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Editorial

El Trabajo Multidisciplinario
Clarissa Aguilar Molina

En la actualidad existe evidencia que respalda que la atencidn basada en equipos
multidisciplinarios mejora los resultados, e impacta de manera directa en el prondstico y
resolucion de los problemas de salud que aquejan a nuestros pacientes.

Desde diversos enfoques el modelo de atencidn basado en equipos multidisciplinarios ofrece el
logro de objetivos concretos que derivan en resultados satisfactorios para los nifios en el
contexto hospitalario. Es imperativo que exista una redistribucion estratégica del trabajo en la
que cada uno de los involucrados en la atencién del paciente, pueda ofrecerle a partir de su
conocimientoyexperienciasiempre la mejor opcion al nifio.

Estos equipos de profesionales comparten responsabilidades y especial motivacion por brindar
un manejo integral al paciente, ya que todos los miembros desempefian un papel importante, y
contribuyen en el abordaje diagndstico y planificacion de intervenciones oportunas y eficaces
para el nifio, siendo este tltimo el centro merecedor de todos nuestros esfuerzos.

Sin duda alguna conformar equipos multidisciplinarios eficaces representa una tarea
enriquecedora, a todo nivel: personal y profesional ya que se requiere de mucho compromiso,
conciencia, disciplina, responsabilidad, respeto y valoracién por el rol que cada uno juega en la
toma de decisiones en conjunto, virtudes que es necesario implementar desde la formacion
profesional en pre grado y posgrado, de las diferentes disciplinas, hasta llevarlo finalmente a
cada unode nuestros dmbitos de trabajo.
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RESUMEN

Antecedentes: las cardiopatias congénitas son
la principal causa de defectos anatomicos en los
recién nacidos a nivel mundial. En las ultimas
décadas ha mejorado la sobrevida de los
pacientes que requieren cirugias correctivas o
paliativas, aun las de mayor complejidad.
Objetivo: determinar la sobrevida de pacientes
con cardiopatias congénitas operados en el
Hospital Maria, Especialidades Pediatricas
(HMEP)enel 2017.

Metodologia: se trata de un estudio transversal
con componente analitico de 120 pacientes
intervenidos quirurgicamente en el afio 2017. Se
estimé la tasa de sobrevida a 1 afo posterior a la
cirugia. Los datos fueron extraidos de los
expedientes clinicos y fueron registrados en una
base de datos de Microsoft Access, para el
analisis de datos se utiliz6 STATA 15.0.
Resultados: latasa de sobrevida a 1 afio fue del
87.5 por cada 100 cardiocirugias realizadas. Se
encontré diferencias significativas entre los
vivos y fallecidos para nivel socioeconomico,
clasificacion RACHS-1, y Escala ROSS.
Ademas, se encontr6 asociacion con mortalidad
en aquellos pacientes que presentaron
cardiopatias cianéticas, otras malformaciones
congénitas y complicaciones durante la estancia
hospitalaria.

Conclusiones: |a tasa de sobrevida encontrada
en este estudio esta acorde con la literatura
internacional. Se recomienda profundizar en
nuevos estudios que establezcan factores de
riesgo de mortalidad en estos pacientes.

Correspondencia:

Dra. Dina Alvarez

Docencia e Investigacion, Hospital Maria, Especialidades Pediatricas,
Tegucigalpa, Honduras

dalvarez@hospitalmaria.org / +504 22713395

Recibido 28 de Junio 2021, Aceptado 10 Noviembre 2021.
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Palabras Clave: Cardiopatia Congénita,
Cirugia Cardiovascular, Sobrevida.

SUMMARY

Background: congenital heart disease is the
leading cause of anatomical defects in newborns
worldwide. In the recents decades the survival of
patients who require corrective or palliative
surgeries, even those of greater complexity, has
improved.

Objective: to determine the survival of patients
with congenital heart disease operated at the
Hospital Maria, Especialidades Pediatricas
(HMEP)in2017.

Methods: this is an analytical cross-sectional
study of 120 patients surgically operated in
2017. The survival rate was estimated at one
year after surgery. The data was extracted from
the clinical records and were registered in a
Microsoft Acces database, for data analysis
STATA15.0 was used.

Results: the 1-year survival rate was 87.5 per
100 heart surgeries performed. Significant
differences were found for socioeconomic level,
RACHS-1 classification, and ROSS scale. In
addition, an association with mortality was found
in those patients who presented cyanotic heart
disease, congenital malformations and
complications during hospital stay.
Conclusions: the survival rate found in this
study is accordance with the international
literature. It is recommended to deepen in new
studies that establish mortality risk factors in
these patients.

Keywords: Congenital heart disease,
Cardiovascular Surgery, Survival.
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Introduccion

Las cardiopatias congénitas (CC) corresponden
a aquellas entidades que por definicion son
anomalias estructurales del corazén y/o
grandes vasos intratoracicos y que estan
presentes desde el nacimiento, producidos por
defectos en el mismo durante el periodo
embrionario. En diferentes estudios se
evidencia un aumento en la prevalenciade CC a
nivel mundial, pasando de 0.6 por 1000 nacidos
vivos en 1930 a 9.4 por 1000 nacidos vivos en el
periodo de 2010 a 2017 esto en parte se debe a
la mejoria de técnicas diagndésticas (1,2.).

En Latinoamérica, de acuerdo con el reporte del
Estudio Colaborativo Latinoamericano de
Malformaciones Congénitas (ECLAMC) la
frecuencia de cardiopatias congénitas es de 2.6
por 10,000 aunque los datos en la regidén son
variables de un pais a otro (3). Ademas, se
estima que sin ningun tipo de intervencion
meédica el 14% de los pacientes no sobrevive al
primer mes de vida y el 30% al primer afo. La
tendencia actual es la realizacion de cirugia
precoz y correctora, o paliativa realizadas antes
del 1 afo de vida para mejorar la morbi-
mortalidad (4,5). Honduras por su parte cuenta
con publicaciones que indican una incidencia de
CC de 2.66 por cada 1000 nacidos vivos en el
afo 2006 en pacientes atendidos en el Instituto
Hondurefio de Seguridad Social (6).

En nuestro medio, los pacientes con estas
patologias tienen oportunidades de diagnostico
y tratamiento limitadas debido a la escasez de
personal especializado y tratamientos
quirurgicos disponibles. A partir del afio 2016 el
HMEP inicia el programa nacional de
Cardiocirugia y ya para el 2020 se han realizado
en total 941 procedimientos (7). En cuanto a la
sobrevida de los pacientes postquirurgicos esta
determinada por diversos factores como: tipo de
cardiopatia, tiempo de diagnostico, tipo de
cirugia, lesiones residuales, presencia de
cromosomopatias, estado nutricional, entre
otros, Ademas existen diferentes métodos para
estimar el riesgo de mortalidad segun el tipo de
cirugia, en este estudio utilizamos el método de
estratificacion de riesgo RACHS-1 (por sus
siglas en inglés (Risk Adjustment in Congenital
Heart Surgery) dividida en seis niveles, siendo el
RACHS-1 el menor riesgo y el RACHS-6 el
mayor (8). La informacion de la evolucion de

C

pacientes pos operados de Cardiocirugia
publicada en nuestro medio es escasa, por lo
que este estudio plantea un analisis de la
sobrevida de pacientes pos operados de
cardiopatias congénitas en Hospital Maria,
Especialidades Pediatricas durante el afio 2017.

Metodologia

Realizamos un estudio transversal analitico en
pacientes sometidos a cirugia cardiaca en
HMEP que es un hospital publico de referencia
nacional para pacientes menores a 18 afos,
hasta el momento es la Institucidn que presta
mayor atencidn clinico-quirurgica a pacientes
con cardiopatias congénitas. Durante el 2017,
se realiz6 cirugia a 184 pacientes; para este
estudio se excluyeron los pacientes a los cuales
no se logré obtener acceso a su expediente
clinico, mayores de 18 afios al afio después de
haberse realizado la cirugia. Finalmente se
tomaron en cuenta 120 pacientes para el
analisis. (FiguraNo. 1)

Numero de Procedimientos realizados
por Servicio de Cirugia Cardiovascular
en 2017 N=198

Expediente incautado por
Ministerio Publico (n=1)

Pacientes sometidos a procedi-
miento de cirugia no cardiaca (n=44)

Mayores a 18 afos al afio
después de haberse realizado
la cirugia (n=4)

— Cirugias Canceladas (n=1) |

Recién Nacidos (fallecidos con
nombre de la madre) (n=3)

——— Expedientes no disponibles (n=11)

4| Pacientes reintervenidos (n=14) |
|Expedientes Revisados (n=120) |

Figura No. 1

Previo al inicio de la investigacion contamos con
la aprobacién del Comité de Bioética de
Investigacion del HMEP asi como de las
autoridades del mismo. Se realiz6 la revision de
los expedientes clinicos por los investigadores,
registrando lainformacién en la base de datos de
Microsoft Access. El andlisis de datos se realizoé
en STATA 15.0. Se calcularon medidas de
frecuencia, medidas de tendencia central y
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dispersion. Para variables cualitativas se utilizd
prueba de chi cuadrado con el objetivo relacion de
variables entre grupos de pacientes (vivos y
fallecidos), para variables cuantitativas se utilizd
prueba t de Student y diferencia de proporciones,
ademas se calcularon Odds ratios de prevalencia
para establecer asociacion entre variables. Se
estimaron intervalos de confianza (IC) al 95%.

Resultados

Se estudiaron un total de 120 casos, de los cuales
15 fallecieron dentro del primer afio posterior a la
cirugia. Latasa de sobrevida fue del 87.5 por cada
100 cirugias. Dentro de las caracteristicas
epidemiolégicas encontramos que los varones
son ligeramente mas afectados (50.4%) que las
ninas, el 47.6% son pre-escolares, el 42.5% de los
pacientes proceden de Francisco Morazan,
seguido de Cortés y Olancho con el 11%, los
departamentos con menor procedencia fueron
Atlantida, Gracias a Dios, Yoro, Copan, Santa
Barbara, La Paz, Ocotepeque y Valle con
porcentajes entre el 1% y 4%. Se destaca que se
encontraron diferencias estadisticamente
significativas para los pacientes con nivel
socioecondmico bajo y su condicion, lo que
significa que hay relacion entre estas variables. El
grupo con nivel socioeconémico bajo fue el que
present6 mayor mortalidad. El cuadro No. 1
resume los factores sociodemograficos.

Cuadro No 1. Factores sociodemograficos de
pacientes con cardiopatia congénita
operados en Hospital Maria, Especialidades
Pediatricas afno 2017.

Condicién

Variable

Vivos Fallecidos p
n=120 (n=105) (n=15)
Sexo
Hombre 53 (50.4) 5(33.3) 0.21
Mujer 52(49.6) 10(66.7)
Edad Pediatrica
Neonato 4(3.8) 2(13.3)
Lactante menor 27(25.7) 7(46.7)
Lactante mayor 11 (10.4) 1(6.7) 0.24
Preescolar 36(34.3) 2(13.3)
Escolar 16(15.2) 2(13.3)
Adolescente 11(10.5) 1(6.7)
Nivel Socioeconémico
No Pobre 23(21.9) 0(0)
Pobre 65(61.9) 15(100)
Bajola Linea, 13(12.4) 0(0) 0.03*
Pobreza Extrema 4(3.8) 0(0)

*Estadisticamente significativo p<0.05, Fuente: encuesta.

Honduras Pedidtrica, Vol 34, No.2, 2021 ||
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La edad al diagnéstico tuvo una media de 25
meses para los pacientes vivos y 24 para los
fallecidos, dentro de este grupo el 67%
correspondieron a Cardiopatias ciandticas,
encontrando que el 60% estaba asociado a
otras malformaciones extracardiacas. El tiempo
promedio para la realizacién de la cirugia de los
pacientes que sobrevivieron fue de 33 meses
posterior al diagnostico. El tipo de cardiopatia
congénita que mas se intervino fueron las
cardiopatias congénitas aciandéticas en un 75%
como Coartacion de Aorta, PCAy CIV. EI 34% de
las cirugias fueron en pacientes con
cardiopatias ciandticas, siendo el diagnéstico
mas frecuente la Tetralogia de Fallot; se
encontraron diferencias significativas entre
ambos grupos.

Para la clasificacion de riesgo quirurgico se
utilizé la escala RACHS-1 siendo 1 el riesgo mas
bajo y 6 el mas alto. Encontramos que el mayor
numero de pacientes se catalogd dentro de la
escala RACHS-2 (35%) con una sobrevida del
92.8%. RACHS 5y 6 no fueron intervenidos en
el 2017. La genopatia encontrando con mas
frecuencia fue el Sindrome de Down (12.5%) de
los cuales el 40% fallecié. De acuerdo con la
clasificacion ROSS, que estratifica el grado de
severidad de insuficiencia cardiaca el 71.6%
corresponde al grado |. En cuanto a la estancia
hospitalaria en dias se encontr6 una media de
12 dias para los pacientes vivo y 13 dias
fallecidos, no encontrando diferencias
significativas entre ambos grupos. Se encontro
diferencias para tiempo en ventilador mecanico
y tiempo de camplaje aorta (TCA), otras
variables relacionadas con la estancia
hospitalaria se encuentran descritas en cuadro
No. 2.
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Cuadro No. 2. Caracteristicas de atencion en
pacientes operados de cardiopatia congénita
en HMEP ano 2017.

