricional de
Shukla del 69,85 %. Se etiqueta como subnutriciéon
de tercer grado.

La ingesta de sélidos y liquidos es adecuada durante
la infancia. Debido a la subnutricién comentada pre-
viamente, se inicia férmula hipercalérica (1,5 kcal/ml)
junto con suplemento proteico de 2 g/kg/dia, con
buena tolerancia y aceleramiento de la curva de cre-
cimiento. Padece estrefiimiento crénico causado por
enfermedad neurolégica manejado con sobres de
polietilenglicol. No presenta episodios de neumonia.

Alos 5 afios de edad refiere episodios de tos con las
comidas y en ocasiones atragantamientos durante
la ingesta. Inicialmente es valorado por un logope-
da, que observa en directo una toma de comida
de diferentes consistencias, en la que no presenta
episodios respiratorios, pero aprecia datos de pa-
ralisis de las cuerdas vocales. Se prueba a afadir
espesante en las tomas, cuya composicién es goma
xantana y maltodextrina. Tras ello, presenta mejoria
inicial con disminucién de la tos, pero a los 6 meses
comienza nuevamente con la sintomatologia respi-
ratoria asociada con la ingesta. Por ello, se realiza
videofluoroscopia con administracién de contraste
no idnico hidrosoluble diluido al 50 %, con viscosi-
dad tipo pudin, miel y néctar (figura 1).

En la fase oral se aprecia dificultad en la progresion
del bolo con adecuado cierre nasopalatino, mientras
que en la fase faringea se constata un marcado re-
traso en el cierre de la glotis, asi como la presencia

Figura 1. Imagen del estudio de videofluorescencia con contraste retenido tanto en el seno piriforme como en

la vallécula.
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mantenida de contraste retenido tanto en el seno pi-
riforme como en la vallécula.

Se observa contraste en la via aérea tras todas las
texturas, lo que sugiere la existencia de aspiracio-
nes posdeglutorias con las tres viscosidades.

Se propone realizaciéon de gastrostomia para evitar
atragantamientos, pero familiar inicialmente decide
esperar y acudir a logopeda para tratamiento con-
servador de disfagia. Debido a la persistencia de
sintomas, finalmente se realiza gastrostomia percu-
tdnea endoscopica con 6 afios. Se coloca botén de
Mickey y no se realiza funduplicatura de Nissen por
ausencia de episodios de reflujo gastroesofagico.
En consenso con la familia se decide dejar alimenta-
cién mixta, por boca y por gastrostomia.

El gasto energético calculado con su antropometria
por la férmula de Harris Benedict es de 828 kcal/24
horas. Dado el estancamiento ponderal el afo pre-
vio (con peso por debajo de percentil 1 para su edad
y sexo), se administra por la sonda de gastrostomia
durante los primeros 6 meses de gastrostomia for-
mula hipercalérica con 1,5 kcal/ml con mejora de la
ganancia ponderal, hasta llegar al percentil 3.

La alimentacion que se realiza por boca es la ad-
ministraciéon de cuatro tomas de formula al dia, de
forma lenta en 50 minutos, ofreciendo unos 10 mi-
lilitros cada 2 minutos junto a algo de fruta tritu-
rada. El resto de la alimentacién se administra por
gastrostomia. Con ello se consigue que no vomite,
que tolere bien la alimentacion, sin episodios respi-
ratorios de atragantamiento ni tos, la administracién
de las calorias necesarias para su edad y el deseo
familiar de no perder la ingesta por boca.

Finalmente, por estrefiimiento persistente pese a
sobres de polietilenglicol, se sustituye la férmula hi-
percaldrica convencional por una con elevado valor
de fibra (1,5 gramos por cada 100 ml) con el mis-
mo contenido caldrico. Con ello, ademés de los so-
bres de polietilenglicol se pasa de una deposicion
cada 4 dias dura y dolorosa a una deposiciéon cada
48 horas compacta no dolorosa. Actualmente se
encuentra en seguimiento por la unidad de cuida-
dos paliativos pediatricos con visitas domiciliarias y
oxigeno domiciliario, en seguimiento por rehabili-
tacién, neurologia y gastroenterologia infantil. No
ha vuelto a presentar episodios de atragantamien-
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to, tiene buena tolerancia enteral comiendo mitad
de la comida por boca y el resto por gastrostomia.
El estrefiimiento persistente se trata con sobres de
polietilenglicol y fibra alimentaria. En la dltima an-
tropometria pesa 17,9 kg (-2,05 DE) con talla de
121 cm (-2,34 DE) e IMC de 12,23 kg/m?(-3,39 DE).
Presenta los siguientes indices de Waterlow de
peso y talla: 75,05 % y 89,85 %, respectivamente,
con indice nutricional (Shukla) del 71,66 %. Por ello
se ve como, pese a la subnutriciéon que presenta
el paciente debido a su enfermedad neuroldgica,
gracias al uso de férmula hipercalérica combinada
con alimentacién se evidencia una mejoria de los
indices nutricionales sin presentar sintomatologia
respiratoria asociada administrando parte de la co-
mida por la via oral.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

El término disfagia proviene del griego y significa
dificultad para comer. Se define como cualquier di-
ficultad o anormalidad de la deglucién’.

La alteracién en la degluciéon implica, fundamental-
mente, dos problemas: inadecuada ingesta y episo-
dios de aspiracion en la via aérea, ademas de otros
problemas como babeo por la incapacidad de de-
glutir la propia saliva.

El diagnostico previo de la distrofia muscular de
este paciente facilita conocer la etiologia, mientras
que en otros casos habré que interrogar sobre posi-
bles cuerpos extrafios o causticos que haya ingerido
el paciente y procesos infecciosos como faringitis
complicada con un absceso retrofaringeo. De igual
modo, diagnésticos previos, como reflujo gastroe-
sofagico, intervenciones previas y tratamientos far-
macolégicos recibidos pueden ayudar en su evalua-
cion?. Centrandose en este paciente en el que el
diagnéstico neuroldgico ya viene dado, la primera
aproximacion debe hacerse evaluando presencial-
mente una toma. Se deben evaluar la cara y la oro-
faringe, la frecuencia, el tipo de respiracién y la voz.
Posteriormente, se administra una comida apropia-
da para la edad junto a uno de los padres o cuida-
dores para valorar el movimiento y la coordinacién
de lengua y mandibula, cierre de labios, fuerza de
succion, paso del bolo a la retrofaringe y salivacion.
Se debe vigilar la aparicién de tos o cambios en la
voz que indiquen posible aspiracion®.
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La prueba mas especifica para valorar la deglucién
es la videofluoroscopia. En ella se evalla el paso
de liquidos, pastas y purés desde la faringe hasta
la parte proxima del eséfago. Evidencia de forma
objetiva la falta de coordinacién oral y faringea, po-
sibles aspiraciones de contenido alimentario en el
tracto respiratorio y, por tanto, detecta a aquellos
nifios en los que la aportacion de alimentacion pue-
de estar contraindicada. Tiene la ventaja de valorar
mejor la fase faringea y el cansancio tras deglucio-
nes repetidas. Se utilizan una variedad de alimentos
de diferente textura para valorar:

e Penetracién: introduccion de contenido en la la-
ringe.

* Aspiracién: paso de contenido al arbol traqueo-
bronquial.

* Respuesta a la aspiracién como episodios de tos.
Sino aparece se considera aspiracion silenciosa®.

La manometria puede aportar el estudio de la fun-
cién motora faringea durante la deglucion, inclu-
yendo la amplitud del peristaltismo, la velocidad
de propagacion, la respuesta del esfinter esofagico
superior durante la deglucion y su coordinacion. La
grabacién simultanea de videofluoroscopia y ma-
nometria ha llevado a correlacionar los episodios
motores con los movimientos intraluminales.

La endoscopia de fibra 6ptica observa directamen-
te los movimientos de las estructuras durante la de-
glucién. Se puede penetrar en la laringe y aspirar el
material que ha ido a la glotis y se pueden grabar
los episodios. Permite valorar el reflejo glético de
cierre tras la estimulaciéon mecénica o quimica. El
hecho de ser portatil es su principal ventaja y no
necesita ingesta de alimento en nifios con aversio-
nes alimentarias, por lo que puede ser de eleccién
para indicar el inicio de la alimentacién oral, pero
precisa colaboracion.

En el caso presentado se realizé una primera evalua-
cién por parte de un logopeda para valoracién de la
toma al inicio de los sintomas donde no se objetivd
datos de aspiracion evidente, por lo que, de entrada,
no se realizaron mas estudios. Pero ante la persisten-
cia de la clinica y los factores de riesgo que presen-
taba el paciente al cabo de unos meses, se realizé
videofluoroscopia. Con ello, se llegé al diagndstico
del grado de disfagia que presentaba el paciente.
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El tratamiento debe ser individualizado, teniendo
en consideracién las particularidades de cada pa-
ciente, y multidisciplinar, por la gran cantidad de
profesionales que pueden aportar beneficios al pa-
ciente.

En estos pacientes el objetivo de la alimentacion
debe ser el de nutrir al paciente de forma segura
consiguiendo un crecimiento adecuado, minimizan-
do el riesgo de lesion pulmonar por aspiraciones re-
petidas. La aproximacién inicial debe ser la modifi-
cacién de habitos relacionados con la ingesta como
la postura, el tiempo de ingesta y la frecuencia.

A continuacién, la siguiente estrategia a plantear
serfa la del uso de espesantes, que han demostra-
do reducir los sintomas respiratorios y las hospita-
lizaciones, aunque tienen riesgos como la contami-
nacién del arroz por arsénico y la contraindicacion
de la goma xantana en menores de 1 afio por ries-
go de enterocolitis®. El espesante elegido en este
caso fue la goma xantana con maltodextrina y se
eligié la presentaciéon que mas fibra contenia en
el mercado por su problema de estrefiimiento. No
obstante, la mejoria fue transitoria, probablemente,
por progresién de la enfermedad de base, con la
oportunidad, al menos, de retrasar la decisién de
realizar una gastrostomia.

La via oral debe ser de eleccién para preservar las
habilidades motoras orofaringeas. La decision de
la via de alimentaciéon debe ser consensuada con
la familia, la cual, mayoritariamente, prefiere seguir
alimentando al paciente via oral por el retroceso en
calidad de vida y el estigma social que supone la
gastrostomia, pero deben ser informados minucio-
samente de los riesgos que puede tener la alimen-
tacion por boca si el paciente no esté preparado.

El deseo familiar en este caso era seguir alimentan-
do exclusivamente por boca, ya que consideraban
que la comida era un momento de felicidad para el
nifio. No obstante, tras la videofluoroscopia y dejar
patente el paso de contenido alimentario a la larin-
ge, entendieron que la gastrostomia era necesaria
para proteger la via respiratoria, aunque si pidie-
ron, en la medida de lo posible, dar una parte de
la comida por boca, algo que ademés ha mostrado
ser beneficioso para mantener la motricidad orofa-
ringea y reducir morbilidad pulmonaré. La gastros-
tomia puede ser transitoria en caso de enfermedades



en situaciones fisiolégicas y patolégicas

reversibles, algo que no ocurre en este paciente, para
quien la intervencion es de forma permanente. Pese
a ello la habilidad orofaringea es interesante conser-
varla aunque se alimente por gastrostomia para me-
jorar su calidad de vida y aportar ese momento de
placer. Se debe elegir la consistencia apropiada para
los aportes por la gastrostomia y por boca.