Variable Condicién
Vivos Fallecidos P
Edad al diagnéstico 25 24 0.00*
(meses)
Edad a la cirugia 33 16 0.89
(meses)
Estancia
intrahospitalaria 12 13 0.66
(dias)
Estancia en UCI 4 7 0.21
(dias) '
Estancia en sala
Tiempo de Ventilador 2 7 0.02*
mecanica (dias) ’
(minutos) ’
Tlempo de TCA 8 69 0.00*
(minutos)
Tipo de Cardiopatia
Congénita

Ciandtica de Flujo  6(5.7)
Pulmonar Aumentado

Ciandtica de Flujo
Pulmonar DisminuJido 25(23.8) 6(40)

4(26.7) 0.01*

Aciandtica de Flujo

Pulmonar Aumentado 7 0(66.7) 5(33.3)
Ko voma 468 00
Tipo de Cirugia
Correctiva 95(90.4) 13(86.7) 0.65
Paliativa 10(9.6) 2(13.3)
Riesgo RASCH
1 43(41) 2(13.3) 0.00*
2 39(37.1) 3(20)
3 21(20) 7(46.7)
4 2(1.9) 3(20)
Malformacion 0.00*
Congénita Asociada
Si 12(11.4) 9(60)
No 93(88.6) 6(40)

Clasificacion de ROSS

Y

85(81)
16(15.2)
2(1.9)
2(1.9)

1(6.7) 0.00*
1(6.7)
8(53.3)
5(33.3)

* Estadisticamente significativo p<0.05,

** Oxigenacion por membrana extracorporea.

Fuente: encuesta

C

El 59% de los pacientes presentaron
complicaciones posteriores a la intervencion
quirurgica. Dentro de las complicaciones
cardiacas el sindrome de bajo gasto
postoperatorio se presentdé en 41.3% de los
pacientes y disfuncion ventricular en el 13.7%;
de las complicaciones no cardiacas el derrame
pleural se presentd en 23.5%, neumotdrax en
21.5%, y choque hipovolémico en un 13.7%.
Como resultado de estas complicaciones el
10.8% presenté parada cardiorrespiratoria. El
46.6% de los pacientes que fallecieron lo
hicieron en las primeras 24 horas y el 53.4%
fallecié antes de los 30 dias posterior a su cirugia
catalogandose como muertes tempranas. Este
estudio encontr6 que las cardiopatias cianéticas
tienen mayor probabilidad de mortalidad que los
pacientes con cardiopatias aciandéticas.
Asimismo, los pacientes con malformaciones
congénitas y complicaciones durante su
estancia hospitalaria. Ver cuadro No. 3.

Cuadro No. 3. Factores asociados a
defuncién en pacientes operados de
cardiopatia congénitaen HMEP, afio 2017

Condicion
Factores - -
Fallecidos Vivos OR, IC95% p
n % n %

Tipo de cardiopatia

Acianética 5 33 74 71
Ciandtica 10 67 31 29

Malformaciones

0.21 0.05-0.75 0.00

Si 9 60 11 11
12.81 3.25-51.4 0.00
No 6 40 94 89
Complicaciones
Si 14 93 45 43
18.67 2.61- 801 0.00
No 1 7 60 57

Fuente: Encuesta

Discusion

En el presente estudio la tasa de sobrevida en la
poblacién sometida a procedimiento quirurgico
por presentar malformacion congénita cardiaca
fue de 87.5% a un afo. Estatasa de sobrevida es
mayor a la presentada en otros estudios como
seren el estudio de Garcia et al. (9), realizado en
Meéxico en donde la tasa de sobrevida a 1 afio
postquirargico fue de 44%; siendo similar en
otros estudios a este como lo publicado por
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Magliola et al. (10), quien reporto una tasa de
sobrevida del 88% asi como Wren et al. (11)
quienes encontraron sobrevida de 82% y 93.7%
descrito por Jenkins et al (14); se encontraron
también otros estudios latinoamericanos como
el publicado por Rodriguez et al (12) en donde
encontraron sobrevida de 79.3% en neonatos
con cardiopatia compleja.

Queda manifestada la gran importancia de
realizar cirugias tempranamente, encontrando
en este estudio que el tipo de cirugia correctiva
tiene cifras mas altas de sobrevida a un afio en
comparaciéon con la paliativa, con 88% y 83%
respectivamente. Es importante destacar que
en esta investigaciéon se encontraron cifras
mayores a lo encontrado en otras investi-
gaciones como la de Magliola et al.(10) en
donde para las cirugias paliativas se aprecio una
sobrevida cercana al 58%. Esto podria
explicarse por las altas listas de espera para
cirugia lo que provoca manejo tardio; ya que se
diagnostican e intervienen a los pacientes hasta
un afio posterior al nacimiento. En este estudio
se encontré que la intervencion se realizé en
alrededor de 16 meses posteriores al
diagnostico, cuando los tiempos quirdrgicos ya
no son favorables y resulta muy dificil cambiar el
desenlace fatal (12,13,14).

Aunque el puntaje RACHS-1 es un buen
predictor de mortalidad, no aborda los factores
individuales y estructurales de un servicio que
pueden afectar directamente los resultados
quirargicos. En este estudio el 96.8% de los
pacientes se concentraron en los grupos
quirurgicos de mas bajo riesgo (categoria 1,2,3)
aligual que en otros estudios como Claveria et al
(15), en donde el 90% de sus procedimientos se
encontraron en las mismas categorias por ende
con tasas mas altas de sobrevida. Los
procedimientos de mas alto riesgo (categorias
4,5 y 6) representan solamente 4.1% de los
pacientes intervenidos pero con una mortalidad
del 60%, siendo esta alta al igual que en el
estudio de Claveria et al en donde presentaron
solo el 12% del total de procedimientos y el
45% de toda las defunciones (15). En este
estudio el riesgo quirurgico fue determinado por
la clasificacibn de RASCH-1 encontrando tasas
de mortalidad de 4.5% en la categoria 1; 7.2%
en categoria 2; 25% en categoria 3; y 60% en la
categoria 4; no se intervinieron pacientes
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correspondientes a categoria 5 y 6. En una
investigacién realizada en S&o Paulo (7) en
2011 la mortalidad fue de 0.9%; 4.7%; 8.5%;
20.4%; 42.9% y 50%, en la categorias 1, 2, 3, 4,
5 y 6, respectivamente, mostrando una
disminucién en sus porcentajes de mortalidad,
desestimando otras afecciones presentadas por
los pacientes al momento de la intervencién
(16).

En un estudio realizado en Bélgica en paciente
operados por cirugias complejas como las
cirugias realizadas para la correcciéon de
transposiciéon de grandes arterias después de
30 afos de haber realizado procedimientos. Se
encontr6 que de 339 pacientes estudiados,
24.2% murieron durante el posoperatorio
inmediato o tardio; la mortalidad temprana se
dio en el 16.5% de los pacientes y mortalidad
tardia se dio en el 7.7% de los casos (17). En
nuestro estudio no se ahondd sobre factores
relacionados con mortalidad temprana o tardiay
deben ser considerados para estudios
posteriores. En los paises en desarrollo,
ademas de la complejidad del procedimiento,
deben tenerse en cuenta otros determinantes al
evaluar la mortalidad. Aproximadamente el 90%
de los nacimientos en todo el mundo ocurren en
estos paises y solo una pequefia parte de la
poblacién (7%) tiene acceso al tratamiento de
cardiopatias congénitas, debido a la falta de
recursos en el area, lo que lleva a un aumento de
la morbilidad y la mortalidad (18,19) como en
nuestro estudio en donde se encontré retraso en
las intervenciones donde el promedio los
pacientes tendrian que esperar hasta 32.9
meses antes de lograr ser intervenidos. Otro
factor en la poblacion que fallecié fue el tiempo
de estancia en TCA encontrando tiempos
promedios de 129.3 minutos y tiempos de
circulacion extracorpoérea y 68.7 minutos siendo
establecido de forma general que un tiempo de
pinzamiento adrtico inferior a los 60 minutos y un
tiempo circulacién extracorpérea (TCEC) menor
de 90 minutos presenta una menor mortalidad
en los casos. Este estudio no hizo énfasis en
factores de mortalidad quirdrgica temprana y
tardia que podrian dar mejores resultados para
la comprension de los pacientes fallecidos
(20,21). Lalimitante principal de este estudio fue
la utilizacion de fuente secundaria como fuente
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de datos, que por consiguiente los datos
faltantes no pueden ser recuperados. De igual
forma la falta de disponibilidad de algunos
expedientes clinicos redujo la cantidad de datos
obtenidos. De igual manera, la cantidad no muy
robusta de pacientes estudiados limit6 el analisis
para variables muy importantes como ser: tasa
de sobrevida por tipo de cardiopatia y tipo de
correccion quirurgica. A pesar de las limitantes
consideramos que se aportan datos que pueden
servir para la formulacién de hipo6tesis en
estudios futuros.

Conclusién:

Encontramos una tasa global de sobrevida del
87.5% en aquellos pacientes que fueron
intervenidos quirurgicamente, con pronostico
desfavorables aquellos cuya complejidad era
superior segun el calificativo que otorga la
puntuacion RASCH1, lo que es acorde a la
literatura disponible. Los factores dependientes
desfavorables que se involucran significa-
tivamente en la mortalidad de los pacientes
operados se conducen en base a la variante
anatémica de cardiopatias cianéticas de flujo
pulmonar aumentado o disminuido, esto implica
cirugias de mayor complejidad, asi como el
prolongado tiempo de espera entre el
diagnostico y la cirugia. Se hacen necesarios
mas estudios que profundicen en factores
asociados a mortalidad quirurgica temprana y
tardia en pacientes con CC.
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RESUMEN

La enfermedad inflamatoria intestinal (Ell) se
define como una entidad cuya caracteristica
principal es la inflamacidén crénica en
diferentes localizaciones del tubo digestivo,
caracterizada en periodos de inactividad 6
remision, inducido en la mayoria de ocasiones
por el tratamiento médico establecido,
alternando con otros de actividad, que se
conocen como brotes. Dentro de este grupo se
engloban otras enfermedades con diferentes
caracteristicas y evolucion como la colitis
ulcerativa (CU) caracterizada por ser una
enfermedad inflamatoria crénica que afecta de
manera difusa, continua y exclusiva la mucosa
del colon.

Descripcion de caso clinico: escolar
masculino de 8 afios de edad, con
antecedente de Hepatitis A, con historia de
diarrea con moco, sangre, dolor y distension
abdominal de 4 meses de evolucion,
acompanado de anemia y acropaquias; se
realizé estudio endoscopio que evidencio
gastropatia nodular moderada de antro,
duodenitis nodular moderada y colitis
ulcerosa, su biopsia reporto colitis ulcerosa
cronica inespecifica.

Conclusion: la CU siendo una enfermedad
inflamatoria de predominio de intestino
grueso, se debe sospechar en pacientes con
manifestaciones cronicas gastrointestinales
cronicas, a continuaciéon, se presenta caso
de paciente en rango pediatrico, donde se
puede observar manifestaciones
gastrointestinales, asi como extragastro-
intestiales no habituales.

Palabras Claves: colitis ulcerosa, diarrea
crénica, enfermedad inflamatoria intestinal,
sangre, reporte de caso.
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ABSTRACT

Inflammatory bowel disease (IBD) is defined as an
entity whose main characteristic is chronic
inflammation in different locations of the digestive
tract, characterized by its clinical course, periods of
inactivity or remission, induced in most cases by
established medical treatment, alternating with
others of activity, which are known as outbreaks.
This group includes other diseases with different
characteristics and evolution, such as ulcerative
colitis (UC) characterized by being a chronic
inflammatory disease that affects the colon
mucosa in a diffuse, continuous and exclusive
way.

Description of clinical case: 8-year-old male
schoolboy, with a history of Hepatitis A, with a
history of diarrhea with mucus, blood, pain and
abdominal distension of 4 months of evolution,
accompanied by anemia and clubbing; An
endoscope study was carried out that showed
moderate nodular gastropathy of the antrum,
moderate nodular duodenitis and ulcerative
colitis, his biopsy reported ulcerative colitis.
Conclusion: UC being an inflammatory disease
predominantly of the large intestine, it should be
suspected in patients with chronic
gastrointestinal manifestations. The following is
a case of a pediatric patient where you can
observe gastrointestinal manifestations as well
as unusual extragastrointestial.

Key Words: ulcerative colitis, chronic diarrhea,
inflammatory bowel disease, blood, case report.