Si con la alimentacion habitual no se llega a cubrir las
necesidades caldricas, la formula ideal para alimen-
tar a estos pacientes serfa una normocalérica (1 kcal/
ml) y si el paciente no tiene buena tolerancia al volu-
men de liquido, se puede aportar una hipercaldrica
(1,5 kcal/ml)”. Asi se realizé en este caso, pese a la
buena tolerancia a liquidos, cambiando a la férmula
hipercaldrica por la escasa ganancia ponderal junto
con la suplementacién proteica, para facilitar la in-
gesta y evitar sintomas de disfagia que finalmente
aparecieron. Con ello se consiguié acelerar la curva
de crecimiento y conseguir aceleracién del creci-
miento en la actualidad, pues ha pasado de -4 DE a
-2 DE en la actualidad. El alimento ideal para estos
pacientes para ser dado por gastrostomia, segun las
recomendaciones recientes de la European Society
for Paediatric Gastroenterology Hepatology and Nu-
trition (ESPGHAN) son férmulas con bajo contenido
en grasa, alto en fibra y micronutrientes. En caso de
presentar sintomas de reflujo o nauseas, se puede
hacer una prueba con férmulas de suero de leche.
Asi mismo, se debe tener precaucién con purés por
su escasa eficacia, con poca mejoria nutricional y la
posible contaminacién en su preparacion®.

El estrefiimiento crénico es un problema frecuente
en los pacientes con enfermedad neurolégica, con
una prevalencia del 25-75 %. Esta definido por los
criterios de Roma IV cuando cumple dos o mas de
los siguientes criterios durante 1 mes:

* Dos o menos deposiciones por semana.

e Historia de retencion fecal excesiva.

e Historia de heces duras o defecacién dolorosa.
* Historia de deposiciones voluminosas.

® Presencia de fecaloma rectal.

En pacientes con distrofia muscular se ha demos-
trado la hipomotilidad intestinal, especialmente en
el colon y el rectosigma’. Ademas, presentan otros
factores favorecedores como inmovilidad prolonga-
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da, ausencia de postura erecta para defecar, altera-
ciones 6seas como la escoliosis, hipotonia y factores
dietéticos como la escasa ingesta de fibra o liquidos
hasta en el 53 % de pacientes con enfermedad neu-
rolégica'. El tratamiento no difiere del utilizado en
pacientes sin enfermedad neurolégica con una inter-
vencién en la dieta para aumentar el aporte de fibra
y uso de laxantes y es de primera eleccion el polie-
tilenglicol, de forma mantenida, teniendo presente
que la respuesta a laxantes suele ser menor que en
nifos sanos. Se debe tener precaucién con el uso de
aceites minerales tipo parafina, ya que se han des-
crito casos de neumonia lipoidea por aspiracién de
dicha sustancia y debe limitarse la limpieza intestinal
con elevadas dosis de polietilenglicol si presenta re-
flujo gastroesofagico con pobre proteccion de la via
aérea, ya que su aspiracién puede suponer una ele-
vada morbimortalidad’. Una forma eficaz de comba-
tir el estrefiimiento, tan habitual en estos pacientes,
serfa el uso de férmulas con elevado contenido de
fibra, para paliar la falta de fibra en la dieta de estos
pacientes, permitiendo reducir el uso de laxantes,
algo siempre interesante debido al elevado nimero
de medicaciones que toman estos pacientes.

En resumen, el enfoque de un paciente
neuroldgico con disfagia debe ser multidis-
ciplinar y se debe tener un nivel de alerta
elevado en caso de sintomatologia com-
patible con aspiraciones para proteger la
funcion pulmonar. Las medidas terapéuticas
deben ser propuestas en consenso con la fa-
milia de forma escalonada para mejorar la
calidad de vida del paciente asegurando su
adecuada nutricion.
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PALABRAS CLAVE

Enfermedad por reflujo gastroesofagico; regurgi-
tacion; vomitos; irritabilidad; estenosis hipertréfica
de piloro.

INTRODUCCION

El reflujo gastroesofégico (RGE) es el paso retrégra-
do sin esfuerzo del contenido gastrico hacia el esé-
fago y ocurre normalmente en cualquier individuo
sano de forma esporadica. El RGE fisiolégico tiene
su maxima expresion entre el primer y el cuarto mes
de vida y suele resolverse de forma espontanea a los
12-24 meses de edad’.

Los lactantes o nifios pequefios que regurgitan con
frecuencia, pero con adecuada ganancia ponderal sin
sintomas de complicaciones, serian diagnosticados
de RGE debido a la inmadurez fisioldgica cardiohiatal,
sin repercusion patoldgica y sin necesidad de pruebas
diagnésticas, con vigilancia clinica mantenida para
comprobar la eficacia de las medidas conservadoras?.

En los nifos con enfermedad por reflujo gastroesofa-
gico (ERGE), el reflujo genera sintomatologia impor-
tante que puede afectar a su calidad de vida y aso-
ciar complicaciones (anemia, hematemesis, melena,
disfagia, cdlicos, irritabilidad y llanto, retraso ponde-
roestatural, dolor retroesternal, sintomas respirato-
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rios, neurolégicos, rumiacién, hiperextension, torti-
colis, entre otros), por lo que precisan un estudio y
un tratamiento adecuados. Los lactantes menores de
12 meses con ERGE pueden beneficiarse de medi-
das conservadoras como evitar la sobrealimentacién
y el espesado de las tomas. Si el proceso no mejora,
se hara una prueba con dieta de exclusién de protei-
nas de leche de vaca (PLV) durante 2-4 semanas, con
reevaluacion posterior. Si la prueba de exclusién a
PLV no ha sido eficaz, se indicara prueba terapéutica
con antisecretores (inhibidores de la bomba de pro-
tones [IBP]), durante 4-8 semanas, y en la mayoria de
los casos se puede evitar el tratamiento quirdrgico?.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un lactante de 1 mesy 20 dias
de vida que acude a consulta de digestivo infantil
con sus padres, derivado de su pediatra de atencién
primaria por regurgitaciones e irritabilidad. Es ali-
mentado con lactancia artificial. Inicia alimentacién
con leche sin PLV al mes de vida y probidticos con
leve mejoria inicial y empeoramiento posterior. En la
dltima semana recibe tratamiento con antagonistas
H, y refiere mejoria durante los dos primeros dias,
pero hay empeoramiento posterior. Mantiene depo-
siciones de caracteristicas normales entre una y tres
al dia con buena ganancia ponderoestatural desde
el nacimiento. En ocasiones, le administran laxante,
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aunque la clinica les impresiona mas de irritabilidad
por esfuerzo compatible con disquecia del lactante.
Realiza tomas de 120-170 ml/toma con un total de
unas siete tomas al dia. La madre refiere mayor irrita-
bilidad en las dltimas 48 horas con regurgitaciones y
algiin vémito esporédico, no en todas las tomas, con
adecuada tolerancia oral.

Durante la anamnesis el paciente se mantiene dor-
mido en el carro (refieren que en el coche, de cami-
no al hospital, se ha tranquilizado). Inicia llanto cuan-
do la madre le coge y le despierta. Esta muestra su
sensacion de angustia meciéndole enérgicamente.
En la exploracion fisica se presenta un lactante con
buen estado general, normocoloreado y normonu-
trido. Peso: 5,340 kg (p55, 0,13 desviacion estandar
[DE]), talla: 56,5 cm (p34, -0,41 DE), relacién peso/
longitud-talla: 0,09 (p79, 0,81 DE) segun curvas de la
Organizacién Mundial de la Salud (OMS). indice de
Waterlow (peso): 106,71 % (normal > 90 %), indice
de Waterlow (talla): 98,57 % (normal 90-115 %), indi-
ce nutricional (Shukla): 103,19 % (normal 90-110 %).
La auscultaciéon cardiopulmonar y la exploracion ab-
dominal son normales. Los movimientos y el tono
también son normales. La fontanela anterior es nor-
motensa. No hay signos de infeccién. En la inspec-
cion anal se detectan lesiones satélite.

En los antecedentes personales destaca diabetes
gestacional controlada con dieta, parto eutécico
en la semana 38 + 4, peso al nacer de 3,5 kg. Hay
meconiorrexis en las primeras 24 horas de vida. La
lactancia materna se mantiene 1 semana; posterior-
mente, es artificial.

El padre fue intervenido por enfermedad hipertro-
fica de piloro (EHP) y la hermana de 11 afios tuvo
célicos en la etapa lactante.

Ante la clinica compatible con ERGE (regurgitaciones
y vomitos esporéadicos con irritabilidad asociada), se
indica desde consulta mantener dieta sin PLV y trata-
miento antisecretor. Se pauta tratamiento tépico con
miconazol para el area del pafal y se solicita eco-
grafia abdominal preferente, ambulatoria. Se cita al
mes para seguimiento y resultados, aunque se indica
acudir al servicio de urgencias si la clinica empeora,
en forma de vémitos proyectivos o intolerancia oral,
entre otros. A los 12 dias de la primera consulta con-
tacta su pediatra de atencion primaria con nuestro
servicio de digestivo infantil por el resultado ecogra-
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fico, pues se objetiva un canal pilérico con engrosa-
miento significativo de la muscular y elongacion de
la longitud del canal (figura 1). Se comenta el caso
con cirugia infantil, donde inicialmente se decide

Figura 1. Ecografia abdominal: engrosamiento sig-
nificativo a nivel del canal pilérico de la muscular de,
aproximadamente, 4,8 mm. Hallazgos en relacion con
la hipertrofia de piloro. El resto de estudio no muestra
alteraciones.

Figura 2. Ecografia abdominal: engrosamiento signifi-
cativo de la longitud del canal de 16,5 mm. Hallazgos
en relacién con la hipertrofia de piloro. El resto del es-
tudio no muestra alteraciones.
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citar de forma conjunta para seguimiento estrecho
con ecografia de control debido al buen estado ge-
neral del paciente sin vomitos proyectivos en todas
las tomas, con adecuada tolerancia oral y buena ga-
nancia ponderal. Finalmente, realizan ecografia de
control a las 24 horas. Se confirma el diagnéstico de
estenosis hipertrofica de piloro (EHP) y es interve-
nido ese mismo dia mediante pilorotomia extramu-
cosa. Durante el seguimiento posterior del paciente
presenta buena recuperacién de la intervencién qui-
rirgica con controles ecograficos sin datos de EHP,
aunque si de RGE.

Es dado de alta del servicio de cirugia infantil, aun-
que mantiene seguimiento en consultas de diges-
tivo infantil por persistencia de clinica compatible
con ERGE. Presenta mejoria clinica, pero persis-
ten vomitos e irritabilidad, no diarios, con buena
ganancia ponderoestatural. Es tratado con medidas
conservadoras, pendiente de retirada de tratamien-
to antisecretor y provocacion con PLV seguin evolu-
cion clinica.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Se presenta un caso de EHP diagnosticado de for-
ma ambulatoria, en consulta, cuyo diagnéstico sue-
le realizarse en servicios de urgencias, debido a la
clinica florida con la que se presenta.

La EHP es la causa mas frecuente de obstruccién
gastrica en recién nacidos y lactantes con una inci-
dencia de 1,5-5 x 1.000 recién nacidos vivos. Aun-
que en descenso en los Ultimos afios, sigue siendo
una de las causas mas frecuentes de operaciones
abdominales en lactantes®.

La etiologia es desconocida. Hay mdltiples teorias
en las que se postula origen multifactorial con in-
fluencia tanto genética como ambiental. El pico de
mayor incidencia se sitla entre la tercera y la quinta
semana de vida. Es mas frecuente en primogénitos,
varones y raza blanca. Se ha objetivado una mayor
relacién con el uso de macrélidos en el recién na-
cido o por la madre en la lactancia, antecedentes
familiares de EHP y con la lactancia artificial. En este
caso, hay datos que sugieren dicha patologia: lac-
tante de 7 semanas de vida, vardn, raza blanca, ali-
mentado con lactancia artificial y con antecedentes
familiares de EHP.
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En cuanto a la clinica, los vémitos no biliosos se van
haciendo cada vez mas frecuentes y proyectivos
a medida que la hipertrofia pilérica progresa has-
ta llegar a la pérdida progresiva de liquidos, des-
hidrataciéon y alcalosis metabdlica hipoclorémica.
Asocian llanto irritable tras las tomas por hambre,
disminucion de la defecacién hasta llegar a la cons-
tipacion, asi como estancamiento ponderal con
desnutricién progresiva.

En la exploracién fisica se puede palpar en el 50-
90 % de los casos la oliva pilérica en el epigastrio.
Puede aparecer ictericia en el 2-5 % de los casos
(sindrome ictérico-pilérico) y pueden objetivarse
signos de desnutricién y deshidratacion.

Este lactante presentaba clinica compatible con
ERGE y alergia a las proteinas de la leche de vaca
no mediada por la inmunoglobulina E (IgE), cuya
incidencia en lactantes es mucho mayor que la EHP.
La falta de vomitos proyectivos tras todas las tomas
sin irritabilidad constante y sin afectacion ponderal
hacia menos probable el diagndéstico de EHP en el
preciso momento de su valoracién en consulta.

La prueba de eleccion para el diagnéstico es la
ecografia abdominal®. En ella se aprecia un au-
mento anormal del grosor muscular del piloro (en
general 2 4 mm; normal, < 2 mm), elongacion del
mismo (= 16 mm) y alteraciones funcionales con
disminucién del paso de liquidos del estémago al
duodeno.

En este caso se solicita ecografia abdominal aten-
diendo a los antecedentes familiares del paciente,
pero de forma ambulatoria, no urgente, debido al
buen estado general que presentaba, sin sintomas
ni signos de gravedad asociados.

El tratamiento de la EHP es quirtrgico, mediante
piloromiotomia extramucosa (técnica de Fredet
Ramstedt), previa correccién de los desequilibrios
hidroelectroliticos para conducir al paciente en las
mejores condiciones al quiréfano. Este paciente
presentaba muy buen estado general (bien hidra-
tado y normonutrido) para la patologia que tenia y
pudo ser intervenido de inmediato®.

Hay que estar alerta y pensar en patologias graves
que, aunque se presenten con menor frecuencia,
pueden estar ocultas bajo sintomas y enfermedades
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mucho més frecuentes en consulta. En este caso, la 2.
sospecha clinica la aporté el antecedente familiar

del lactante y, gracias a ello, pudo ser intervenido
antes de que la enfermedad progresase.
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PALABRAS CLAVE

Atresia yeyunal; obstruccion intestinal neonatal; mal-
formaciones digestivas; formula adaptada tipo 1.

INTRODUCCION

La atresia yeyunal es una patologia poco frecuente;
afecta a 1 de cada 5.000 nacidos vivos. La etiologia
se atribuye a isquemia intestinal en época fetal. Los
hallazgos prenatales pueden ser inespecificos y solo
demuestran asas intestinales dilatadas o ecogénicas.
En cuanto a la clinica posnatal destacan la distension
abdominal y los vémitos biliosos. El tratamiento de-
finitivo es la correccién quirdrgica. Pueden asociar-
se otras malformaciones como son la gastrosquisis,
anomalias cardiacas, malrotacién con vélvulo intrau-
terino y fibrosis quistica.

Respecto al diagndstico diferencial radiolégico, se
debe pensar en atresia yeyunal si se observa una
imagen de doble burbuja, atresia yeyunal proximal
si se identifican tres burbujas o atresia yeyunal distal
o ileal cuando se agrupan varias burbujas de peque-
fio tamafio. Pueden aparecer numerosas burbujas
de gran tamarfio en el ileo meconial, la enfermedad
de Hirschprung y en la atresia colénica.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una neonata que precisa
formula adaptada de tipo 1 para su alimentacién
en la unidad neonatal.

Se trata de un embarazo controlado en la unidad
de alto riesgo obstétrico por sospecha de atresia
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de colon. El parto fue eutécico a las 34+5 sema-
nas, con peso de 2.345 gramos (adecuado para la
edad gestacional) y test de Apgar 9/10. Los padres
estan sanos, no son consanguineos y no tienen en-
fermedades de interés.

Al nacer se coloca sonda orogastrica abierta a bol-
sa, se realiza radiografia y ecografia abdominal en
las que se observa imagen de triple burbuja com-
patible con atresia intestinal, posiblemente yeyu-
nal (figura 1). Se decide intervencién quirlrgica y

Figura 1. Imagen de triple burbuja compatible con
atresia intestinal, posiblemente yeyunal.
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Figura 2. Anastomosis terminoterminal yeyunoyeyunal,
con remodelaje proximal y espatulamiento distal.

se inicia antibioticoterapia empirica intravenosa con
ampicilina y gentamicina. La paciente se interviene
en decubito supino mediante una laparotomia trans-
versa izquierda. Se realiza una enterotomia distal a la
estenosis comprobando permeabilidad hasta el rec-
to. Se resecciona la zona estenosada y se realiza una
anastomosis terminoterminal yeyunoyeyunal, con re-
modelaje proximal y espatulamiento distal (figura 2).
Se mantiene durante 10 dias a dieta absoluta con
sonda orogastrica, nutricién parenteral y cuantifica-
cién de restos gastricos; no realiza deposiciones. En
la radiografia de control tras administrar gastrografin
(figura 3), se observa una posible area de estenosis
de la anastomosis. Ante la sospecha de complicacion
quirlrgica, se decide reintervencion.

Se vuelve a entrar en la cavidad abdominal, donde
se observa una dehiscencia de anastomosis y adhe-
rencias (figura 4). Se realiza adhesidlisis, reseccién
distal y se refrescan los bordes de la boca proximal
para realizar una nueva anastomosis. Se reintrodu-
cen las asas y se comprueba la disposicién adecuada
de las mismas sin objetivar zonas acodadas. Se man-
tiene durante 7 dias a dieta absoluta con nutricién
parenteral, sonda orogastrica y cuantificacién de res-
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Figura 3. Control tras administrar gastrografin. Se obser-
va una posible area de estenosis de la anastomosis.

Figura 4. Dehiscencia de anastomosis.
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Figura 5. Radiografia de control sugestiva de oclusién
intestinal.

tos gastricos. Realiza deposicion tras estimulo, no
de forma espontéanea. Se realiza una radiografia de
control sugestiva de oclusién intestinal (figura 5),
por lo que, ante la sospecha de oclusién intestinal,
se decide reintervencion.

Se accede a la cavidad abdominal, se drena un pe-
quefio absceso y se visualiza dehiscencia de anas-
tomosis y adherencias. Se realiza adhesidlisis y se
refrescan los bordes proximal y distal para nueva
anastomosis. Se reintroducen las asas y se com-
prueba la disposicién adecuada de las mismas sin
objetivar zonas acodadas. Se mantiene a dieta ab-
soluta con sonda orogéstrica, nutricién parenteral y
cuantificacién de restos gastricos. Realiza deposi-
cién tras estimulo y comienzan a disminuir los res-
tos gastricos. Se inicia nutricion enteral con férmula
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adaptada de tipo 1, que es bien tolerada y permite
progresar con la alimentacién hasta la retirada de
nutricién parenteral.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La atresia yeyunal es una enfermedad poco fre-
cuente que precisa del trabajo multidisciplinar para
su tratamiento.

En este caso fueron necesarias hasta tres interven-
ciones quirlrgicas para conseguir una correcta evo-
lucion.

Las férmulas adaptadas permiten nutrir en
época neonatal a pacientes complejos in-
gresados en unidades neonatales que no
tienen acceso a lactancia materna.
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PALABRAS CLAVE

Neonato; deshidratacion; hipernatremia; lactancia
materna.

INTRODUCCION

La lactancia materna es la de nutricion mas com-
pleta para los primeros meses de vida. Para su co-
rrecta instauracion y mantenimiento es fundamental
realizar, por parte del equipo sanitario, un abordaje
integral, tanto de la madre como del neonato. La
deshidratacién y la hipernatremia asociada son una
complicacién relativamente frecuente, pero preveni-
ble, por lo que su conocimiento constituye el primer
escaldn para detectar esta complicacion potencial-
mente grave de una lactancia insuficiente.

Durante los Ultimos afios hemos observado en nues-
tro hospital un aumento de los casos de deshidra-
tacion hipernatrémica, tanto del nimero de casos
como de su gravedad. En particular este incremento
se observa a partir de la pandemia mundial por SARS
CoV-2. Se presenta uno de los casos mas graves que
ha habido durante este afio.

CASO CLINICO

Es derivado a nuestra unidad de urgencias un neo-
nato varén de 10 dias de vida que es traido a por

pérdida ponderal.

Como antecedentes destaca que se habia consta-
tado un indice de pulsatilidad medio de la arteria
uterina (IPmAUt) > p95 en el tercer trimestre de em-
barazo, con diagnéstico de crecimiento intrauterino
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(CIR) retardado de tipo I. Nace, finalmente, a térmi-
no mediante parto eutdcico (lo que permite el alta
precoz) con un peso de 2.460 g (peso p2). El cultivo
rectovaginal de estreptococo del grupo B es positi-
vo, con adecuada cobertura antibiética intraparto, y
ha sido alimentado con lactancia materna exclusiva
desde el nacimiento. Es dado de alta a domicilio con
2.320 gramos de peso (pérdida del 5,6% con res-
pecto al nacimiento).

El dia del ingreso acude a revisién con la matrona,
que constata un peso de 1.885 gramos, lo que su-
pone una pérdida ponderal del 24 % respecto al
nacimiento, por lo que lo deriva a nuestro centro
para valoracion.

A su llegada a urgencias, la madre refiere que en
domicilio realizada alrededor de 7 tomas al dia, de
duracién variable (entre 20 minutos y 1 hora), y que
precisa pezonera para un adecuado agarre del pe-
cho, con actitud de lucha en ocasiones y es necesa-
rio estimularlo para mantener succién activa. Descri-
ben también periodos de irritabilidad entre tomas.
Relata que realiza tres o cuatro micciones al dia, de
escasa cuantia, y dos o tres deposiciones, también
escasas, sin vomitos. Esta afebril y sin clinica infec-
ciosa intercurrente.