Introduccion:

CU es una enfermedad inflamatoria cronica que
afecta al coldén, se observa en pacientes que
presenten alguna predisposicion genética, sin
embargo con varias hipotesis descrita, su causa
hasta el momento se describe como idiopatica.
La CU conforma una de las entidades de la Ell,
segun la su clasificacién se describen 3
variantes: enfermedad de Crohn, colitis
ulcerativa, enfermedad inflamatoria intestinal
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indefinida o no clasificada, sin embargo, en las
guias publicadas en el 2018 por la sociedad
europea de gastroenterologia pediatrica,
hepatologia y nutricién junto con la organizacién
europea de Crohn y colitis ulcerativa, han
planteado 5 categorias: colitis ulcerativa tipica,
colitis ulcerativa atipica, Enfermedad de Crohn,
Colitis por Crohn, Enfermedad inflamatoria
intestinal indefinida (1). Estas enfermedades
son generadas por una respuesta inflamatoria
aumentada frente a la propia microbiota
intestinal (2), ademas se ha descrito que el
estimulo antigénico alimentario o infeccioso
incita al sistema inmunologico; en pacientes con
tendencia genética o lesiones previas de la
mucosa, la cascada inflamatoria no se autolimita
y las células inmunitarias activas producen
mediadores inflamatorios como citocinas (IL-1,
IL-6, IL8, factor alfa de necrosis tumoral),
metabolitos de acido araquidoénico, sustancias
intermedias de oxigeno reactivo y factores de
crecimiento, de manera continua causando
fibrosis caracteristicas en la Ell. Se han
identificado autoanticuerpos que son dirigidos
contra proteinas epiteliales colénicas como la
proteina citoesquelética tropomiosina, estos
autoanticuerpos hacen reaccion cruzada con
antigenos en los tejidos comunmente afectados
por las manifestaciones extra esofagicas, en las
que se incluyen epitelio biliar, piel, condrocitos y
cuerpo ciliar del ojo (3). Aunque estas entidades
tengan caracteristicas en comun y ciertas
particularidades pueden distinguirse con la
predisposicidon genética y su afectacion de
mucosa descrita en segun su histologia (4). La
clasificaciéon de Montreal en adultos, clasifica la
colitis ulcerativa segun la localizacién en
proctitis, si el proceso inflamatorio se restringe al
recto, colitis izquierda (cuando la inflamacion se
extiende mas alla del recto y al angulo esplénico)
y colitis extensa (cuando la inflamacion alcanza
la mucosa proximal al angulo esplénico), sin
embargo en pediatria segun la clasificacion de
Paris, la pancolitis 55-75% es la localizacién
mas frecuente, asi como lo describen en Europa
en un 55-72% y un 58% en Asia (5).

Presentacioén de caso:

Masculino de 8 afos, procedente de Aldea
Cauquira, Puerto Lempira, Gracias a Dios,
Honduras; antecedente de importancia:
hepatitis A, un mes antes de inicio de sintomas.
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Referia historia de evacuaciones disminuidas de
consistencia (semiliquidas), con sangre de 4 a 6
deposiciones al dia, intermitente, sin moco de 4
meses de evolucion; acompanado de dolor
abdominal del mismo tiempo de evolucion, tipo
colico, generalizado, sin predominio de horario,
de leve intensidad, sin atenuantes y sin
exacerbantes; ingresando por esta causa en un
centro hospitalario regional, donde se evidencio
hemoglobina de 7.1 gr/dl por lo que requiri
transfusiones en ese momento, sin poder contar
con mayores estudios, requiri6 su traslado a
nuestro centro de 3er nivel donde se ingresoé. A
su ingreso refiri6 madre pérdida de peso no
cuantificada, lucia emaciado, encontrandose en
el percentil de indice de masa corporal -2,
[lamando la atencidon la presencia de
acropaquias en ambas manos, ver figura 1.

Figura.1 Acropaquias. Fuente expediente clinico.

A nivel abdominal distendido, sin viscero-
megalias, no palidez, no ictericia en ese
momento; y evidenciando las caracteristicas
descritas de sus evacuaciones, por lo que se
decide abordaje por diarrea cronica
disenteriforme, ademas de hepatopatia crénica
por evidencia de alteraciones a nivel de enzimas
hepaticas, ver Tabla No.1.

Tabla No.1. Examenes Laboratoriales

HB: 11.1 gr/dl HTC: 34.3%
Hemograma|LEU: 19.35 10°mm3NEU:1067

cel EOS: 280 cel LINF: 3010

cel PLT: 867,000 mil

Frotis de sangre periférica: Serie roja
hipocromia mas anisocitosis. Serie blanca
leucocitosis con ligera neutrofilia; Serie
plaquetaria trombocitosis.

°)
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Quimica TGO: 231.07 U/L

Sanguinea | TGP: 147.05 U/L

Fosfatasa Alcalina: 637.33 U/L

Gamma glutamil transpeptidasa: 293.60 U/L

Creatinina: 0.48 mg/dl

Sodio: 133.6 mmol/l

Potasio:4.29 mmol/I

Albumina: 3.83g/dI

VES4 mm/h

PCR: 6.0

Bilirrubinas:

Total: 0.47 mg/dl

Directa: 0.29 mg/dl

Indirecta: 0.18 ma/dI

Estudios ‘IgA: 252.99 md/dl (Valor normal 27.00 a 195.00)

Ir’lmuno- IgG: 1889.43 mg/dl (valor normal 572.00 a 1474.00)

légicos IgM: 175.90 mg/dl (valor normal 31.00 a 208.00)
Anticuerpo Anti Musculo liso: Positivo
Anticuerpos ANA: 0.9 (negativo < 1.0)
Hepatitis B: Negativo
Hepatitis C: Negativo

Anticuerpos Antigliadinas IgA 1.1U/ml
(valor normal 0 a 12.0)

Anticuerpos Antigliadinas IgM 8.3 U/ml
(valor normal 0 a 12)

Anticuerpos Epstein Barr IgG 53.5 U/ml
(negativo<20)

Anticuerpos Epstein Barr IgM 9.8 U/ml
(negativo <20)

Anticuerpos Citomegalovirus IgG 186.8U/ml
(VN O a 1.20)

Anticuerpos Citomegalovirus IgM 0.362U/ml
(VN0 a 1.00)

Anticuerpos Toxoplasmosis 1gG 66.561U/ml
(VN 0.00 a 5.00)

Anticuerpos Toxoplasmosis IgM 0.255
(negativo <0.8)

Estudios Seriado de heces con 8-10 leucocitos

Microbio- por campo con presencia de Ameba histolitica.
l6gicos Guayaco positivo.
VIH: Negativo

Coprocultivo negativo.
Gota gruesa: negativo

KOH: escasas levaduras con pseudohifas a nivel de
esofago. (Raspado realizado durante la endoscopia).

Fuente: Expediente Clinico.

Dentro de sus estudios de imagen se realizo
ultrasonido abdominal sin alteraciones a nivel
hepatico, vesicula no distendida u otra estructura,
ademas endoscopia y colonoscopia, donde se
evidencio lesiones blanquecinas sugestivas de
candidiasis, gastropatia nodular moderada de
antro, duodenitis nodular moderada y colitis
ulcerativa con patrén nodular moderado ulcerativo
en todos los segmentos colb6nicos, con mucosa
edematosa, friable desde canal anal hasta ciego;

(o

distensibilidad, contractibilidad y direccion
normal de los segmentos colonicos
respectivamente, ver Figura No.2.

- F fi 3 i
. g 4 1
I . NN B
Figura 2. A. Mucosa colonica edematosa y pérdida de la vasculatura

normal. B. 1. Mucosa edematosa, 2. Fibrina, 3. Friabilidad.
Fuente: expediente clinico.

Ademas, se realiz6 ecocardiograma que reportd
no contar con dilatacion de cavidades, sin
defectos cardiacos, funcién sistélica ventricular
izquierda normal, no derrame pericardico,
agregado un electrocardiograma normal, por lo
que se descart6 afectacion cardiaca. Al obtener
el resultado de la biopsia de colon reporté colitis
aguda, sub aguda y crénica con focos de criptitis,
confirmando la sospecha diagnostica de colitis
ulcerativa; ademas de contar con biopsia de
eso6fago, antro y duodeno reportando gastritis
cronica. De igual forma se le realiz6 biopsia
hepatica por contar con anticuerpos positivos
para hepatitis autoimune, reportando hepatitis
lobulillar con actividad necro-inflamatoria leve.
La histologia fue atipica para hepatitis
autoinmune (HAI), sin embargo, este paciente
cumplié 12/60 en la puntuacién para criterios
diagnésticos del Grupo Internacional sobre la
HAIl indicando un diagnéstico probable, cabe
recalcar la presencia de anticuerpos especificos
y que paciente de igual forma presenta
asociacion con otra patologia autoinmune como
el cuadro actual de CU (9). Se Inicio6 tratamiento
con budesonida oral por 15 dias, metronidazol y
fluconazol por cuadro de amebas y micosis
respectivamente, en este momento con uso de
esteroide sistemico, azatioprina, sulfasalazina,
esomeprazol, acido félico (5mg/dia), sulfato de
zinc y multivitaminas como manejo de su
patologia de base, con el cual el paciente ha
evolucionado de manera satisfactoria
manteniendo un adecuado acto defecario sin
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evidencia de sangrado, ni dolor abdominal,
hasta la actualidad.

Discusion:

La CU provoca una inflamacién crénica y difusa
de la mucosa del colon, el cual compromete el
recto y una extension variable del colon,
extendiéndose de manera continua hacia el
proximal, pudiendo llegar al ciego. En los nifios
suele debutar como pancolitis en un 70%,
siendo menos frecuentes las colitis izquierdas y
las proctitis (5). En afos recientes se han
realizado avances en el descubrimiento de
genes que conlleven a una susceptibilidad a
desempefiarformas en Ell (6):

Mutaciones en el gen NOD2 / CARD15
que afectan la capacidad de
reconocimiento de las paredes
bacterianas.

DLGS5 codifica una proteina de andamiaje
involucrada en el mantenimiento de la
integridad epitelial

IL23R, que codifica una subunidad del
receptor de la citosina pro inflamatoria
interleucina - 23

Al ser una enfermedad poligénica, hay un
subconjunto de genes involucrados que se
encuentran en investigacion, se estima que, si
uno de los padres esta afectado, hay un 6.2% de
posibilidades de padecer colitis ulcerosa, este
riesgo aumenta a un 30% si ambos padres estan
afectados. (6). Otros factores descritos para
riesgo de presentar Ell es familiares en primer
grado con antecedentes con Ell, antigenos
leucocitario humano con alelos DRB1 01 Y
DRB2 02, mayor susceptibilidad para
enfermedad de Crohn en cromosomas 6y 16y
posiblemente con infecciones previas con
Listeria, Escherichia coli y Streptococcus,
sarampioén, que este momento nuestro paciente
no contaba con estos antecedentes sin embargo
desconocemos su alteraciones alelicas ya que
no se cuenta con ese tipo de estudios (7).
Clinicamente los pacientes presentan en un
90% diarrea con sangre y un 70% se acompafa
de dolor de predominio en el cuadrante inferior

SECCION CIENTIFICA

izquierdo (7), ademas de alteraciones
hidroelectroliticas e hipoalbuminemia. Pero
segun la severidad y la extension del proceso
inflamatorio, las manifestaciones seran
mayores, presentandose como peritonitis,
megacolon toxico y colitis fulminante (3). En
cuanto las manifestaciones extraintestinales un
25 a 35 % de los pacientes con Ell, se agrupan
en patologias articulares, musculo esqueléticas,
dermatoldgicas, orales, oculares, vasculares,
renales, hepatobiliares, pancreaticas, 6seas y
hematolégicas. En las manifestaciones
articulares se han descrito una variedad
periférica en un 10% en orden de frecuencia:
rodillas, tobillos, caderas, mufiecas y codos
(artritis colitica o sinovitis enterohepatica) y una
variedad axial (espondilitis anquilosante o
sacroileitis) y es mas comun cuando la
enfermedad se situa en colon (3). En nifios con
EC es comun encontrar dedos hipocraticos, que
es un tipo de osteoartropatia hipertrofica, en
especial cuando afecta intestino delgado (3). La
presencia de acropaquia puede ser un indicador
de la enfermedad intestinal, como lo
observamos en nuestro caso, en la actualidad
existe diferentes hipdtesis asociados a esta
manifestacion extra intestinal, Olm, et al (8)
considera que el origen podria ser por agentes
humorales vasodilatadores circulantes del tipo
prostaglandinas o la presencia de anastomosis
arteriovenosa de los extremos distales de los
dedos y la capa de la ufia. Romeo et al (9)
describio otra hipétesis donde refiere que esta
manifestacion inusual es secundaria a la
impactacion plaquetaria en los capilares de las
yemas de los dedos, debido a la aparicion mas
frecuente de trombocitosis en la Ell, causando
hipoxia local y activacion plaquetaria, con
expresion del factor de crecimiento derivado de
plaquetas y factor de incremento endotelial
vascular (VEGF). Esta hipétesis también esta
respaldada por los niveles mas altos de VEGF
sistémico y mucoso reportado en pacientes con
Ell activa. Las acropaquias fueron significa-
tivamente mas frecuentes en la enfermedad de
Crohn que en la colitis ulcerosa, Kitis, et al, refirid
observar esta manifestacion en un 15% y un
38% respectivamente (10), ademas de sugerir
un posible papel importante de las prosta-
glandinas en la patogenia de la enfermedad
inflamatoria intestinal, porque sus tasas
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aumentan tanto en la sangre como en las
mucosas.(8) Todas estas hipétesis respaldan
aun mas que las lesiones del intestino delgado,
en particular las lesiones del tracto gastro-
intestinal superior, pueden representar un factor
de riesgo para los dedos en palillo de tambor
como es la Enfermedad de Crohn pero no
descarta su presentacion en CU (9). Por lo
anterior descrito se sospechd en el caso que
anteriormente se describi6, que esta
manifestacion a nivel de manos fuera una
repercusion debido a la Ell y no a una patologia
de origen cardiaco, la cual hubiese sido la
primera sospecha ya que es la causa mas
comun en pediatria. Aunque la patogénesis de la
fisiopatologia de las manifestaciones
extraintestinales no estd bien definida, si
comparten aparentemente mecanismos
dependientes del factor de necrosis tumoral con
las manifestaciones intestinales, por lo que
varios estudios han demostrado el efecto
benéfico de los tratamientos anti- FNT.
Igualmente, en el 30% de los pacientes con
manifestaciones extraintestinales, aparecen
antes del diagnéstico de la enfermedad
inflamatoria intestinal (11).