En la exploracion fisica destacan datos clinicos de
deshidratacién grave, con mal estado general, fon-
tanela anterior deprimida, mucosas secas, signo del
pliegue positivo y escaso paniculo adiposo. Se mues-
tra hipoactivo e irritable con la manipulacién, con fre-
cuencia cardiaca en rango bajo de la normalidad.

Se realiza gasometria venosa y se observa hiperna-
tremia grave con sodio de 179 mmol/l e hipogluce-
mia de 40 mg/dl. En la analitica sanguinea la urea
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es de 111 mg/dl y la creatinina, de 0,74 mg/dl. Se
decide ingreso en la unidad de cuidados intensivos
neonatales de nuestro hospital, se monitoriza al pa-
ciente y se inicia pauta de rehidratacion intravenosa.

Se realiza ecografia del sistema nervioso central en
la unidad, con discontinuidad sistodiastélica en pa-
trén Doppler cerebral.

Durante su ingreso presenta, en controles analiticos
seriados, un descenso progresivo de las cifras de
sodio, asi como una normalizacién de la glucemia,
asociados a una mejoria del estado neuroldgico y
se muestra mas activo y reactivo. Se normaliza pro-
gresivamente la frecuencia cardiaca, sin ser preciso
soporte vasoactivo. Se realiza ecografia de control el
segundo dia de ingreso y no se detectan alteraciones.
Se reinicia alimentacién enteral el segundo dia de in-
greso (con lactancia mixta por hipogalactia materna)
y se puede retirar la fluidoterapia el cuarto dia de
ingreso. La diuresis es escasa en las primeras horas,
con aumento del ritmo tras inicio de rehidratacion. Se
produce una mejoria del estado general, con desapa-
ricion de los signos de deshidratacién, aunque persis-
te muy escaso paniculo adiposo. Se mantiene afebril,
sin elevacién de los reactantes de fase aguda. Dada
la buena evolucion se traslada a unidad de cuidados
minimos a los 13 dias de vida y permanece estable y
sin incidencias significativas, por lo que se decide alta
a los 16 dias de vida con un peso de 2.480 gramos.

La evolucidn tras el alta es buena, con una ganancia
ponderal acorde a la edad. Cabe destacar que, ante
las dificultades de la instauracion de la lactancia ma-
terna y el ingreso hospitalario, los padres deciden
abandonar la lactancia mixta con la que son dados
de alta y optan por lactancia artificial.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La deshidratacion hipernatrémica es una entidad
asociada a la lactancia materna.

Durante los Ultimos afios se han tomado medidas
para una mejor asistencia de las madres que opten
por la lactancia materna (como la incorporacién de
asesoras de lactancia a las unidades neonatales).
Destaca también un aumento progresivo durante
los Ultimos afios de la informacién recibida por par-
te de medios sanitarios y extrasanitarios.
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El colectivo médico debe prestar atencién a ciertos
factores de riesgo que pueden facilitar la deteccién
de casos probables. Dentro del colectivo con mas
riesgo, habria que destacar a las mujeres primipa-
ras, las cuales se podrian beneficiar de un apoyo
adicional y un control precoz por parte del pedia-
tra de atencién primaria, para controlar y supervisar
durante los primeros dias de vida el peso y la ins-
tauracion de la lactancia.

Con motivo de estudiar méas esta entidad y detec-
tar causas del posible aumento de casos en nuestro
centro, realizamos un estudio retrospectivo des-
criptivo y estadistico en el que se observé que esta
es una patologia de neonatos a término en la que
el 100 % de ellos estaban alimentados con lactan-
cia materna (el 10 % de estos con lactancia mixta).

Durante el ingreso hospitalario se repusieron las
pérdidas presentes en el momento del ingreso,
inicialmente por via intravenosa en los casos mas
graves, y de manera enteral en un segundo tiem-
po o en los casos leves. Paralelamente, también se
asesord por parte de nuestro equipo de lactancia
materna. Al alta hospitalaria, el 10% lo hizo con lac-
tancia artificial, el 20% con lactancia mixtay el 70%
restante fueron dados de alta con lactancia mater-
na. Resulta llamativo que, al cabo de pocos meses,
un gran porcentaje ha abandonado la lactancia ma-
terna o mixta, abogando por la lactancia artificial.
La facilidad de contabilizar las tomas de lactancia
artificial y la mayor tranquilidad por parte de los pa-
dres podrian estar detras de estas medidas adop-
tadas por los progenitores. Destaca que al afio de
vida, la gran mayoria de estos pacientes muestran
percentiles de peso superiores a p90, en probable
relacién con la sobrealimentacion que reciben por
parte de sus cuidadores.

El aumento de casos durante los Ultimos afos esta
asociado también a un cambio de paradigma en
estos ingresos. En el tiempo prepandemia los pa-
cientes ingresaban desde la planta de puerperio de
nuestro hospital, si bien tras la pandemia, el ingreso
se realiza desde el domicilio. Esto es debido a una
mayor precocidad de las altas en aquellos neonatos
con partos eutdcicos, permitido por el procesado
de muestras mas tempranas de las pruebas meta-
boélicas desde los laboratorios de metabolopatias
de nuestra érea. Es necesario una supervisién mayor
en estos pacientes para detectar aquellos en los que
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la lactancia no esté totalmente establecida y pue-
dan beneficiarse de medidas suplementarias.

Sobre todo los padres, pero también en cierta me-
dida el equipo sanitario, se beneficiarian de una in-
formacion mas completa y pautas mas claras para
reconocer, prevenir y tratar la deshidratacion aso-
ciada a la falta de aportes de lactancia materna.

Como conclusiones destacan que, como las eviden-
cias cientificas muestran, la lactancia materna es la
mejor opcién de nutricién para todo recién naci-
do, pero no esta exenta de complicaciones graves.
Por todo esto, a la vista de este caso y del estudio
realizado, seria de vital importancia ensefiar a los
progenitores a detectar datos de alarma e instruir
en la administracién de suplementos alimentarios.

< Prolongar en ciertos casos el alta hospitalaria, asi
como una revision precoz por parte del pediatra en
los primeros dias de vida (sobre todo en casos de
riesgo) permitiria supervisar, prevenir y, en ultima
instancia, detectar de manera temprana esta enti-

dad, permitiendo asi un tratamiento precoz.

Valorar la introduccion de manera temporal de su-
plementos de lactancia artificial o bien de leche
materna extraida (que permita asi cuantificar las to-
mas) podria prevenir, en cierta medida, los casos de
hipernatremia asociada a la lactancia materna.
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PALABRAS CLAVE

Diabetes insipida nefrogénica; fiebre de sed; cardio-
patia congénita; estenosis subadrtica; formula hiper-
caldrica.

INTRODUCCION

La diabetes insipida nefrogénica congénita es una
enfermedad renal hereditaria poco frecuente causa-
da por una mutaciéon en el gen AVPR2 que codifica
la accién de la acuaporina-2, lo cual produce falta de
respuesta de las células principales de los tdbulos co-
lectores de la nefrona a la accién de la vasopresina.

En el 90 % de los casos se hereda de forma recesiva
ligada a X, aunque hay miembros de algunas familias
con la variante autosdmica dominante.

CASO CLINICO

Se describe un caso de diabetes insipida nefrogé-
nica detectada en época neonatal. Es un embarazo
conseguido por fecundacioén in vitro (FIV), con con-
troles prenatales normales y parto espontaneo a las
41+ 1 semanas gestacionales. Como antecedente
familiar, abuela y dos primas de rama materna diag-
nosticadas de diabetes insipida y fallecimiento de
varios varones en época neonatal en la familia.

En la exploracién en maternidad destaca soplo
eyectivo protomesosistélico IlI/VI en foco adrtico.
Se realiza ecocardiograma que muestra estenosis
subaodrtica por tejido accesorio dependiente de la
valvula mitral que condiciona obstruccién grave al
tracto de salida del ventriculo izquierdo.
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A las 48 horas de vida presenta ascenso térmico de
hasta 38 °C junto con pérdida ponderal del 11,1 %.
Ante la sospecha de fiebre de sed, se realiza gaso-
metria que muestra Na de 150 mmol/I, por lo que
se indican ayudas de lactancia artificial.

Posteriormente, permanece afebril, con constantes
normales. Se decide traslado al hospital de refe-
rencia para estudio de cardiopatia congénita. Se
le realiza estudio genético y se le diagnostica dia-
betes insipida nefrogénica con mutacién en el gen
AVPR2.

Actualmente, con 8 meses de vida, estd en trata-
miento con ingesta hidrica regulada, hidroclorotia-
zida y propranolol a la espera de cirugia cardiaca.
Mantiene buen control electrolitico y pirético. Dada
la cardiopatia, presenta afectacion del desarrollo
ponderoestatural y precisa féormula hipercaldrica;
se mantiene estable.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

El diagndstico de la diabetes insipida nefrogéni-
ca congénita durante el periodo neonatal es com-
plejo, puesto que la clinica es inespecifica. Es im-
portante conocer los antecedentes familiares para
sospechar la patologia e iniciar el estudio, ya que
la demora del diagndstico puede producir compli-
caciones graves.

No hay un tratamiento especifico. La ingesta de
liquido es fundamental para impedir la deshidrata-
cién. En el caso de los lactantes, se inicia la ingesta
hidrica entre tomas de lactancia. Puede ser util re-
ducir el aporte de sodio en la dieta con el objetivo
de disminuir la carga de solutos.
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PALABRAS CLAVE

Atresia intestinal apple-peel; sindrome del intestino
corto; enfermedad hepatica asociada a insuficiencia
intestinal; hidrolizados de proteinas.

INTRODUCCION

La atresia yeyunoileal de tipo lllb, también conocida
como apple-peel constituye la configuracién menos
comun descrita de este tipo de anomalias del desarro-
[lo', con una incidencia del 7-8 % de cada 10.000 na-
cidos vivos?. Segun la clasificacion de Grosfeld, se ca-
racteriza por una atresia yeyunal proximal que termina

en un asa ciega, seguida de una disposicién en espiral
del intestino delgado distal, en torno a un Unico vaso
sanguineo® (figura 1). Se describe, ademas, ausencia
del mesenterio y de la arteria mesentérica superior?.
Esta configuracion anatémica acaba derivando en una
obstruccion intestinal proximal al defecto intestinal.

El diagnostico prenatal es complicado, y la obstruc-
cion intestinal es detectable ecograficamente solo
hasta en el 50 % de los casos’ y se pueden observar
polihidramnios en el 20-35 % de estos. Otros sinto-
mas descritos son la distension abdominal al inicio
de la lactancia, los vomitos biliosos, la falta de expul-
sion del meconio y la ictericia por hiperbilirrubinemia
no conjugada precoz. El tratamiento es quirdrgico,

Figura 1. Clasificacién de la atresia intestinal. Nétese la disposicién anatémica de la variante Illb, correspon-

diente al tipo apple-peel'.
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mediante la reseccion de la porcion dilatada, seguido
de una anastomosis primaria’.

Se presenta el caso de una lactante de 6 meses de
vida afectada de atresia intestinal congénita tipo
apple-peel, con mala evolucién posquirdrgica y
que requiere mdltiples reintervenciones, ademas
de otras complicaciones clinico-analiticas que han
llevado a diagnosticarla de sindrome del intestino
corto y de enfermedad hepaética asociada a insufi-
ciencia intestinal. Estas manifestaciones, aunque es-
tadn descritas en la literatura cientifica actual, no son
frecuentes y ensombrecen el pronéstico general lo
que complica el tratamiento de estos pacientes.