Tras una rigurosa historia clinica, se debe
proceder a la realizacion de pruebas
diagnosticas correspondientes que incluyen
marcadores de inflamacién sistémica,
(velocidad de eritrosedimentacion, proteina C
reactiva), ademas comprobar niveles de
electrolitos donde la hipokalemia es el trastorno
hidroelectrolitico mas comun debido a las
perdidas gastrointestinales (12). La colitis
ulcerativa debe descartarse en aquellos
pacientes con diarrea intermitente, con
caracteristica de cronicidad, sangre en heces,
reactantes de inflamacién alterados asi como
sospecharlo en aquellos que muestra
manifestaciones inusuales como lo
evidenciamos en nuestro caso. Otra prueba que
se puede realizar es calprotectina fecal, es de
las mas sensibles para detectar actividad
mucosa que varia en rangos del 70 al 100%, ha
sido propuesta como biomarcador de
inflamacioén intestinal (13); asi como pruebas
serolégicos P- ANCA (Apunta a una proteina
llamada mieloperoxidasa (MPO) y ASCA (anti-
Saccharomyces Cerevisiae) que sirven como
pruebas diagnosticas y de seguimiento, para el

@

caso no pudo realizar por su costo. En cuanto los
estudios de imagen no estan recomendadas las
series radiograficas, pero si se sugiere podria servir
la realizacibn de un enema de bario de doble
contraste ya que pueden ofrecer detalle de la
mucosa intestinal. Sin embargo, las pruebas de
eleccién para el diagnoéstico de la CU es la
realizacién de colonoscopia y proctosig-
moidoscopia, ya que es posible encontrar
anomalias vasculares, mucosa intestinal friable,
ulceras, granulaciones que siguen un patrén
circunferencial incluyendo toma de biopsia (12). En
cuanto su pronostico de vida se equipara a la
poblacion general o es ligeramente menor; pero se
ha visto relacionada con el cancer colorrectal (37%)
y complicaciones quirurgicas (44%) cuando son
requeridos como tratamiento, por ende, con mayor
probabilidad de mortalidad (14).

Conclusiones:

La Colitis Ulcerosa, es parte de lo que se describe
como enfermedad inflamatoria intestinal,
produciendo manifestaciones clinicas
caracteristicas como diarrea con moco con sangre,
dolor abdominal y anemia, cabe recalcar que la
historia clinica y un examen fisico detallado resulta
de mucha ayuda al clinico. En nuestro caso llamo la
atencidén sus manifestaciones extraintestinales de
la CU, tomados como un dato de importancia
sumado a los estudios laboratoriales, los que
evidenciaron la sospecha diagnostica en nuestro
paciente, donde se corroboro con el estudio
colonoscopicos y su respectiva evaluacion
histologia. Consideramos que realizando una
adecuada marcha diagnostica y tomando en cuenta
todos los puntos relevantes en una evalucion clinica
completa nos llevara al diagnéstico correcto y por
ende iniciar el tratamiento correspondiente que
generara una buena evolucion como el caso que se
presentd anteriormente.
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RESUMEN:

Antecedente: el Sindrome de Bardet Biedl
(SBB) es una ciliopatia con afectacién
multisistémica, de herencia autosdmica
recesiva, siendo una patologia poco conocida
por su presentacién clinica variable con 325
casos descritos a nivel mundial; en Honduras se
ha reportado un caso unicamente en 2010. Este
sindrome es caracterizado por obesidad central,
déficit de aprendizaje, distrofia de retina,
hipogonadismo, anomalias renales, genitales y
en extremidades.

Descripcion de caso clinico: escolar
femenina, de 11 afios de edad, con antecedente
de disminucion de agudeza visual y déficit
cognitivo severo, acudi6é al servicio de
emergencia por presentar signos asociados a
infeccién del tracto urinario. Al examen fisico
obesidad central, fenotipo peculiar con
hipertelorismo, epicanto, puente nasal plano,
alteracion del I6bulo de oreja izquierda,
polidactilia en los cuatro miembros y genu valgo
por lo que se sospechd de SSB.

Conclusion: Los reportes de caso del sindrome
de Bardet Biedl son escasos, siendo este el
segundo descrito en el pais, sus caracteristicas
clinicas permitieron orientar su diagndstico y asi
brindarle un manejo integral.

Palabras Clave: Nistagmos, obesidad,
polidactilia, reporte de caso.

ABSTRACT:

Background: Bardet Biedl Syndrome (SBB) is a
ciliopathy with multisystem involvement, of
autosomal recessive inheritance, being a little-
known pathology due to its variable clinical
presentation with 325 cases described
worldwide; in Honduras, only one case was
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reported in 2010. This syndrome is characterized
by central obesity, learning deficit, retinal
dystrophy, hypogonadism, renal, genital and
limb abnormalities.

Description of clinical case: 11-year-old
female schoolgirl, with a history of decreased
visual acuity and severe cognitive deficit, went to
the emergency service due to signs associated
with urinary tract infection. On physical
examination, central obesity, peculiar phenotype
with hypertelorism, epicanthus, flat nasal bridge,
alteration of the left ear lobe, polydactyly in all
four limbs and genuine valgus, for which SSB
was suspected.

Conclusion: The case reports of Bardet Biedl
syndrome are scarce, this being the second
described in the country, its clinical
characteristics allowed to guide its diagnosis and
thus provide comprehensive management.

Key Words: Nystagmus, obesity, polydactyly,
case report.

Introduccién

El Sindrome de Bardet Biedl es una ciliopatia
con afectacién multisistémica, con herencia
autosdmica recesiva. Bardet y Biedl en 1920-
1922 respectivamente reportaron la existencia
de este sindrome (1). Su prevalencia en la
poblacion general es de 1 por cada 125,000
nacimientos, en Europa de 1:140.000 y en
América del Norte de 1: 160.000 (2). Es una
enfermedad rara, genéticamente heterogénea y
con amplia variabilidad en sus manifestaciones
clinicas (3). El diagnéstico es basicamente
clinico y se requiere la presencia de cuatro
criterios mayores o tres mayores asociados a
dos menores para hacer el diagnéstico, ver Tabla
No. 1 (4). No existe un tratamiento especifico
para este sindrome, y las complicaciones
asociadas deben tratarse en relacién a los
sintomas (5).
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Tabla No. 1. Criterios diagnosticos en el SBB.

Criterios Menores
Trastorno del Lenguaje

Mayores Criterios
Distrofia Retiniana
Polidactilia
Obesidad de Tronco
Problemas de aprendizaje

Malformaciones renales Alteraciones del comportamiento
Hipogonadismo (varones) | Apifiamiento dental / hipodontia / raices

Estrabismo / catarata / astigmatismo
Braquidactilia / sindactilia
Retraso en el desarrollo

; ; pequefias / paladarojival
Anormahdades genitales Dismorfismo craneofacial
(mujeres) Poliuria / polidipsia (diabetes insipida)

Anormalidades cardiacas congéntas
Diabetes Miellitus
Fibrosis Hepatica
Enfermedad de Hirschrprung
Anosmia

Fuente: Acosta-Ochoa M. Isabel. Sindrome de Bardet-Bied|,

modelo de ciliopatia e importancia del compromiso renal.

Servicio de Nefrologia, Hospital Universitario Hortega, Valladolid,
Espafia. Rev Nefro [internet] 2013 [consultado 10 Junio 2021]; 33 (5).
Disponible en: https://www.revistanefrologia.com/es-sindrome-bardet-
biedl-modelo-ciliopatia-e-articulo-X021169951305305X.

Casoclinico

Escolar femenina de 11 anos de edad,
procedente de la aldea Palo Pintado,
Comayagua, Honduras, con antecedente
personal patologico de déficit cognitivo severo,
disminucion de la agudeza visual y aumento de
peso, sin antecedentes familiares patoldgicos.
Acudid a centro médico con historia de fiebre de
dos dias de evolucién subjetivamente elevada,
no cuantificada, sin predominio de horario,
acompanada de disuria de misma evolucion, sin
otro sintoma acompafante. Ingresé febril 39.2
C° y taquicardia de 136 pulsaciones por minuto
con un peso de 36 Kg, talla 1.16 m, IMC: 26.8
kg/m2, perimetro abdominal 90 cm. Llamé la
atencion el fenotipo peculiar con hipertelorismo,
epicanto, puente nasal plano, apifiamiento
dental, deformidad a nivel de l6bulo de oreja
izquierda (ver figuraNo. 1) y retrognatia.

Figura No.1 A. Opacidad mitad inferior de la cérnea, B. Alteracién del
I6bulo de la oreja, Fuente: expediente clinico.

A su evaluacidn neurolégica con ataxia, ademas
de déficit cognitivo severo, retraso del lenguaje,
problemas del comportamiento como frustracion
y violencia. Disminuciéon significativa de la

SECCION CIENTIFICA

agudeza visual (fija la luz, pero no la sigue, ni
mantiene la mirada) nistagmos horizontal en
ambos ojos, opacidad en mitad inferior de las
coérneas (ver figura No. 1), leucocoria en ambos
ojos, fondo de ojo no valorable debido a
opacidad en cristalino. Ademas obesidad central
(ver figura No. 2), circulacion colateral en
abdomen con esplenomegalia, genitales
normales.

Figura No. 2. Obesidad central. Fuente: expediente clinico.

También polidactilia en ambas manos y pies,
braquidactilia en pies (ver figura No. 3) y genu
valgo.

Figura No. 3 A. Polidactilia, B. Braquidactilia. Fuente: expediente clinico

Al analizar de forma integral a la paciente se
encontraron caracteristicas compatibles con
SBB, cumpliendo con 4 criterios diagndsticos
mayores (obesidad central, polidactilia,
problemas de aprendizaje, alteracidén de vision)
y 6 criterios diagndsticos menores (retraso de
desarrollo, alteraciones de la audicion, poliuria,
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polidipsia, déficit cognitivo severo y trastorno del
habla). Asimismo, presenté6 manifestaciones
clinicas y datos de laboratorio asociados (ver
Tabla No. 2) a infeccién del tracto urinario por lo
que fue tratada con ceftriaxona intravenosa (75
mg/kg/dia) cada 12 horas por 3 dias y
posteriormente uso de antibidtico via oral con
excelente evolucion, dicho cuadro infeccioso
permitid que la paciente acudiera a un servicio
médico y asi contar con un adecuado
diagnostico permitiendo derivar a la paciente
con las diferentes especialidades que se
requieren como ser genética, oftalmologia,
cardiologia y nefrologia para su posterior
manejo y seguimiento. Actualmente paciente no
cuenta con seguimiento por cambio de domicilio
y limitando que completaran estudios o
valoracidn genética.

Tabla No. 2. Examenes Complementarios y
evaluacioén Psicoldégica.

Examen General de Orina

Globulos blancos 10-12/campo

Globulos rojos 15-20/campo

Proteinas +
Leucocitos +
Cuerpos cetonicos +

Radigrafia de Torax Sin alteraciones

Aumento del tamafio de la
silueta esplénica en relacion a
espleno-megalia.

Radiografia
de Abdomen

Déficit cognitivo severo, lengua-
Inf je incoherente, pronunciacién
el de palabras incomprensibles,

Hemograma

Globulos blancos 12.4 x1079/L
Linfocitos 2.6 x10"9/L
Monocitos 1.5 x10"9/L
Granulocitos 8.3 x1079/L
Linfocitos 29.9%
%Monocitos 12.2%
%Granulocistos 66.9%
%Hemolobina 11 g/dl
Hematocrito 33.5%
*MCV 79.1 1L
*MCH 25.9 pg
**MCHC 32.8 g/dL
Plaquetas 153,000 mm3
Quimica Sanguinea

Creatinina 0.8 mg/dl
Glicemia en ayuno 65 mg/d|
Urea 43 mg/dl
Fosfatasa alcalina 295 u/l
Transaminasa glutdmico oalacética | 35 U/l
Transaminasa glutamico piravica 19 U/

Psicoldgico afecto de animo alterado pre-
sentando arrebatos de colera,
impulsivo, violento, por el mal
empleo de su funcionamiento
intelectual.