CASO CLINICO

Neonata de 36 + 6 semanas de gestacion y peso al
nacimiento de 2.660 gramos, con talla de 49 centi-
metros y perimetro cefélico de 33 centimetros. Como
antecedentes familiares conocidos, destaca la diabe-
tes mellitus gestacional materna controlada con dieta
y ejercicio fisico, asi como la infeccion por SARS-CoV
2 durante las 2 semanas previas al parto. No hay otros
factores de riesgo ni otros antecedentes de interés.

El control ecogréfico del tercer trimestre de la ges-
tacion (35+5) revela una dilatacion de asas intesti-
nales y la existencia de polihidramnios, por lo que
se sospecha una obstruccion intestinal congénita.
La paciente no precisa reanimacion al nacimiento, el
parto es por via vaginal y el test de Apgar es de 8, 8
y 9 al minuto, a los 5 minutos y a los 10 minutos de
vida, respectivamente. Se observa liquido amnidtico
tefiido (coloracion amarilla verdosa, no espeso).

En la exploracién fisica al nacer destaca un buen
aspecto general; el abdomen no estad distendido,
es blando, depresible y no se palpan masas a ese
nivel. El ano estd permeable, sin restos meconiales.
En las primeras horas de vida, la neonata comienza
con vomitos amarillentos verdosos abundantes, por
lo que se coloca una sonda nasogéstrica (SNG) para
la aspiracion del contenido gastrico.

Ante la sospecha de obstruccién intestinal, se deci-
de dejar a la paciente a dieta enteral absoluta, con
fluidoterapia intravenosa y se solicita una ecografia
abdominal. En ella se aprecia una distension de la
camara gastrica y del duodeno, con componente li-

quido endoluminal mévil y un colapso de asas de
intestino delgado distal. Se completa el estudio con
la peticion de una radiografia simple de abdomen,
que muestra el signo de la triple burbuja, asi como la
ausencia de aire en el intestino distal (figura 2).

Alos 2 dias de vida, la paciente es sometida a una la-
parotomia exploratoria que revela una dilatacion dis-
tal del duodeno y un intestino delgado de longitud
reducida, asi como una porcién ileal que termina en
la vélvula ileocecal, junto a un mesenterio disminuido,
lo que se corresponde con una atresia intestinal tipo
apple-peel. Presenta también porcién cecal en posi-
cién centroabdominal por la no rotacién de las asas
durante el desarrollo intrauterino. Se lleva a cabo una
anastomosis duodenoileal lateroterminal y se mantie-
ne la dieta absoluta con nutricién parenteral total.

Figura 2. Radiografia simple de abdomen al nacer. Se
aprecia la dilatacion distal del duodeno y la ausencia de
aire en el intestino distal. Es el signo de la triple burbuja.
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Tabla 1. Peso, longitud y sus respectivos percentiles, con respecto a las semanas de vida, teniendo como

referencia para el célculo de las desviaciones estandar para lactantes y nifios de hasta 5 afios la Organizacién
Mundial de la Salud 2006/2007

(sefwfniaa:as) Peso (g) peFr)cees:til Lo?(?];t)ud I[-):'r]gelal:ﬂ

0 2660 P11-1,22DE 49 P43-0,17DE
4 3345 P5-1,64DE 56 P87 +1,15DE
7 3770 P3-1,84DE 56 P51+0,03DE
1 4345 P3-1,91DE 59 P56 +0,16DE
14 4290 <P1-2,69DE 61 P59 +0,24DE
18 4620 <P1-2,87DE 63 P55 +0,13DE
21 4800 <P1-3,14DE = =

23 5000 <P1-2,98DE - -

24 4970 <P1-3,18DE - -

Tras 12 dias de postoperatorio, la paciente conti-
nda con vémitos biliosos abundantes y no realiza
deposiciones, por lo que se solicita estudio de tran-
sito digestivo con contraste. Este muestra una este-
nosis grave a nivel de la anastomosis quirdrgica con
gran dilataciéon retrograda. Se somete a una nueva
intervencién quirdrgica (anastomosis duodenoileal
laterolateral). En los dias siguientes a la reinterven-
cién, se intenta retirar la SNG para iniciar nutricion
enteral, sin éxito, dada la apariciéon de distension
abdominal, vémitos biliosos e irritabilidad de la
neonata, lo que obliga a la prolongacién a medio
plazo del soporte nutricional parenteral.

A partir de la tercera semana de la reintervencion,
muestra signos de mejoria y permite, gradualmen-
te, el inicio de la nutricién enteral (lactancia mater-
na), la retirada de la SNG y ajustar los aportes de
nutricion parenteral, que mantiene durante 1 mes
mas. No obstante, secundariamente a su insuficien-
cia intestinal, presenta también signos de afectacién
hepética y colestasis, correlacionada con concen-
traciones elevadas constantes de bilirrubina total y
enzimas hepaticas, por lo que se inicia tratamiento
con &cido ursodesoxicélico. A las 6 semanas tras la
reintervencion, la paciente consigue realizar tomas
de leche materna de 95 ml, ocho tomas al dia, y
recibe el alta hospitalaria.

Durante los 2,5 meses siguientes, se continta el se-
guimiento clinico-analitico en consultas externas de
gastroenterologia pediatrica. Muestra signos suge-
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rentes de insuficiencia intestinal y malabsorcion, so-
bre todo por la escasa ganancia ponderal (500 gra-
mos netos durante el periodo de seguimiento, de
la 11* a la 22% semanas de vida) (tabla 1). En con-
secuencia, se inicia la alimentacién con férmula ex-
tensamente hidrolizada de caseina con aumento del
porcentaje de triglicéridos de cadena media (TCM).

A los 5,5 meses de vida, la lactante presenta una re-
obstruccién en el duodeno distal, por lo que precisa
reintervenciéon quirdrgica y se lleva a cabo una duo-
denoileostomia terminoterminal. Actualmente, con-
tinda ingresada en el centro; mantiene nutricién oral
en bolos cada 4 horas y nutricién enteral a débito
continuo por SNG durante 20 horas al dia. No precisa
de soporte nutricional parenteral en este momento.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La reseccion de la totalidad del tracto yeyunoileal
atrésico va a comprometer la absorcién de gluci-
dos, proteinas, lipidos y vitaminas liposolubles a
esta paciente, lo que da lugar a un sindrome del
intestino corto y, secundariamente, a la aparicién
de enfermedad hepatica asociada a insuficiencia
intestinal (EHAII)>. Esta entidad abarca un amplio
espectro de presentaciones que pueden ir desde
alteraciones analiticas asintomaticas hasta la es-
teatosis hepatica y colestasis e, incluso, pueden
progresar hasta el fallo hepatico®’. En este caso,
este hecho se ha observado por la persistencia de
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valores elevados bilirrubina total, transaminasas he-
paticas y fosfatasa alcalina.

El primer paso, y mas importante, para mitigar el
avance de la EHAIl consiste en el establecimiento
de una nutricion enteral y retirada, si es posible, de
la nutricién parenteral®’, ya que la prolongacion de
esta Ultima también se ha asociado con la produc-
cion y agravamiento de la EHAII. La ingesta precoz
va a contribuir al desarrollo y estimulacién del re-
manente intestinal funcional.

La leche materna y las formulas elementales, cons-
tituidas por L-aminoacidos, parecen ser la mejor
opcidén para esta etapa®’. Sin embargo, se puede
cambiar a otras férmulas si se comprueba que hay
buena tolerancia a estas primeras previamente. En
este caso, este hecho se retrasd hasta 1,5 meses,
debido a la persistencia de los vomitos, |a distension
abdominal y la reestenosis de la primera anastomo-
sis. Se comenzd con tomas de leche materna hasta
progresar, al mes del alta hospitalaria, a formula ex-
tensamente hidrolizada de caseina, sin lactosa, con
una concentracién de TCM del 54 % (tabla 2) y, tras
comprobar buena tolerancia, se avanza a férmula
oligomérica normoproteica, de mayor densidad ca-
|6rica, a base de seroproteina extensamente hidro-

lizada, con el 50 % de TCM (tabla 2), a los 4 meses
de edad. Dicha transicién responde a la necesidad
de mejorar la desnutricién de la lactante secundaria
al trastorno malabsortivo. Ademds, los TCM tienen
la ventaja de poder alcanzar la circulacion portal
directamente®, sin necesidad de incorporarse a los
quilomicrones, por lo que parece razonable el uso
de férmulas con un elevado contenido de este tipo
de lipidos. De igual manera, se prescribieron suple-
mentos orales de vitaminas liposolubles (A, D, E'y K)
para prevenir el déficit de absorcién de las mismas.

Por otro lado, ciertos estudios avalan la actividad
antiinflamatoria de los TCM, asi como de otros
aceites de origen vegetal y derivados de pesca-
dos, ricos en omega 3, que ayudan a controlar la
EHAII"®, por lo que su uso parece razonable, inclu-
so en forma de emulsiones lipidicas para nutricién
parenteral. El contenido de vitamina E, en forma
de a-tocoferol, potencia dicho efecto’. La pacien-
te recibié la mencionada combinacién de aceites y
TCM en forma de emulsién intravenosa para nutri-
cion parenteral.

El prondstico de los pacientes intervenidos por
atresia yeyunoileal es excelente, con una supervi-
vencia superior al 90 %.

Tabla 2. Caracteristicas de las férmulas artificiales empleadas. El porcentaje (%) de kcal es segun la distribucién

proteinas/hidratos de carbono/lipidos. DC: densidad calérica; TCM: triglicéridos de cadena media

g/100 mL

Formula DC % kcal Proteinas

Carbohidratos Lipidos Composicion

A 0,68 11:40:49 1,9

Semielemental
Extensamente hidrolizada
Sin lactosa

100 % caseina

TCM 54 %

Omega 3: 0,3 mg%g grasa

6,8 3,7

10,4:41:48,6 2,6

Semielemental

Extensamente hidrolizada

Con lactosa

100 % caseina

TCM 50 %

(ontiene dcidos araquiddnico y
docosahexaenoico

10,3 54
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Ciertos factores como la prematuridad, el
escaso remanente intestinal (con preser-
vacion de la vélvula ileocecal) y la prolon-
gacion de la nutricién parenteral pueden
reducir ese porcentaje hasta el 50%’, y to-
dos ellos estaban presentes en este caso. A
esto Ultimo, hay que sumarle las sucesivas
reobstrucciones del lecho quirtrgico, que
enlentecen y complican la evolucién.

Por otro lado, una vez establecida la EHAII,
hay que tener en cuenta la carga de la afec-
taciéon hepadtica, ya que determina las es-
trategias de tratamiento a tomar. Una pro-
gresion grave de esta estaria indicando la
necesidad del trasplante multivisceral, por
lo que contar con un equipo multidiscipli-
nar médico-quirlrgico coordinado en estos
casos resulta imperioso.
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PALABRAS CLAVE

Disfagia; alteracion en la deglucién; enfermedad
neurolégica; férmula hidrolizada; alergia a las protei-
nas de la leche de vaca.

INTRODUCCION

La disfagia es muy frecuente en pacientes con en-
fermedad neurolégica, por la hipotonia muscular y
alteraciones en la coordinaciéon de la deglucién. En
ocasiones, ante un cuadro de fallo de medro con
vomitos en pacientes con esta patologia de base,
se achaca toda la sintomatologia a su enfermedad.
Sin embargo, estos pacientes pueden presentar
alergia a las proteinas de la leche de vaca con la
misma prevalencia que la poblacién general. Por
ello, si se excluyen otras causas y se llega al diag-
nostico de alergia a proteinas de leche de vaca, el
inicio de una férmula hidrolizada mejora la toleran-
cia oral y los datos nutricionales del paciente.

CASO CLINICO

Este es el caso de una lactante mujer de 3 meses de
edad con enfermedad neuromuscular valorada en
consulta tras el alta de la unidad de neonatologia
por estacionamiento ponderal. Refieren dificultad
para la succién tomando solo unos 70 ml por toma
y precisa exprimir la tetina para finalizar la toma.
No asocia tos ni episodios de atragantamiento.
Ademas, presenta regurgitaciones, vomitos diarios
(uno o dos al dia) de contenido alimenticio abun-
dante y, en ocasiones, episodios de llanto intenso e
irritabilidad tras las tomas. Se objetiva repercusién
nutricional con escasa ganancia ponderal desde el
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alta (3 g/dia). Los aportes energéticos tedricos de
la paciente son de 595 kcal/dia (128 kcal/kg/dia) y
proteinas: 9,6 g/dia (2 g/kg/dia).

En los antecedentes se encuentra un embarazo con-
trolado de curso normal, G1AV1 de padres no con-
sanguineos. El parto es a término por via vaginal y
con presentacion cefdlica con necesidad de vento-
sa. El test de Apgar es 2/2/4 con reanimacién de
tipo V. Los datos de la antropometria neonatal son:
peso de la recién nacida (RN): 3.210 gramos (p43;
-0,2 desviacion estandar [DE]); talla: 52 cm (p93; 1,55
DE); perimetro cefélico (PC): 35,5 cm (p80, 0,86 DE)
(percentiles seguin estandares empleados: Carrasco-
sa et al., 2004 y Carrascosa et al., 2010). Permanece
ingresada hasta los 46 dias de vida en la unidad de
neonatologia y precisa hipotermia activa por encefa-
lopatia hipodxico-isquémica moderada con hipotonia
generalizada con disminucién de fuerza muscular,
arreflexia y facies inexpresiva con fasciculaciones lin-
guales. También asocia contracturas articulares con
dificultad para la extensién de caderas, rodillas y
codo derecho. Tras el recalentamiento, no presenta
alteracién del grado de conciencia, ni alteracién en
la sensibilidad. Se realiza cribado de enfermedades
neuromusculares, electromiografia, estudio genético
de Prader-Willi y estudio metabdlico y todo ellos son
negativos. Asi mismo, se realizan ecografias cerebra-
les, resonancia magnética cerebral y de columna y
ecocardiografia, que son normales.

A lo largo del ingreso presenta lenta mejoria clinica.
Mejora inicialmente el esfuerzo respiratorio, lo que
permite extubacion programada a los 10 dias de vida
y retirada definitiva de la asistencia respiratoria a los
28 dias de vida. Progresivamente, mejora la fuerza y
disminuyen las contracturas articulares, con aparicién
inconstante de los reflejos osteotendinosos.
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Desde el punto de vista metabdlico, recibe suerote-
rapia intravenosa inicialmente para, luego, pasar a
nutricion parenteral hasta el séptimo dia de vida. Se
inicia alimentacién enteral tréfica con leche humana
donada a los 3 dias de vida con buena tolerancia
y precisa sonda nasogastrica hasta los 41 dias de
vida. Posteriormente, completa las tomas por boca
adecuadamente aunque a una velocidad lenta,
pero con adecuada coordinaciéon deglutoria. Reci-
be lactancia materna exclusiva hasta los 8 dias de
vida. Posteriormente, se pasa a lactancia mixta que
se mantiene al alta.

Al alta con 46 dias de vida tiene un peso de
3.840 kg (p14, -1,09 DE). Su talla es de 58 cm (p79,
0,80 DE), el PC es de 37 cm (p51, 0,05 DE), el indi-
ce de masa corporal (IMC) es de 11,82 kg/m? (p2,
-2,13 DE), la superficie corporal (SC) es de 0,25 m?,
el indice de Waterlow (peso) es del 71,2 %, el in-
dice de Waterlow (talla) es del 104,2 %. El indice
nutricional (Shukla) es del 77,7 %y la relacién peso/
longitud-talla, de 0,07 (p1, -3,2 DE). Los estandares
empleados son OMS 2006/2007. Cuando es valo-
rada por digestivo infantil a los 2 meses de edad,
destaca en la exploracién fisica el aspecto de des-
nutricién con escaso paniculo adiposo, cara poco
expresiva, hipotonia preferentemente axial y debili-
dad en extremidades superiores con mas fuerza en
extremidades inferiores. El hemograma y la bioqui-
mica sanguinea estan dentro de la normalidad.

Se observa una toma de forma presencial con pul-
sioximetria: se objetiva lentitud con dificultad para
terminar las tomas y deja de succionar, aproxima-
damente, a los 70 ml de ingesta. Se completa la
toma presionando la tetina sin presentar episodios
de cianosis, desaturacion, tos ni atragantamiento en
relacién con la misma. A los 15 minutos de la toma
presenta vémito alimenticio abundante.

Ante la sospecha de reflujo gastroesofagico, se
pauta tratamiento con omeprazol (1 mg/kg/dia) y se
inicia programa de estimulacién de succién y reha-
bilitacién oromotora. Se mantiene la alimentacién
con férmula de inicio.

Se revisa a la paciente a los 3 meses de vida. No hay
respuesta al tratamiento con omeprazol. Persisten
los vémitos abundantes y el estancamiento ponde-
ral (ganancia Unicamente de 20 gramos desde ante-
rior consulta). Se hace analitica para valorar posible
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alergia a las proteinas de la leche de vaca. Los re-
sultados son inmunoglobulina E (Ig E) total < 5 U/
ml, Ig E especifica a leche de vaca, caseina, a-lac-
toalbumina, B-lactoglobulina: < 0,35 kU/I. Debido
a la situacion nutricional de la paciente, se decide
realizar intervencion nutricional con férmula semiele-
mental hipercalérica con proteina de suero extensa-
mente hidrolizada. Se le indica preparar siete tomas
de 100 ml. De esta forma, se consiguen con menor
volumen aportes energéticos tedricos de 700 kcal/
dia (155 kcal/kg/dia) y mayor aporte de proteinas:
18,2 g/proteinas/dia (4 g/kg/dia).

Tras esta intervencion nutricional, presenta mejoria
clinica con disminucién de regurgitaciones y vémi-
tos, lo que permite la retirada del tratamiento anti-
rreflujo a los 9 meses de edad, progresiva mejoria
del estado nutricional y con curva ponderal ascen-
dente en los sucesivos controles realizados.

Los datos de la antropometria a los 4 meses (pri-
mer control tras la intervencion nutricional con fér-
mula extensamente hidrolizada) son peso: 5,350 kg
(p6, 1,5 DE); talla: 63 cm (p62; 0,3 DE); PC: 41 cm
(p60; 0,2 DE); IMC: 13,48 kg/m? (p1; -2,3 DE); SC:
0,30 m?; indice de Waterlow (peso): 80,5%; indi-
ce de Waterlow (talla): 101,10 %; indice nutricional
(Shukla): 81,68 %, y relacion peso/longitud-talla:
0,08 (<p1; -2,4 DE). Los estandares empleados son
los de la OMS 2006/2007.

Durante todo el seguimiento también acude a aten-
cién temprana y a rehabilitacion oromotora. Evo-
lucionan favorablemente y de forma progresiva el
tono muscular general y la dificultad para la succion.
A los 12 meses de vida persiste discreta hipotonia
axial y permanece la enfermedad neuromuscular de
base, por el momento, sin filiar.

Se inicia alimentacién complementaria a la edad ha-
bitual, con adecuada tolerancia oral. Se van sustitu-
yendo las tomas de férmula semielemental por for-
mula de continuacién hasta permanecer Unicamente
con esta Ultima con adecuada ganancia ponderal y
recupera percentiles de peso sin mostrar sintomas
de alergia o intolerancia.

Al ano de vida tiene la siguiente antropometria: peso:
8,540 kg (p34, -0.41 DE); talla: 76 cm (p76, 0,71 DE);
PC: 45 cm (p52, -0,08 DE); IMC: 14,79 kg/m? (p12,
-1,16 DE); SC: 0,41 m? indice de Waterlow (peso):
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91,6 %; indice de Waterlow (talla): 102,4 %; indice
nutricional (Shukla): 92,8 %, y relacién peso/longi-
tud-talla: 0,11 (p16, -1 DE). Los estandares emplea-
dos son los de la OMS 2006/2007.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Las enfermedades del aparato digestivo son un gru-
po muy amplio de patologias de diferente origen
en las que convergen posibles entidades de origen
alérgico, infeccioso, del propio tubo digestivo o reu-
matoldgico. Su primera manifestacion puede ser en
el aparato digestivo, a través de un abanico no tan
amplio de sintomas en los que se solapan patologias
de diversa indole. Por ejemplo, un cuadro de vémito
puede ser originado por un agente infeccioso que
cause gastroenteritis o infeccién del tracto urinario
en lactantes, alergia alimentaria, enfermedad infla-
matoria intestinal, cuadros del propio aparato diges-
tivo como estenosis hipertréfica de piloro, invagina-
cién intestinal o apendicitis, problemas neurolégicos
como tumores cerebrales y metabolopatias. Por ello,
no es tan simple poder llegar a un diagndstico preci-
so del cuadro que causa ese sintoma.

Este caso se trata de una lactante afectada de enfer-
medad neuromuscular con dificultad para la succién,
vomitos, regurgitaciones e irritabilidad con las tomas.

Debido a los vémitos y las regurgitaciones, la pri-
mera entidad en la que se debe pensar por pre-
valencia es el reflujo gastroesofagico, patologia
que aparece con mas frecuencia en pacientes con
patologia neuromuscular de base'. Suele asociarse
con irritabilidad, que también presentaba nuestra
paciente, y rechazo de las tomas. La mayoria de ve-
ces el reflujo es fisiolégico; se considera patolégico
cuando el paso repetido de contenido gastrico al
eséfago provoca complicaciones. Hasta el 50-70 %
de los lactantes tienen reflujo gastroesofagico, es-
pecialmente entre los 4 y los 6 meses de edad. En
su mayoria, se resuelven hacia el afio de vida. Una
pequefia minoria de ellos puede desarrollar sinto-
matologia sugerente de complicaciones. Entonces,
se considera enfermedad por reflujo gastroesofagi-
co, al presentar rechazo de tomas, disminucién de
la ingesta, escasa ganancia ponderal, o sindrome
de Sandifer, que se manifiesta como postura de hi-
perextension con arqueamiento de la espalda, tor-
sion del cuello y elevacion del mentén.
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Para el diagndstico es habitual iniciar un tratamien-
to empirico y valorar la respuesta. Habitualmente,
se usa un inhibidor de la bomba de protones o un
antagonista del receptor de histamina H, durante
4-6 semanas. Si presenta mejoria, se considera cri-
terio diagndstico?. La valoracion y la vigilancia nu-
tricional de los pacientes debe ser activa y hay que
adaptar las decisiones terapéuticas a lo largo del
seguimiento en funcién de la ganancia de peso?. Si,
pese al tratamiento, hay persistencia de la clinica
o no se consigue adecuada ganancia ponderal, se
deben buscar otras alternativas en el diagnéstico.