Discusion

El SBB es una patologia poco frecuente, se hizo
una busqueda en Medline la cual mostré que
desde 1966 existen unicamente 325 casos
publicados especificamente sobre este sindrome
(6) y un reporte de caso en Honduras (5). Es
importante considerar que el cuadro clinico del
SBB es bastante variable entre cada paciente y el
diagnostico de esta patologia es cumpliendo con
cuatro de los seis criterios mayores. Nuestra
paciente presentaba 4 criterios mayores
(obesidad central, polidactilia, problemas de
aprendizaje, alteracion de vision) y 6 criterios
menores (retraso de desarrollo, alteraciones de la
audicién, poliuria, polidipsia, déficit cognitivo
severo Yy trastorno del habla) (4) similar cuadro
clinico al primer reporte de caso publicado en
2010 (5). Sin embargo, al hacer comparacion
entre algunos de los criterios mayores en ambos
pacientes, evidenciamos mayor severidad en
este caso; a nivel oftalmoldgico presentaba
disminucion significativa de la agudeza visual,
siendo caracteristico en este sindrome, en donde
estudios realizados por Beales, et al, describid
98% de los pacientes han sufrido perdida visual
antes de la tercera década de vida (6). La
polidactilia una manifestacion clinica clasica del
SBB, estaba presente en todas las extremi-dades
en esta paciente, coincidiendo con lo descrito por
Beales, et al quienes mostraron que esta se
presentaba en el 69% de los pacientes (6). Los
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problemas de aprendizaje son fre-cuentes, la
mayoria de nifios muestran un déficit de atencién
ademas de comportamiento obsesivos
compulsivos (7), en nuestro caso se encontrd
déficit cognitivo severo. Debido a las diferentes
manifestaciones clinicas y severidad con la que
se presenta este sindrome conside-ramos
importante continuar con investigaciones para
tener una mejor vision sobre el prondstico y
seguimiento de estos pacientes.

Conclusion

Los reportes del sindrome de Bardet Biedl son
escasos Y a nivel Latinoamericano se carece de
informacién, asi como en nuestro pais. Es
importante realizar un control de nifio sano para
poder captar a este tipo de pacientes de manera
temprana y asi ser derivados a las diferentes
especialidades que se requieren. De igual forma
los padres de los pacientes con este sindrome,
pueden beneficiarse al recibir informaciéon vy
asesoramiento oportuno por parte de los
profesionales sanitarios sobre cémo afrontar y
adaptarse a esta condicion.

Consentimiento informado Imagenes e
informacién autorizado por madre de la paciente.

Bibliografia

1. Forsythe Elizabeth, Beales Philip.
Bardet-Biedl syndrome. Europ J Genet
[internet] 2012 [consultado 10 Junio 2021];
21(8). Disponible en: https://www.nature.
com/articles/ejhg2012115.

2. Viteri Francisco. Enfermedades raras
correlacion clinica patolégica. Sindrome de
Bardet Biedl [internet]. Ecuador: Universidad
Guayaquil; 2018 [consultado 10 Junio 2021].
Disponible en: https://issuu.com/digital
marketingnewyork/docs/sindrome_de__bar
det_biedl__bloquead.

3. Chakravarthy D.J.K., Sarma Y.S, Sriharibabu
M, Subhramanyam K, Sivakumar T. Bardet
Biedl syndrome presenting as dilated
cardiomyopathy. J of Indi colle of cardio
[internet] 2013 [‘consultado 15 Junio 2021]; 3
(3). Disponible en: https://www.research
gate.net/publication/259162292_ Bardet-

Biedl syndrome presenting as dilated car

diomyopathy.

SECCION CIENTIFICA

4. Acosta-Ochoa M. lIsabel. Sindrome de
Bardet-Biedl, modelo de ciliopatia e
importancia del compromiso renal. Servicio
de Nefrologia, Hospital Universitario
Hortega, Valladolid, Espafa. Rev Nefro
[internet] 2013 [consultado 10 Junio 2021];
33 (5). Disponible en: https://www.revista
nefrologia.com/es-sindrome-bardet-biedI-
modelo-ciliopatia-e-articulo-X02116995
1305305X.

5. Galo Blanca, Espinoza Lesby, Villatoro
Guillermo, Alvarenga Ramén. SINDROME
DE BARDET- BIEDL. REV MED HONDUR
[internet] 2010 [consultado 10 Junio 2021];
78 (1). Disponible en: https://revistamedica
hondurena.hn/assets/Uploads/Vol78-S-
2010-14.pdf.

6. Beales PL, Elcioglu N, Woolf AS, Parker D,
Flinter FA. New criteria for improve diagnosis
of Bardet-Biedl syndrome: results of a
population survey. J Med Genet [internet]
1999 [consultado 15 Junio 2021]; 36 (6).
Disponible en: https://www.researchgate.
net/publication/12443586_New_ criteria_for

improved_diagnosis_of_Bardet-
Biedl_syndrome_Results_of a_population
survey.

7. Zelihica Deniz, Hjardemaal Finn, von der
Lippe Charlotte. Caring for a child with
Bardet-Biedl syndrome: A qualitative study of
the parental experiences of daily coping and
support. Europ J of Medic Genet [internet]
2020 [consultado 22 Junio 2021]; 63 (4).
Disponible en: https://pubmed.ncbi.nlm
.nih.gov/31972368/.

8. Zaghloul Norann, Katsanis Nicholas.
Mechanistic insights into Bardet-Biedl|
syndrome, a model ciliopathy. J clinical
Invest [internet] 2009 [consultado 10 Junio
2021]; 119 (3). Disponible en:
https://www.jci.org/articles/view/37041.

9. Marchese Emanuela, Ruoppolo Margherita.
Exploring Key Challenges of Understanding
the Pathogenesis of Kidney Disease in
Bardet—Biedl Syndrome. J Med Genetic
[internet] 2020 [consultado 20 Junio 2021];
29 (5). Disponible en: https://pubmed.ncbi.
nim.nih.gov/32954066/.

10.Putoux A, Attie-Bitach T, Martinovic J, Gubler
MC. Phenotypic variability of Bardet-Bied|
syndrome: focusing on the kidney. Rev Ped
Nephro [internet] 2012.

Honduras Pedidtrica, Vol 34, No.2, 2021 [ ]D


https://www.nature.com/articles/ejhg2012115%252523auth-1
https://www.nature.com/articles/ejhg2012115%252523auth-2
https://www.nature.com/articles/ejhg2012115%252523auth-2
https://www.nature.com/articles/ejhg2012115%252523auth-2
https://www.nature.com/articles/ejhg2012115%252523auth-2
https://www.nature.com/articles/ejhg2012115
https://www.nature.com/articles/ejhg2012115
https://www.nature.com/articles/ejhg2012115
https://issuu.com/digitalmarketingnewyork/docs/sindrome_de__bardet_biedl__bloquead
https://issuu.com/digitalmarketingnewyork/docs/sindrome_de__bardet_biedl__bloquead
https://issuu.com/digitalmarketingnewyork/docs/sindrome_de__bardet_biedl__bloquead
https://issuu.com/digitalmarketingnewyork/docs/sindrome_de__bardet_biedl__bloquead
https://www.researchgate.net/publication/259162292_Bardet-Biedl_syndrome_presenting_as_dilated_cardiomyopathy
https://www.researchgate.net/publication/259162292_Bardet-Biedl_syndrome_presenting_as_dilated_cardiomyopathy
https://www.researchgate.net/publication/259162292_Bardet-Biedl_syndrome_presenting_as_dilated_cardiomyopathy
https://www.researchgate.net/publication/259162292_Bardet-Biedl_syndrome_presenting_as_dilated_cardiomyopathy
https://www.researchgate.net/publication/259162292_Bardet-Biedl_syndrome_presenting_as_dilated_cardiomyopathy
https://www.revistanefrologia.com/es-sindrome-bardet-biedl-modelo-ciliopatia-e-articulo-X021169951305305X
https://www.revistanefrologia.com/es-sindrome-bardet-biedl-modelo-ciliopatia-e-articulo-X021169951305305X
https://www.revistanefrologia.com/es-sindrome-bardet-biedl-modelo-ciliopatia-e-articulo-X021169951305305X
https://www.revistanefrologia.com/es-sindrome-bardet-biedl-modelo-ciliopatia-e-articulo-X021169951305305X
https://www.revistanefrologia.com/es-sindrome-bardet-biedl-modelo-ciliopatia-e-articulo-X021169951305305X
https://www.revistanefrologia.com/es-sindrome-bardet-biedl-modelo-ciliopatia-e-articulo-X021169951305305X
http://www.pediatricahonduras.org
http://www.pediatricahonduras.org
http://www.pediatricahonduras.org
http://www.pediatricahonduras.org
http://www.icmje.org
http://www.icmje.org
http://www.icmje.org
http://www.icmje.org
http://www.icmje.org
http://www.icmje.org
http://publicationethics.org/
http://publicationethics.org/
http://publicationethics.org/
http://www.icmje.org/recommendations/browse/roles-and-responsibilities/defining-the-role-of-authors-and-contributors.html
mailto:revistahonduraspediatrica@gmail.com
mailto:revistahonduraspediatrica@gmail.com
mailto:revistahonduraspediatrica@gmail.com

CASO CLINICO

DOI: https://doi.org/10.5377/hp.v2i34.13573

Sindrome Hemofagocitico: Reporte de 4 casos
en el Hospital Maria, Especialidades Pediatricas.
Hemophagocytic Syndrome: Report of 4 cases
in Hospital Maria, Especialidades Pediatricas.

Maria José Sarmiento*

, Karla Fernandez Zelaya **

*Pediatra, Servicio de Cardiologia, Hospital Maria, Especialidades Pediatricas.
**Inmuno-Alergdbloga Pediatra, Directora HMEP, Hospital Maria, Especialidades Pediétricas.

RESUMEN

Antecedentes: el Sindrome Hemofagocitico
(SH) es una respuesta excesiva 6 inadecuada
del sistema inmunologico a un desencadenante
o deficiencias genéticas que dan lugar a una
reaccion inflamatoria exagerada. Este puede
clasificarse en primario si se asocia a Errores
Innatos de la Inmunidad y secundario asociado
principalmente a infecciones, neoplasias y/o
enfermedades autoinmunes.

Descripcion de casos: en el afno 2016 se
reportaron cuatro casos en el Hospital Maria,
Especialidades Pediatricas (HMEP), tres de
ellos secundarios a infecciones y uno a un
proceso neoplasico. El tratamiento de los cuatro
pacientes se basé en el protocolo HLH-2004 y
tratamiento de su causa de base.
Conclusiones: el objetivo es poder realizar un
diagndéstico oportuno, iniciar tratamiento
correspondiente y de esta manera disminuir el
porcentaje de mortalidad que confiere el
Sindrome Hemofagocitico.

Palabras Claves: hemofagocitico, fiebre,
Epstein-Barr, esteroide, etopoésido.

ABSTRACT

Background: Hemophagocytic Syndrome (HS)
is caused by an excessive or inadequate
response of the immune system to a trigger or
genetic deficiencies, which results in an
exaggerated inflammatory reaction. It can be
classified as primary if associated with hereditary
factors or primary immunodeficiency's, or
secondary, associated with infections, oncology
or autoimmune diseases.

Description of clinical cases: in 2016, four
cases regarding Hemophagocytic Syndrome
were diagnosed at Hospital Maria,
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Especialidades Pediatricas. Three of them
secondary to infections and one due to a
oncology disease. Treatment of the four patients
was based on the HLH-2004 protocol.
Conclusions: the objective is to make a timely
diagnosis, start opportune treatment and thus
reduce mortality percentage conferred by the
Hemophagocytic Syndrome.

Key Words: hemophagocytic, fever, Epstein-
Barr, steroids, etoposide.

Introduccion

El Sindrome Hemofagocitico es un grave
sindrome clinico, caracterizado por unareaccion
hiperinflamatoria generalizada e incontrolada,
de causa congénita o adquirida, secundaria a
una activacién excesiva de histiocitos y linfocitos
que condiciona una intensa respuesta de
citoquinas (1). Se clasifican en causas primarias
y secundarias; donde la primera se asocia a
Errores Innatos de la Inmunidad como la
hemofagocitosis linfohistiocitica y las
secundarias producidas por infecciones,
neoplasias o enfermedades autoinmunes,
resumidas en la Tabla No. 1 (2).

Tabla No. 1 Causas secundarias o adquiridas
mas comunes de Sindrome Hemofagocitico

Infecciones Neoplasias Enfermedades
Reumatolégicas
'Virus (VEB, VHS, CMV, Linfoma Idiopatica Artritis
Juvenil

Hepatotrépos, Dengue,
Enterovirus)

Bacterias y Leucemia Lupus Eritematoso
Micobacterias Sistémico
Hongos Melanoma Vasculitis (PAN)
Parasitos (Leishmania) Otros Autoinflamatorias
tumores Enfermedad de

Kawasaki

Fuente: Astigarraga |, Gonzalez-Granado LI, Allende LM, Alsina L.
Sindromes hemofagociticos: la importancia del diagnéstico y tratamiento
precoces. An Pediatr (Barc). 2018;89(2): 124.e1-124.e8
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La prevalencia se estima de 1-2 casos por cada
millon de nifios sin predominio de edad o sexo
(3). EI 90% de los pacientes se diagnostican por
debajo del afio de vida, no obstante, se han
descrito casos en adolescentes y adultos (4).
Las manifestaciones en este sindrome suelen
ser inespecificas. El signo de consulta mas
frecuente suele ser fiebre, con duracién mayor
de 5 dias, asi como esplenomegalia. Otros datos
importantes son a nivel laboratorial donde se
destacan citopenias, elevacion de niveles de
ferritina, hipertrigliceridemia y/o hipofibro-
genemia como se describe sus criterios en la
Tabla No. 2.