Dados los antecedentes de enfermedad neuro-
l6gica y ante la sospecha de un trastorno de la
deglucién con dificultad para la ingesta, es nece-
sario descartar un proceso de disfagia por incoor-
dinacién orofaringea con el consecuente riesgo de
aspiracion en la via aérea. Es preciso realizar una
anamnesis detallada que recoja los sintomas y sig-
nos del nifio durante la ingesta, alimentos y tex-
turas conflictivas, un protocolo de observacién de
la ingesta y, en caso necesario, se pueden realizar
exploraciones instrumentales como la videofluoros-
copia y la fibroendoscopia de la deglucién®.

Ante un caso de disfagia infantil, el objetivo tera-
péutico tiene que ser conseguir una alimentacion
por via oral que sea funcional y segura, que garan-
tice una ganancia ponderal adecuada y que faci-
lite la adquisiciéon de un desarrollo alimentario lo
mas adecuado posible. En lactantes, como en este
caso, el tratamiento se haré con el paciente alerta
y estable, en sesiones cortas, pero varias veces al
dia, entrenando a la familia o al cuidador habitual.
Se tomardn medidas en cuanto al medio ambiente,
se adaptara la alimentacién y se usardn materiales
adecuados (chupetes, tetinas o cucharas), ademas
de realizar maniobras deglutorias especificas, cam-
bios posturales y ejercicios orales®. La progresion
de la alimentacién se haréd en funcién de la acep-
tacion, ausencia de sintomas respiratorios y to-
lerancia del paciente. En este caso, al tratarse de
una disfagia leve, no fue necesario realizar pruebas
invasivas como videofluoroscopia, ni la utilizacion
de otras vias de alimentacion diferentes de la oral
como la sonda nasogastrica o gastrostomia’?®. La re-
habilitacién oromotora y la mejoria evolutiva de su
patologia neuromuscular de base fueron suficientes
para garantizar una adecuada ingesta oral y la recu-
peracion en su desarrollo ponderoestatural.
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Una férmula para lactante con densidad energética
elevada de 1 kcal/ml puede ser Gtil para nifios con
trastornos de succién-deglucién, ya que permite
adecuados aportes caldricos con menor volumen.
Por dltimo, ante lactantes con cuadros de fallo de
medro, siempre debe tenerse una elevada sospe-
cha de cuadros de alergia a proteinas de leche de
vaca, especialmente si ha habido una sospecha de
reflujo gastroesofagico y escasa respuesta a inhibi-
dores de la bomba de protones. La alergia a protei-
nas de leche de vaca es un cuadro muy prevalente
en lactantes, descrito hasta en el 3 % de nifos. Se
distinguen aquellas mediadas por IgE de las no me-
diadas por IgE. Esta Gltima antiguamente se llama-
ba intolerancia a proteinas de leche de vaca’. Los
sintomas son poco especificos: de forma precoz
puede aparecer urticaria, angioedema o vomitos,
mientras que, de forma mas tardia, puede manifes-
tarse como estrefiimiento, irritabilidad o vémitos, lo
que hace que se pueda confundir con multitud de
patologias, entre ellas el reflujo gastroesofagico,
como es el caso de esta paciente.

La analitica no mostré mediacién de IgE, pero, ante
la elevada sospecha por falta de mejoria con el trata-
miento especifico de reflujo gastroesoféagico, se pro-
bé tratamiento con una férmula semielemental con
proteina de suero extensamente hidrolizada. Realizar
una prueba de entre 2 y 4 semanas de exclusiéon en
la dieta de proteinas de leche de vaca mediante el
uso de una férmula extensamente hidrolizada puede
ser adecuada en estos casos de reflujo™.

En resumen, la patologia digestiva en pediatria se
manifiesta con un nimero bastante limitado de sin-
tomas, por lo que dificulta el diagndstico en mu-
chas ocasiones. La alergia a proteinas de la leche
de vaca debe ser una de las primeras patologias
en que pensar por su elevada prevalencia. En pa-
cientes con vémitos en caso de falta de respuesta
con tratamiento para el reflujo gastroesofagico,
una opcioén vélida seria la prueba con férmulas hi-
drolizadas.
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PALABRAS CLAVE

Cardiopatia.

INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas (CC) se definen como
una anomalia estructural del corazén o de los gran-
des vasos intratorécicos. Constituyen la malforma-
cién congénita mas frecuente en el momento del
nacimiento. Se estima que su incidencia es de en-
tre 5y 12 casos por 1.000 recién nacidos vivos.

Las manifestaciones clinicas de las cardiopatias en
el periodo neonatal pueden ser diferentes, segin
el contexto clinico.

El diagndstico se basa, principalmente, en la eco-
cardiografia Doppler, que se realizard en funcién
de la sospecha clinica. Aunque cada vez el trata-
miento es mas conservador, depende de la situa-
cion hemodinamica de los pacientes y, al menos,
un tercio requieren algun tipo de intervencién (far-
macoldgica, por catéter o quirirgica) antes del afio
de edad.

La mayoria de los nifios con CC nacen con un peso
normal, pero desarrollan deficiencias nutricionales
y de crecimiento durante los primeros meses de
vida segun el tipo de cardiopatia padecida.

CASO CLINICO

Este es el caso de un bebé de padres sanos. Como
antecedentes personales destacan embarazo contro-
lado, seguimiento en consultas de alto riesgo desde
las 28 + 2 semanas por crecimiento intrauterino retar-

40

dado (CIR) de tipo I, sospecha de displasia esquelé-
tica y polihidramnios. Los datos son los siguientes:

* Estudio genético: cariotipo 46 XXy arrays normal.

e Amniocentesis (resultado mediante secuenciacion

de nueva generacion [NGS]): variante de significa-
do incierto. Variante c.155A > G p.(Asp52Gly) de-
tectada en el gen PEX 7 (las variantes patogénicas
en este gen se asocian a condrodisplasia punctata
rizomélica de tipo 1, con patrén de herencia AR).

Induccién al parto a las 37+5 semanas de edad
gestacional (EG) por CIR.

Embarazo finalizado mediante cesédrea urgente
por riesgo de pérdida del bienestar fetal (RPBF).

Serologias maternas negativas rubeola inmune.
Streptococcus del grupo B (SGB) negativo. ARN
para SARS-CoV-2 negativa. Amniorrexis intraope-
ratoria.

Test de Apgar: 8/9/10.

Ingresa en neonatologia al nacer para realizar estudio
de condrodisplasia. La pérdida de peso méaxima es
del 6,4 % en la primera semana de vida.

Los datos de la somatometria al nacer son peso
1.880 g (p3, -1,96 desviacién estandar [DE]), perime-
tro craneal (PC) 31,5 cm (p33, -0,43) y longitud 41 cm
(p<1,-2,78 DE).

En la exploracién se detecta soplo I1/VI; pulsos y resto,
normales. Las analiticas también son normales; cito-
megalovirus (CMV) en orina, negativo; estudio gené-
tico negativo para condrodisplasia; ecocardiograma:
comunicacioén interauricular (CIA) y comunicacién in-
terventricular (CIV) membranosas no restrictivas.

Inicia lactancia mixta con férmula hipercalérica para
lactante.
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A los 2 meses de vida, ingresa por escasa ganancia
ponderal y empeoramiento clinico cardiaco, con di-
latacién de cavidades izquierdas.

En la antropometria (OMS 2006/2007) se detecta:
peso 2.370g(p<1,-4,88 DE), talla46.cm (p < 1,-4,71
DE)y PC 33 cm (p < 1,-3,72 DE).

Presenta dificultad para la realizacion de las tomas,
por lo que se inicia alimentacién por sonda naso-
gastrica (SNG), con la misma férmula hipercalérica
en cinco tomas y nutricién enteral a débito continuo
(NEDC) nocturna (140 kcal/kg/dia). Se inicia trata-
miento con furosemida, enalapril y espironolactona.

Se mantiene el seguimiento en consultas externa de
cardiologia y gastroenterologia para control nutricio-
nal mensual. Continta realizando tomas por SNG,
lo que permite aumentar los aportes. A los 5 me-
ses, continlia precisando algunas tomas por SNG y
se inicia alimentacién complementaria con cereales.
Rechaza la alimentacién oral con cuchara, solo toma
entre cuatro y seis cucharadas al dia y las vomita. Se
deriva a la consulta de rehabilitacion y disfagia, por
sospecha de aversion sensorial, con mejoria progresi-
va. Come triturados antes de las tomas de férmula hi-
percaldrica, hasta completar todas las tomas via oral.

Al afio de vida, se produce un nuevo empeoramien-
to clinico. Comienza con decaimiento, cansancio,
tendencia al suefo y dificultad para realizar las to-
mas. Vuelve a necesitar SNG, aumento de aportes
en tomas diurnas y NEDC vy ajuste del tratamiento
para insuficiencia cardiaca, que se habia retirado en
los meses previos.

La antropometria al afio de vida da como resultado:
peso: 6,880 kg (p2, -2,17 DE), talla: 67,5 cm (p < 1,
-2,47 DE), IMC: 15,10 kg/m? (p18, -0,93 DE).

A los 16 meses, realiza ingesta de triturados de 30-
40 gramos en tres tomas al dia y continda con el res-
to de aportes por SNG, con buena tolerancia de las
tomas, sin vémitos. Las deposiciones son Bristol 1,
no diarias.

En la somatometria a los 16 meses destaca: peso:
7,1kg (p<1,-3,07 DE), talla: 70 cm (p < 1, -3,62 DE),
PC: 42,5 cm (p < 1, -2,68 DE) (OMS 2006/2007). Se
decide cambiar la férmula hipercalérica normopro-
teica con fibra y afiadir polietilenglicol.
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En la siguiente revisién (a los 18 meses), la familia ha
tenido que disminuir la cantidad de las tomas porque
las vomita completas y no permite terminar la infu-
sion del débito nocturno por distensién abdominal
e irritabilidad, a pesar de realizar paradas interme-
dias durante la noche. La madre aprecia que toleraba
mejor la férmula de lactante. Contindan ofreciendo
alimentos triturados, pero con mayor dificultad y can-
sancio durante la ingesta. Las deposiciones son mas
voluminosas y diarias.

Los datos de la somatometria son: peso: 7,1 kg
(p < 1,-3,07 DE), talla: 70 cm (p < 1, -3,62 DE), PC:
42,5cm (p < 1, -2,68 DE) (OMS 2006/2007).

Se cambia a férmula previa (1 kcal/ml) a 120 kcal/
kg/dia.

Al mes hay mejoria clinica, tolera bien las tomas, no
vomita a pesar del aumento de volumen, pero re-
gurgita mas frecuentemente. Las deposiciones son
Bristol 3-4, casi a diario.

Los datos de la somatometria a los 19 meses son:
peso: 7,16 kg (p<1,-3,1DE), talla71cm (p< 1,-3,43
DE), PC 42,5 cm (p < 1, -2,75 DE) (OMS 2006/2007).

Se suspende NEDC nocturna, se aumentan las to-
mas diurnas en nimero (seis tomas) y cantidad y se
afiade omeprazol.

A los 20 meses, realiza cinco tomas. Previamente, la
familia ofrece comida triturada, pero no tolera seis
tomas. Presenta aumento del trabajo respiratorio y
cansancio con la succién, por lo que realiza todas las
tomas por SNG. Esta en tratamiento con omeprazol,
polietilenglicol (PEG), furosemida y enalapril.

Los datos de la somatometria a los 20 meses
son: peso: 7,19 kg (p < 1, -3,33 DE), talla: 72 cm
(p < 1,-3,50 DE) (OMS 2006/2007).

Control sin cambios clinico relevantes a los 22 me-
ses. Peso: 7,34 kg (p < 1, -3,44 DE), talla: 73,5 cm
(p < 1, -3,44 DE), IMC: 13,59 kg/m? (p6, -1,59 DE)
(OMS 2006/2007).

Se programa correccién quirlrgica a los 23 meses.
Tiene buena evolucién clinica posterior, sin reper-
cusion hemodinédmica, mejoria de la alimentacion y
desaparece progresivamente la aversion a sélidos.
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Ha mejorado la curva ponderoestatural y los indices
nutricionales.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

El porcentaje de malnutricion en pacientes con car-
diopatias congénitas es muy elevado. La causa de
estas alteraciones nutricionales es multifactorial, con
factores cardiacos y extracardiacos, e influyen en la
demanda metabdlica, el gastro energético, la inges-
ta y la absorcién intestinal.

Las CC complejas y cortocircuitos moderados o gra-
ves estan en riesgo de tener alteraciones nutriciona-
les que pueden afectar al desarrollo y al crecimiento
normales y asociarse a un aumento de la morbimor-
talidad. Entre los factores extracardiacos se encuen-
tran malabsorcidn intestinal, retraso del crecimiento
intrauterino, prematuridad, inadecuada ingesta calé-
rica y aumento del gasto energético.

La apariciéon y la progresion de la desnutricion en
esos pacientes viene determinada, en gran medida,
por el impacto hemodinémico de las lesiones cardia-
cas, la insuficiencia cardiaca, el retraso de la cirugia 'y
la intolerancia alimentaria. La hipertensiéon pulmonar
es el factor que se asocia con mayor riesgo de des-
nutricion preoperatoria.

La historia clinica debe incluir la curva ponderoes-
tatural, la presencia de fatiga o cianosis durante la
toma, sintomas asociados a la ingesta, etc. Se debe
realizar la evaluacién nutricional, incluyendo antro-
pometria (en percentiles o puntuacién z, con indices
que incluyen peso/talla, peso/edad vy talla/edad),
signos de insuficiencia cardiaca y signos de alarma
de desnutricion.

Es recomendable realizar anélisis de sangre con fun-
ciéon renal y hepatica, iones, metabolismo del hierro,
albumina y prealbdmina y hormonas tiroideas.

Para el abordaje inicial, se pueden usar las recomen-
daciones nutricionales para lactantes sanos con ajus-
te proteico-calérico segun evolucién y riesgo nutri-
cional. Las recomendaciones caléricas diarias en el
lactante con CC hemodindmicamente significativa y
malnutrido podrian llegar incluso a tres veces el me-
tabolismo basal, para conseguir la aceleracion en el
crecimiento y mantenerlo adecuado.
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Se debe intentar mantener la lactancia materna.
Si no es posible, se recurrird a formulas conven-
cionales. En casos con malabsorcién, se pueden
recomendar semielementales. Puede ser necesa-
rio aumentar la densidad calérica. Para ello, si no
se quiere aumentar el volumen, se pueden afadir
modulos de lipidos o hidratos de carbono; iniciar
antes la alimentaciéon complementaria (pero nunca
antes de los 4 meses) o utilizar una formula polimé-
rica liquida.

En general, el aporte liquido total no debe exceder
de los 165 ml/kg/dia. En algunos casos se necesi-
tarad intensificar el tratamiento diurético antes que
disminuir el aporte.

Se mantendra, siempre que sea posible, la via oral. La
nutricion por SNG estéa indicada cuando la nutricion
oral supone un empeoramiento de la situacién he-
modinémica, u origina fatiga, dificultad respiratoria
o hipoxemia, en caso de aumento de requerimientos
aumentados, que precise completar por esta viay en
pacientes con gasto energético elevado.

Hasta el 50 % de los cardiopatas presentan desnu-
tricién previa a la cirugia. Sin embargo, se debe de-
rivar a estos pacientes a una unidad especializada
antes de que haya desnutricién, dado que se asocia
con mala evolucién posoperatoria, mayor riesgo de
infeccion y peor cicatrizacion.

La evaluacién y el abordaje nutricionales son crucia-
les en el tratamiento de estos pacientes y mejoran
el pronéstico y la calidad de vida a largo plazo.

Ademas, los pacientes que, pese a optimizacion nu-
tricional, persistan en su alteracion del metabolismo
nutricional, deberan ser revaluados para valorar su
situacion cardioldgica.
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Prematuro; nutricion; EBPN; féormula prematura; UCIN.

INTRODUCCION

Nunca ha sido facil tratar las necesidades nutri-
cionales de los recién nacidos prematuros y en-
fermos, especialmente de los que presentan muy
bajo peso al nacer (MBPN)'. Aunque la incidencia
del retraso del crecimiento posnatal ha mejorado
en la Ultima década, sigue habiendo un porcenta-
je inaceptablemente elevado de retraso del creci-
miento (50 %) entre los lactantes con MBPN?. Se ha
investigado mucho (tanto en ciencia bésica como
clinica) sobre las necesidades nutricionales de los
lactantes prematuros y las mejores formas de pro-
porcionar una nutricién que prevenga las deficien-
cias nutricionales y de crecimiento y que consiga
resultados multiorgénicos y sistémicos ideales.
Nuevos datos sugieren que en las dos primeras se-
manas de vida la nutricién puede ser fundamental®.

Este estudio de caso se centra en los problemas
de nutricién y alimentacion a los que se enfrenta
un recién nacido prematuro con un peso al nacer
extremadamente bajo, de tan solo 250 gramos. El
bebé nacié a las 23 semanas y necesitd intervencio-
nes alimentarias especializadas durante su estancia
en la unidad de cuidados intensivos neonatales
(UCIN), en la que permanecié casi 5 meses. Las
estrategias de alimentacién empleadas, incluido el
uso de leche materna extraida, leche para prema-
turos con un alto contenido caldrico y una formula
lactea parcialmente hidrolizada, desempefiaron un
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papel fundamental para conseguir un aumento de
peso y el alta final del lactante tras 5 meses en la
UCIN, con un peso de 3,2 kilogramos.

Este estudio de caso destaca las estrategias ali-
mentarias utilizadas para favorecer el crecimiento
y el desarrollo de un recién nacido con un peso al
nacer de tan solo 250 gramos.

CASO CLINICO

El bebé de este estudio de caso nace a las 23 se-
manas de gestaciéon en Abu Dabi (Emiratos Arabes
Unidos), en el hospital NMC Royal, de una primi-
gravida que habia intentado la fecundacion in vitro
(FIV) en dos ocasiones antes de este parto. Todos
piensan que se trata de un aborto, pero la sorpre-
sa es que el nifio es dado a luz prematuro debi-
do a la rotura de la membrana, con un peso de
250 gramos. El neonato necesita ingreso inmedia-
to en la UCIN para recibir cuidados especializados,
incluidas la asistencia respiratoria y una meticulo-
sa monitorizacién de las constantes vitales. Dados
los importantes retos asociados a la prematuridad
extrema, las necesidades nutricionales del lactan-
te desempefian un papel fundamental en su trata-
miento general.

Los retos y las intervenciones en materia de ali-
mentacién son:

* Leche materna extraida: conocedor de los nume-
rosos beneficios de la leche materna, el equipo sa-
nitario colabora estrechamente con la madre para
iniciar y mantener una aportacién suficiente de le-
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che materna extraida. A pesar de las dificultades
debidas a la inmadurez del bebé, se fomenta la
lactancia materna con el apoyo de asesores de lac-
tancia, que consiste en extraer la leche y promover
el contacto piel con piel. Es suficiente solo durante
los 30 primeros dias.

Leche prematura con alto contenido caldrico: con
la evolucion de las necesidades nutricionales del
lactante, se inicia una transicidon del uso exclusivo
de leche materna al de leche para prematuros con
un elevado contenido calérico. El objetivo de esta
leche materna enriquecida es proporcionar la ener-
gia y los nutrientes adicionales necesarios para el
crecimiento y el aumento de peso. La concentra-
cion de calorias se aumenta gradualmente para sa-
tisfacer las necesidades nutricionales del lactante.

Férmula lactea parcialmente hidrolizada: debi-
do a los continuos problemas con el aumento de
peso y la absorcién de nutrientes, se plantea la
introduccion de una féormula lactea parcialmen-
te hidrolizada. Se estd ante una hiperglucemia
inexplicable, y esta férmula especializada ayuda
a mitigar la intolerancia alimentaria y a mejorar la
asimilacion de nutrientes, por lo que contribuye al
aumento de peso y al crecimiento general.

Monitorizacién y resultados: la evolucién del
bebé es meticulosamente monitorizada durante
toda su estancia en la UCIN. Se llevan a cabo
controles periédicos del peso, el volumen de
la ingesta, los patrones de crecimiento y la fun-
cion metabdlica, que sirven de orientacién para
ajustar de manera adecuada las estrategias de
alimentacion. El equipo sanitario colabora estre-
chamente con neonatdlogos, dietistas y asesores
de lactancia para garantizar que se cubran las ne-
cesidades nutricionales del bebé.

Durante un periodo de 5 meses, el bebé consi-
gue aumentar de peso, al pasar gradualmente de
los 250 gramos al nacer a los 3,2 kilogramos en el
momento del alta. Este logro demuestra la eficacia
del enfoque multidisciplinar, los planes de alimen-
tacion individualizados y la capacidad de recupe-
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racion del bebé para superar los importantes pro-
blemas de nutricion y alimentacién asociados a la
prematuridad extrema.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Los retos nutricionales y alimentarios de los recién
nacidos prematuros extremos con un peso extre-
madamente bajo exigen estrategias de gestién in-
tegrales. En este estudio de caso, la utilizacién de
leche materna extraida, leche para prematuros con
alto contenido calérico y leche maternizada parcial-
mente hidrolizada desempefié un papel fundamen-
tal para favorecer el aumento de peso y promover
el crecimiento.

El trabajo del equipo multidisciplinar, junto
con una rigurosa monitorizacién y los ajus-
tes periddicos del régimen alimentario, con-
tribuyeron al éxito de la estancia del bebé
en la UCIN.

Este caso pone de manifiesto la importancia
de las intervenciones nutricionales persona-
lizadas para estimular el correcto desarrollo
de los bebés prematuros con un peso al na-
cer extremadamente bajo.
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