Tabla No. 2 Criterios diagnésticos de
Sindrome Hemofagocitico

A. Comprobacién de alteracion molecular consistente con
HLH: mutacién patolégica de PRF1, UNC13D, Munc 18-2,
Rab27a, SH2D1A, BIRC4

. Cinco de los siguientes criterios deben cumplirse:
Fiebre>38,5°C
Esplenomegalia
Citopenias (al menos 2 de 3 lineas celulares en sangre
periférica):

o Hemoglobina < 9g/dI
o Plaguetas < 100.000u/L
o Neutrofilos < 1.000u/I

4. Hipertrigliceridemia (TG en ayunas > 265mg/dl) y/o

hipofibrinogenemia (< 150mg/dI)

5. Hemofagocitosis demostrada en médula ésea, bazo,

ganglios linfaticos, higado

Actividad NK ausente o disminuida

Ferritina> 500 UI/L

(Si bien el protocolo HLH-2004 usa Ferritina > 500 UI/L,

generalmente se ven valores > 3.000 en casos sugerentes

y>10.000 en casos muy sospechosos)

8. CD25 soluble elevado (cadena alfa de receptor soluble de

IL-2) Valores normales del laboratorio de referencia (> 2

W=

B 2

desviaciones estandar del limite alto) son mejores que el
valor absoluto de >2.400 Ul/ul

Fuente: Beffermann C N, Pilcante S J, Ocqueteau T M, Sarmiento M.
Sindrome Hemofagocitico adquirido: reporte de cuatro pacientes
tratados con protocolo HLH 94-04. Rev. Med Chil.
2015;143(9):1172-8. (12) .

A continuacién describimos cuatro casos con
diagnostico de Sindrome Hemofagocitico que se
presentaron en el aérea de pediatria del Hospital
de Maria de Especialidades Pediatricas (HMEP)
durante el afio 2016, se detallan antecedentes
personales, hallazgos importantes durante el
curso de enfermedad, asi como tratamiento
recibido. Las causas identificadas fueron
secundarias a infecciones en 3 de los casos y
una de origen neoplasico.

SECCION CIENTIFICA
Caso1

Femenina de 14 afos de edad, procedente
de Choluteca, con antecedentes personales
de artritis séptica a los 9 afios, ingresa con
historia de fiebre intermitente de un mes de
evolucion, acompanado de cefalea, vomitos,
artralgias y evacuaciones diarreicas con
dolor abdominal de tipo célico. A su
evaluacion, mal estado general,
hepatoesplenomegalia y tinte ictérico severo
generalizado. Dentro de su abordaje a nivel
laboratorial se report6 Hemoglobina (Hb)
3.84 g/dl transfundiendo en multiples
ocasiones en otro centro médico, leucocitos
(LEU) 3,900 10A3/uL, neutréfilos (NEU) 1000
10A3/uL, Plaquetas (PLT) 108,000 10A3/uL,
VES 140 mm/hr, PCR 192 mg/L, TGO 456 U/L
y TGP 536 U/L, Bilirrubina Total de 16 mg/dl a
expensas de bilirrubinas directas (BD).
Ademas, serologia para Leishmania, Malaria,
Toxoplasma, Epstein Barr (VEB), Citome-
galovirus (CMV), Herpes Virus 1,2, Leptospi-
rosis, Hepatitis B y C fueron negativas; sin
embargo, con serologia para Hepatitis A IgM
(+). Al persistir febril se realizd estudios
inmunologicos, siendo estos negativos (ANA,
ANCA, Anti-Sm) y aspirado de médula ésea
(AMO) en el cual se observo presencia de
histiocitos aumentados, con imagenes su-
gestivas de hemofagocitosis. Otros exame-
nes de laboratorio incluyeron: Ferritina 6,610
ng/ml y Triglicéridos 452 mg/dl, completando
criterios para Sindrome Hemofagocitico
secundario a proceso infeccioso, se inicid
administracion de inmunoglobulina humana.
sin mejoria fue trasladada a nuestra
institucién, iniciando protocolo HLH-2004
(ver figura No.1), con buena evoluciéon, con
resolucién de este sindrome. Sin embargo,
debido a evolucion se completdé abordaje,
cumpliendo criterios de Artritis Idiopatica
Juvenil Oligoarticular. Actualmente estable y
con control de su enfermedad.

Caso2

Femenina de 2 aios de edad, procedente de
Intibuca previamente sana, con cuadro de
fiebre intermitente durante 1 mes, diaforesis,
palidez y tinte ictérico generalizado. Al
examen fisico, con hepatoesplenomegalia, a
nivel laboratorial reportando Hb: 7.3 g/dl, LEU
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1,590 10A3/uL, PLT: 135,000 10A3/uL, VES 10
mm/hr, PCR 24 mg/dl, Ferritina: 2,640 ng/ml,
Fibrinbgeno: 314.5 mg/dl, Trigli-céridos: 418 mg/dI,
TGO 44 U/L, TGP 85 U/L, serologia negativa para
Leishmaniasis, Malaria, CMV, Herpes Virus 1,2,
Hepatitis A, Hepatitis B y Hepatitis C. No obstante,
con serologia positiva para virus Epstein Barr (IgM),
agregado AMO reportando hiperplasia de la serie
roja con cambios megaloblasticos e histiocitos
hemofagocitando, completando criterios para
Sindrome Hemofagocitico. Se inici6 tratamiento
con inmunoglobulina humana y esteroide, con
mejoria parcial, por lo que fue trasladada a nuestra
institucion para manejo con protocolo HLH 2004.,
donde tuvo una respuesta favorable con remision
de su patologia.

Caso3

Femenino de 10 meses de edad, procedente de La
Libertad, Francisco Morazan previamente sana,
ingresé con cuadro de fiebre persistente durante
mas de 1 mes, palidez, hepatoesplenomegalia y tos
seca, se realiz6 radiografia de térax evidenciando
neumonia bilateral, ademas de estudios
laboratoriales reportando Hb: 7.8 g/dl, LEU 12,380
10A3/uL, Plaquetas: 84,100 10A3/uL, con
reactantes de fase aguda VES 66 mm/hr, serologia
negativa para VEB, CMV, Toxoplasma, Herpes
Virus y VIH. Al persiste febril se realiz6 AMO
reportando presencia de amastigotes, sin observar
células hemofago-citando en ese momento, sin
embargo, aun con tratamiento establecido al
persistir febril se complementaron parametros para
hemofagocitosis, reportando Ferritina: 1,500 ng/ml,
Triglicéridos: 785 mg/dI, Fibrinogeno: 125.6 mg/dl,
TGO 139.4 U/L, TGP 51.9 U/L. Cumpliendo 5
criterios para Sindrome He-mofagocitico
secundario a Leishmaniasis Visceral. En este caso
se modificé el protocolo HLH 2004, unicamente se
utilizé esteroide (dexametasona), con respuesta
favorable del paciente.

Caso4

Femenino de 14 anos de edad, procedente de
Puerto Lempira, Gracias a Dios con historia de
malestar general, astenia, adinamia, postracion,
artralgias generalizadas y fiebre de 1 mes de
evolucion hospitalizada en tres instituciones previo
a su ingreso a nuestra instituciéon. Con uso de
antibioticoterapia por sospecha de infeccion del
tracto urinario, al seguir febril y por lugar de

Go
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procedencia se sospechd malaria iniciando
empiricamente tratamiento. Posteriormente
con pancitopenia Hb 8.5 g/dl, LEU: 520
10A3/uL, NEU: 280 10A3/uL, linfocitos: 160
10A3/uL, PLT: 54,000 10A3/uL, realizandose
AMO en un inicio el cual no mostré elementos
ajenos a la médula o presencia de blastos,
sin embargo, al obtener resultado de biopsia
de hueso se reporta Linfoma de Hodgkin
estadio 1V, agregado a su antecedente
oncoldgico y alteracion a nivel hematologico
continuo febril. Se complementaron estudios
para Sindrome Hemofagocitico reportando
Ferritina 14,290 ng/ml, Fibrinbgeno 150
mg/dl, TGO 29 U/L, TGP 13 U/L, confirmando
diagnostico de SH. Se administré
inmunoglobulina humana y dexametasona e
inicio protocolo de quimio-terapia, sin
embargo, con térpida evolucion ya que
lamentablemente el paciente fallecié ante
estadio avanzado de enfermedad.

FiguraNo.1 EsquemaHLH 2004

Ciclosporina
Mantener

10 mg/m; gime
mg/m
S T
_—
VP16
“ WvYyyv gy Trasplante de células
progenitoras hematopoyéticas

niveles séricos
200-300 mg

12 3 45 67 8 910 15 20 25303540

Evaluacion de todos los
parametros

Fuente: Espinosa Bautista KA, Garcia Fossas P, Le6n Rodriguez E.
Sindrome Hemofagocitico. Conceptos actuales. Gac Med
Mex. 2013;149(4):431-7.

Discusion

El Sindrome Hemofagocitico es provocado
por una respuesta excesiva o inadecuada del
sistema inmunologico a un desencadenante,
sea infeccioso, neoplasico, reumatoldgico o
metabolico que da lugar a una reaccion
inflamatoria exagerada (5), esta puede
condicionar un dano tisular irreversible que
puede ser mortal. La forma secundaria es
una patologia frecuente, sin embargo, sub
diagnosticada, debido a la similitud del
cuadro a otras situaciones clinicas, en
especial infecciones severas (6). Las causas
mas frecuentes inductoras del sindrome
hemofagocitico son las infecciosas,



principalmente las virales, responsables en un
50% de los casos (7), siendo el mas frecuente el
virus Epstein-Barr, comun en poblacién
pediatrica con mal prondstico, en especial en
pacientes inmunocompro-metidos. Otro virus
destacado es el CMV que contribuye con el 30%-
50% de los casos (8). Aunque los virus son la
causa mas comun de hemofagocitocis, también
se puede presentar por micosis, micobacterias,
parasitds como leishmaniasis y malaria, siendo
estas ultimas tres enfermedades endémicas y
de altaincidencia en nuestro pais.

De los casos descritos, uno de ellos fue
secundario al VEB. Las infecciones asociadas al
mismo se han ligado como desencadenante de
cuadros neoplasicos. Estas generan una
disregulacion celular y pueden simular un
linfoma de células T, que debe tomarse en
cuenta al confirmar la infeccidon por VEB. Es
necesario vigilar la historia natural de esta
enfermedad, ya que es el inicio de enferme-
dades neoplasias (linfoma) que requerian
manejo en conjunto con quimioterapia (8). En
nuestro caso inicialmente se manej6 con
gammaglobulina endovenosa y pulsos de
metilprednisolona, mostrando mejoria parcial,
sin embargo, los marcadores laboratoriales de
enfermedad reflejaban aun actividad de la
enfermedad, por lo cual se establecié esquema
a base de dexametasona, ciclosporina y
etopoésido segun el protocolo HLH-2004, con
respuesta favorable.

Contrario al caso de sindrome hemofagocitico
asociado a infeccién por Leishmaniasis Visceral
la cual remitié solamente con uso de esteroide
(dexametasona) y control de cuadro infeccioso
segun esquema establecido. Se ha establecido
el uso de corticoesteroide en aquellos pacientes
cuyas principales manifestaciones clinicas sean
debidas a la reaccion hemofagocitica (6), al
contar con el desencadenante de un SH e
identificarlo de manera temprana principalmente
infecciones permite brindar un tratamiento
especifico a la etiologia infecciosa por ende una
resolucion satisfactoria, tal fue el caso de la
paciente descrita anteriormente, a quien se le
administro6 Antimoniato de Meglumina
(Glucantime) segun esquema y ciclo de
corticoesteroide (dexametasona), con evolucién
satisfactoria. Es importante resaltar que en este
caso solamente se observé amastigotes en el
aspirado de medula ésea, sin presencia de

SECCION CIENTIFICA

células hemofagocitando, lo cual no excluy6 el
diagnostico de Sindrome Hemofagocitico,
contando con los demas criterios. La presencia
de hemofagocitosis en medula 6sea al inicio se
observa solamente en 30-40% de los casos y
aumenta al 80-90% con la progresién de la
enfermedad (5), lo que nos hace pensar que
esta paciente se encuentra en una etapa inicial
de su SH. La AMO es un requisito indispensable
para establecer el diagnéstico, siempre y
cuando se cumplan los otros criterios clinicos y
laboratoriales.

Otra causa desencadenante del sindrome son
las neoplasias, en ciertos casos suele ser la
primera manifestacion de dicho proceso (9). En
el caso de nuestro paciente se tomo en cuenta el
cuadro clinico, asi como marcadores
laboratoriales para establecer el diagndstico,
aun y cuando el aspirado de medula ésea en un
inicio no indico malignidad o datos de
hemofagocitosis, debido a la alta sospecha de
probable proceso neoplasico fue necesario
realizar biopsia de hueso, corroborando el
diagnoéstico de Linfoma de Hodgkin. Cabe
recalcar que el tratamiento y pronéstico del
sindrome hemofagocitico asociado a neoplasia
dependera de la variedad histoldgica del tumor
(3), lo que resulta un verdadero reto tanto para
su identificacion, asi como para su tratamiento,
en nuestro caso el estadio con que se
encontraba el paciente limitd que tuviera una
evolucion satisfactoria como se evidencié en los
casos previos.

No podemos dejar de tomar en cuenta los
errores Innatos de la Inmunidad (Ell) como
factor desencadenante. En un estudio realizado
se identificaron 63 pacientes con EIll que
cumplieron criterios clinicos y laboratoriales
para sindrome hemofagocitico, en 36 de ellos el
sindrome fue su manifestacion inicial, antes o al
momento de diagnostico de su EIl (10).

Es importante tomar en cuenta los diagndsticos
diferenciales, sin embargo, la sospecha de este
sindrome es primordial; los casos presentados,
todos cursaron con fiebre persistente, hepatoes-
plenomegalia, bicitopenia y niveles elevados de
ferritina, hipertrigliceridemia, asociados a causa
secundarias. Estos datos concuerdan con la
literatura que indican que la fiebre y esplenome-
galia estan presentes en el 75% de los pacientes
al momento del diagnostico, mientras que la
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bicitopenia, hipertrigliceridemia y ferritina > 500
ng/ml se encuentran en la mitad de los casos (2).
En relacion al tratamiento, el objetivo es suprimir
la excesiva respuesta inflamatoria que pone en
riesgo la vida del paciente. Debe ajustarse a la
causa, gravedad clinica y evolucion. Las
decisiones terapéuticas son complejas porque
muchos pacientes presentan infecciones con
gérmenes identificados y se prioriza el
tratamiento especifico ante la sospecha de
infecciones, que en algunos casos resulta
insuficiente (5). El aumento en la sobrevida de
los pacientes una vez elaborados los protocolos
HLH-94 y HLH-2004, inicialmente se
consideraba que era de un 5%, ahora es del 50-
70%, si este se inicia en el momento oportuno
con el uso del protocolo (11). Los nifios menores
de 1 afo de edad, con posibilidades de tener
enfermedad genética son candidatos al uso del
protocolo HLH- 2004, terapia combinada con
dexametsona, ciclosporina Ay etoposido (10). Si
la evolucion lo amerita y el paciente no cuenta
con contraindicaciones se debe utilizar
etopo6sido, aun con sus efectos adversos es
preferible ante una respuesta insuficiente o
desenlace desfavorable.

Conclusién

El SH sigue siendo un reto diagnéstico para el
clinico ya que cuenta con una gamma de
desencadenantes, que puede generar confusion
al médico y por ende, retrasar su diagnostico.
Debido a la presentacién inespecifica de la
enfermedad y poco conocimiento sobre la
patologia; en nuestro pais, suelen no
sospecharse o diagnosticarse los casos. Por lo
que recordamos debe considerarse el
diagnostico de Sindrome Hemofagocitico en
aquellos pacientes donde la historia natural de la
enfermedad tenga una progresion inusual
ademas de completar los criterios clinicos vy
parametros laboratoriales anteriormente
mencionados. Esto debe orientar la sospecha
diagnéstica para iniciar tratamiento a la
brevedad posible y prevenir un desenlace fatal.

Limitaciones: no fue posible obtener valores
relevantes para completar criterios diagnosticos

@

en dos de los cuatro casos presentados. De igual
manera, desconocemos el por qué en uno de los
casos presentados no se completd tratamiento
segun protocolo establecido. No fue posible
contar con lainformaciéon completa ya que previo
aingreso en la institucion, fueron tratados en otro
centro hospitalario nacional.
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INSTRUCCIONES PARA PRESENTACION DE MANUSCRITOS

La Revista Honduras Pediatrica es el 6rgano
oficial de difusion y comunicacioén cientifica de la
Asociacién Pediatrica Hondurehna
(www.pediatricahonduras.org). Fundada en
1963 patrocinado por él Patronato Nacional de
la Infancia (PANI) avalado por la Asociacién de
Pediatria.

Honduras Pediatrica es una publicacion
Semestral, publicando dos numeros al afio:
Numero 1 (enero - junio) y Numero 2 (julio -
diciembre) que difunde el contenido cientifico
basado en los lineamientos de ética y calidad de
las publicaciones. En general sigue las pautas
marcadas en la revistas biomédicas, elaboradas
por el Comité Internacional de Directores de
Revistas Médicas (ICMJE) las cuales se
encuentran disponible en www.icmje.org.

1. Mision, Vision, Alcance

Misién

Documentar y difundir el conocimiento médico
cientifico derivado de las investigaciones
originales, en el campo pediatrico de nuestro
pais, con la finalidad que dichos resultados,
sean de utilidad teérica y practica, con validez
ética y cientifica, destacando la labor, esfuerzoy
compromiso con la nifiez de Honduras.

Visidén

Ser el medio de divulgacioén cientifica pediatrico
en todas sus especializaciones, expandiendo el
conocimiento y experiencia a través de
publicaciones que lleguen a todos aquellos
involucrados en la atencién directa al paciente
pediatrico y que sirvan de aporte a nuestra
practica diaria y motiven a la educacion médica
continuay alainvestigacion.

Con el objetivo de recopilar y organizar toda la
produccion cientifica que surge como resultado
de la practica clinica, diagndstica y terapéutica
relacionada a la poblacion pediatrica, llevado a
acabo en los diferentes niveles de atencién y
centros de formacién de nuestro pais, para
estructurarla dentro de una publicacién de alto
nivel cientifico, que se encuentre al alcance de
todos los interesados en mejorar su practica
pediatrica diaria, con un enfoque actualizado,
ético e investigativo.

Alcance

Honduras Pediatrica contempla la difusion de
investigaciones médicas, presentadas bajo la
modalidad de: articulos originales, presentacion
de caso(s) clinico(s) o reporte de caso (s),
revision bibliografica, anatomia patoldgica,
imagenes en pediatria, retos diagnosticos,
algoritmos de abordaje en subespecialidades
pediatricas, y temas de interés general de los
problemas que inciden sobre la poblacién
infantil. De manera que la informacién sea
accesible alos diferentes niveles de atencion en
salud, y grados académicos como estudiantes,
asi como especialista o subespecialista.

2. Contenido

La Revista Honduras Pediatrica se reservara
todos los derechos legales de reproduccién del
contenido. Los manuscritos se reciben en el
entendido de que son originales e inéditos; que
no han sido publicados parcial o totalmente ni
sometidos para publicacion a ningun otro medio
y que no lo seran sin autorizacion escrita del
Comité Editorial de la Revista.

Los temas publicados en esta revista, son
interés puramente pediatrico en el cual
involucran las diferentes subespecialidades
pediatricas incluidas alergia, inmunologia,
hemato-oncologia, infectologia, cirugia,
oftalmologia, cardiologia, nefrologia, patologia,
radiologia, otorrinolaringologia, neurologia,
neonatologia, urgencias, cuidado intensivos,
gastroenterologia, dermatologia, neurologia,
genética, endocrinologia, neurocirugia y otras
afines a la atencion de la salud pediatrica.
Resultado de estas investigaciones inéditas
cualitativas o cuantitativas en las categorias de:
articulos originales, presentacion de casos
clinicos o reporte de caso, revision bibliografica,
imagen en la practica clinica, reto diagnostico,
algoritmo de abordaje diagnostico y terapéutico.
Asimismo, la informacién concerniente a
reuniones, Congreso Nacionales e
Internacionales ligados a Pediatria que sean
avalados por la Asociacion Pediatrica, siendo
esta seccidn regulada por el Comité editorial y la
Junta Directiva. Todo este procesamiento se
genera sin costo alguno para la inclusiéon de la
informacion.
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2.1 Principios Eticos

La seleccion del material propuesto para
publicacion se basa en los siguientes criterios
generales: idoneidad del tema para la Reuvista,
solidez cientifica, coherencia del disefio
(planteamiento l6gico del problema y plan para
lograr el objetivo del estudio), originalidad,
actualidad y aplicabilidad de la informacién; con
acatamiento de las normas de ética de la
investigaciéon y publicacién recomendadas por
el Committee on Publication Ethics (COPE,
http://publicationethics.org/).

Todos los autores que se mencionen en los
manuscritos deben haber hecho una
contribucion cientifica significativa, de acuerdo
las guias detalladas de autoria que brinda el
International Committe of Medical Journal
Editors (ICMJE), http://www.icmje.org/reco
mmendations/browse/roles-and-
responsibilities/defining-the-role-of-authors-
and-contributors.html.

3. Envio del Manuscrito

El manuscrito final debera presentarse con las
siguientes especificaciones en la primera
pagina:

- Especificartipo de articulo.

- Todo manuscrito debera de ser elaborado
en una sola columna, en formato MS Word,
en letra Arial 12 y 1.5 de interlineado, en
tamano carta.

- El Titulo debera incluir el nombre del
articulo en espanol e ingles; seguido de los
nombres y apellidos del autor(es);
describiendo grado o cargo, departamento
e institucion en que trabaja, identificados
por asteriscos (*).

- El Autor corresponsal debera enviar el
manuscrito a la direccion via electrénica
revistahonduraspediatrica@gmail.com,
donde se acusara de recibo y debera incluir
su respectiva carta de solicitud de
publicacién con la declaracion de autoria y
conflicto de interés si existiera. Ademas,
debe brindar informacién de contacto
(direccién, correo electrénico y numero
telefénico para su correspondencia).
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- Cada autor debera de contar y proporcionar
en el manuscrito su respectivo identificador
de autor, denominado ORCID (Open
Research and Contributor ID), de no contar
con él, lo puede adquirir de manera gratuita
a través de la pagina https://orcid.org y

adjuntarlo.

En la segunda pagina de su trabajo final debera
adjuntar:

Resumen/Abstract

Debe ser conciso y aportar el maximo de
informacion posible sobre el contenido del
trabajo y sus conclusiones mas importantes.
Siendo la sintesis del articulo no debe exceder
de 350 palabras para articulos originales, para
revision 250 palabras y para reporte de caso no
exceder de 200 palabras, ademas de ser escrito
eninglésy espafol. Verla seccion 3.1.

Palabras claves: se deben colocar al final del
resumen, utilizandose minimo 3, y maximo 10
palabras claves o frases cortas que capten los
temas principales del articulo, escrita tanto en
inglés como espanol, en orden alfabético,
separadas por coma o punto y coma, tomando
en consideracion el uso de los descriptores en
ciencias de la salud (DeCS), disponible en
https://decs.bvsalud.org/E/homepagee.htm.
Para especificacion por articulo ver secciéon 3.1.
Aquellos articulos que no cumplan con las
Instrucciones para Autores seran devueltos con
observaciones especificas. Todo articulo que
cumpla con las Instrucciones para Autores sera
registrado para iniciar su proceso editorial.

3.1 Tipos de Articulos

Deberan ser dirigidos segun su categoria, se
desglosa a continuacién cada una de las
caracteristicas respectivas:

3.1.1 Articulo Original:
Los cuales podrian tratarse de Investigaciones
clinicas, observacionales, revisiones
sistematicas, meta-analisis y otros. Estos no
deben excederse mas de 3500 palabras
(excluyendo titulo, autores, resumen, palabras
clave, bibliografia, cuadros y figuras) y se debe
presentar segun el siguiente formato:
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Titulo: maximo 15 palabras, en espaiol e
inglés, ver seccion 3.

Autores e Instituciones: nombre del autor
(es), grado académico, nombre completo
del centro de trabajo, ver seccion 3.

Resumen: maximo 350 palabras
(excluyendo palabras claves), en espafol e
inglés, incluyendo las siguientes secciones
objetivos, métodos, resultados y
conclusiones.

Palabras claves: 3 a 10 palabras, ver
seccion 3.

Introduccién: se debe redactar en un
maximo de tres a cuatro parrafos, ademas
de brindar informacidn sobre el problema a
investigar; asi como su justificacion. Con
uso de las referencias pertinentes, no debe
contener cuadros nifiguras.

Metodologia: debe redactarse en tiempo
pasado. Esta seccion debe explicar de
manera detallada el tipo de estudio
realizado, tiempo de duracién del mismo,
lugar donde se realizd, describir claramente
la seleccidn y caracteristicas de la muestra,
las técnicas, procedimientos, equipos,
farmacos y otras herramientas utilizadas;
de forma que permita a otros investig-
adores reproducir la experiencia. Asi
mismo, se deberan incluir los métodos
estadisticos utilizados y especificar los
aspectos éticos observados durante la
investigaciobn como el consentimiento
informado de los sujetos que participaron
en el estudio de requerirlo. Se podran usar
referencias bibliograficas pertinentes.

Resultados: debe redactarse en tiempo
pasado. Se presentaran los hallazgos mas
importantes de la investigacion realizada,
utilizando de preferencia la forma
expositiva y sélo cuando sea estrictamente
necesario los cuadros, figuras o
ilustraciones. No debe repetirse en el texto
lo que se afirma en las ilustraciones,
cuadros o figuras. Los resultados no deben
expresar interpretaciones, valoraciones,

juicios o afirmaciones, ni utilizar expre-
siones verbales como estimaciones cuanti-
tativas (raro, la mayoria, ocasionalmente, a
menudo) en sustitucion de los valores
numéricos. En cuanto a graficos, figuras y
tablas no exceder de 5 en total. Ver seccion
4

- Discusién: es util comenzar la discusion
resumiendo brevemente los principales
resultados y explorando sus posibles
mecanismos o explicaciones, y redactarse
en tiempo pasado. Debe destacarse el
significado y la aplicacion practica de los
resultados, las limitaciones y las recomen-
daciones para futuras investigaciones. Se
debe enfatizar en aquellos aspectos nuevos
e importantes del estudio y en las conclu-
siones que se deriven de ellos. Podran
incluirse recomendaciones cuando sea
oportuno y considerar especial interés la
discusion de estudios previos publicados en
el pais por lo que se sugiere revisary citar la
literatura nacional o regional relevante
relacionada con el tema con el propdésito de
respaldar la idea central que se esta
discutiendo. Se debe evitar que la discusion
se convierta solamente en una revision
bibliografica y que se repitan los conceptos
que aparecieron en otras secciones.

- Conclusiones/Recomendaciones: pueden
incluirse de ser oportuno por los autores,
enfatizando la aplicacion de los resultados y
los aspectos de interés para futuras
investigaciones.

- Agradecimientos: dirigida a la contribucion
de personas o instituciones, sea: apoyo
técnico, financiero o intelectual que no
implique autoria.

- Bibliografia: debe contener de 15 a 20
referencias como minimo, con una
antigiedad no menor de 10 afos, ver
seccion 6.

3.1.2 Articulo para Presentacion de Caso(s)
Clinico(s) 6 Reporte de Caso (s).

No debe de exceder de 3000 palabras
(excluyendo titulo, autores, resumen, palabras
clave, bibliografia, cuadros y figuras) y debe
contener el siguiente formato:
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Titulo: maximo 15 palabras, debe incluir la
frase “Reporte de caso”, en espafol e
inglés, resto ver seccion 3.

Autores e Instituciones: nombre del
autor(es), grado académico, nombre com-
pleto del centro de trabajo, ver seccion 3.

Resumen: maximo 200 palabras
(excluyendo palabras claves), en espanol e
inglés, incluyendo las siguientes seccio-
nes: antecedentes (ademas de incorporar
porque es unico y su contribucién al ambito
cientifico), descripcién del caso clinico
(sintomas y signos clinicos relevantes) y
conclusiones (aportacion del caso).

Palabras claves: 2 a 5 palabras, que
identifiquen diagnostico o intervenciones
incluyendo “reporte de caso”.

Introducciéon: se debe redactar en 1 o 2
parrafo, resumiendo los antecedentes y
haciendo referencia a la literatura médica
pertinente.

Presentacion de caso: debe contener datos
generales, antecedentes familiares/
personales, principales sintomas/signos
examen fisico relevante, abordaje diagnés-
tico, intervenciones y desenlace.

Discusion: debe de redactarse en tiempo
pasado ademas de ir orientado en
comparar la literatura tanto nacional como
internacional sobre el caso expuesto, se
debe enfatizar en aspectos nuevos y de
importancia referente al tema.

Conclusiones/Recomendaciones: este
apartado se debe incluir, comentarios o
recomendaciones sobre la solucién del
caso, particularidades cientificas y concluir
clarificando los aspectos discutibles y
destacando el mensaje que debe quedar al
final.

Figuras, tablas o graficos: maximo 3, ver
seccion4.

Agradecimientos: dirigida a la contribucion
de personas o instituciones, sea: apoyo
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técnico, financiero o intelectual que no
implique autoria.

- Bibliografia: debe contener de 6 a 10
referencias con una antigiedad no menor
de 10 afos, ver seccion 6.

Recomendamos revisar las guias CARE para
redactar un reporte de caso, disponible en
https://www.equator-network.org/reporting-
guidelines/care/

3.1.3 Articulos de Revision Bibliografica:

No exceder mas de 5000 palabras, (excluyendo
titulo, autores, resumen, palabras clave,
bibliografia, cuadros y figuras) debe contener el
siguiente formato:

- Titulo: maximo 15 palabras, en espanol e
ingles, ver seccién 3.

- Autores e Instituciones: nombre del
autor(es), grado académico, nombre com-
pleto del centro de trabajo, ver seccidn 3.

- Resumen: maximo 250 palabras
(excluyendo palabras claves), en espafiol e
inglés, incluyendo las siguientes secciones
antecedentes, objetivos, metodologia,
aspectos destacados y conclusiones.

- Palabras claves: 3 a 10 palabras, ver
seccion 3.

- Introduccion: esta seccion debe establecer
de forma precisa el tema en revision
(concepto, importancia, frecuencia) y la
manera en la que se va a discutir en el
articulo. Incluyendo los objetivos que
describan la finalidad por la cual se llevo
acabolarevision.

- Metodologia: especificar el proceso de
seleccion, estrategia de busqueda y base
de datos utilizada, proceso de recoleccién
de datos, ademas de especificar los
criterios de inclusion y exclusién que se
tomaron en cuenta para la selecciéon de la
literatura.
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- Resultados: debe describir los resultados
del proceso de seleccion y busqueda que
seincluyeron enlarevision.

- Discusién: proveer la interpretacién
general de los resultados, ademas de la
opinion del autor(es), limitaciones e
implicaciones para la practica, politicas y
futurasinvestigaciones.

- Figuras, tablas o graficos: maximo 3-4, ver
seccion4.

- Agradecimientos: dirigida a la contribucién
de personas o instituciones, sea: apoyo
técnico, financiero o intelectual que no
implique autoria.

- Bibliografia: debe contener de 25 a 40
referencias, ver seccion 6.

Recomendamos revisar las guias PRISMA para
redaccion de articulos de revisidon bibliografica,
disponible en http://www.prisma-
statement.org/documents/PRISMA_2020_chec

klist.pdf

3.1.4 Anatomia Patoldogica en Pediatria: se
puede presentar como un articulo de
presentacion de caso o reporte de caso, ver
seccion 3.1.2.

3.1.5 Imagenes en Pediatria: este item
contendra una imagen de interés y relevancia
desde el punto de vista clinico o radiolégico de
una entidad Pediatrica. Debera incluir
informacién necesaria para interpretar la
imagen e incluir datos clinicos. Maximo 300
palabras. No requiere bibliografia.

3.1.6 Retos Diagnésticos: este apartado sera
destinado a enfermedades de dificil diagnoéstico
o de desafio para el médico, con poca frecuen-
cia de presentacion, pero que es importante
reconocerlas con precisidon. Seran casos
clinicos cortos con datos claves (historia clinica
exploracion fisica e incluyendo imagenes). Su
presentacion sera sin exceder 350 palabras, de
igual forma se puede dar opciones de respuesta
para el lector y asi mismo poder responder a
dicho reto, enviando su sospecha diagndéstica a

G

revistahonduraspediatrica@gmail.com, debe
incluir 5 referencias bibliograficas, ver seccion 6.

3.1.7 Algoritmos de Abordaje en sub-
especialidades en Pediatria:

- Titulo: maximo 15 palabras, en espafiol e
inglés, ver seccion 3.

- Autores e Instituciones: nombre del
autor(es), grado académico, nombre com-
pleto del centro de trabajo, ver seccién 3.

- Contenido: se referira a abordajes
esquematizados, utilizando sefializaciones
que resalten los aspectos de interés o guias
breves (maximo 2 paginas) de temas
especializados con el objetivo de divulgar la
informacién de sub-especialidades
pediatricas de interés en el grupo cientifico y
para toma de decisiones durante la practica
clinica entodos los niveles de atencion.

- Debe contener al menos 3 referencias
bibliograficas. Ver seccidn 6.

4.Figuras, Graficos y Tablas

4.1 Figuras

Cada figura debera estar citadas en el texto,
numerarse segun orden de aparicion e indicar el
origen de la misma y descripcidén de la misma, si
lo requiere. Debera ser formato JPEG, PNG 6
TIFF con una resolucion no menor de 300 dpi. No
debera incluir datos personales que permitan
identificar a los participantes o a los pacientes en
cuestion. Si una figura ha sido publicada
previamente, identifique la fuente original y
presente el permiso escrito del titular de los
derechos para reproducirla.

4.2 Tablas

Deberan de contar con titulo breve y claro, ser
enumerados segun orden de aparicion, y la
fuente debe estar claramente descrita al pie de la
tabla, debe ser exportada con el software original.
En el encabezado de cada columna debe incluir
la unidad de medida (porcentaje, tasa, etc.) y un
titulo corto abreviado. Las explicaciones,
abreviaturas se deben colocar en notas a pie de
tabla, no en su titulo, use simbolos para explicar
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la informacién si es necesario, por ejemplo,
caracteres alfanuméricos o simbolos tales como
*, +, 1, §. Si utiliza datos de otra fuente publicada
o no debe obtener el permiso y citarla.

4.3 Graficos

Deberan de contar con titulo breve y claro, ser
enumerados segun orden de aparicion, y la
fuente debe estar claramente descrita al pie del
grafico, debe ser exportado con el software
original. Si utiliza datos de otra fuente publicada
o no, debe obtener el permiso y citarla.

5. Proceso Editorial

5.1 Primer paso - Evaluacion Comité
Editorial.

Los manuscritos recibidos seran sometidos a
una primera evaluacién por el Comité Editorial,
tomando en cuanto lo siguiente: la tematica del
articulo, ortografia, redaccion y haber cumplido
con los todos los requisitos indicadas en las
instrucciones de autores anteriormente
descritas. Si el manuscrito no lograr estos
puntos, sera devuelto al autor para una nueva
correccion y de continuar el proceso reenviarlo y
ser sometido a una 2da evaluacion por el comité.
Pero de contar con todos los items en su primera
revision pasa al siguiente paso de revision por
pares.

5.2 Segundo Paso -Revision por Pares

Los manuscritos aceptados continuan al paso
de revision por pares, donde segun la tematica
del manuscrito se identificaran del listado de
revisores asociados a aquel o aquellos que se
estiman mas calificados y se enviara a 1 6 2
especialistas. Se empleara el sistema
estandarizado internacionalmente de
evaluacion por pares con «doble ciego» (doble-
blind) que garantiza el anonimato de los autores
del manuscrito y de los revisores de los mismos.
De acuerdo al informe objetivo de los revisores,
a través de una matriz evaluadora, con criterios
de objetividad, razonamiento, légica y
experticia, siguiendo las pautas como CARE,
PRISMA, y otras que se encuentran disponibles
en https://www.equator-network.org, asi mismo
los revisores podran hacer observaciones o
correcciones a texto libre. El lapso entre el
registro de un manuscrito y la respuesta por
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parte de los revisores sera de 4 semanas.
Se atendera a la calificacion del manuscrito de
tres maneras:

- Aceptado sin Revision: el manuscrito en
su version original como lo envio la primera
vez el autor(es) es aceptado y publicado.

- Aceptacion Condicionada: el manuscrito
es devuelto al autor con las correcciones
y/o aclaraciones sugeridas por los
revisores. El autor(es) tienen la obligacion
de realizar dichas correcciones en un lapso
no mayor a 2 semanas y reenviarlo para su
segundarevision.

- Rechazado: el manuscrito es devuelto al
autor con las observaciones de los
revisores para que el autor, si asi lo decide,
haga las correcciones y someta su
manuscrito a otra revista. No se aceptaran
manuscrito corregidos que hayan sido
rechazados.

Se recuerda que, de no cumplir con los tiempos
establecidos, en automatico el manuscrito se
dara de baja del proceso y se considerara como
un nuevo proceso. De requerir mayor tiempo
tanto para los revisores y/o autor(es) debe ser
comunicado via electronica al comité editorial.
De igual forma si el revisor (es) durante el
proceso de evaluaciéon identifican una mala
conducta como ser plagio, falsificacién, entre
otros, el Comité Editorial aplicara los procedi-
mientos recomendados por el Committee on
Publication Ethics, descritos en esta publicacién,
http://publicationethics.org/files/Spanish%20%2

81%29.pdf

5.3 Tercer Paso - Comité Editorial,
Redaccion/Diagramaciony Publicacion
Al ser aceptado el manuscrito por la revision por
pares, nuevamente es evaluado por el Comité
Editorial, el cual se reserva el derecho de
publicacién, en cuanto edicion, texto y espacio
disponible en la revista. De igual forma debe ser
evaluado por el comité de redaccién, para
posteriormente incorporase al area de
diagramacién donde se unifica la informacion y
por ultimo impresién y de manera digital en las
bases electronicas ligadas a la revista.
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6. Guia para Elaboracion de Referencias Bibliograficas

Las referencias bibliograficas citadas en el texto,
se identificaran en forma consecutiva mediante
numeros arabigos entre paréntesis en el orden
que estan mencionados en el texto sin utilizar
superindice, basados en la Normativa
Vancouver de acuerdo a la National Library of
Medicine (NLM).

Si son mas de dos referencias en orden
consecutivo, los numeros deberan de separarse
por comas, no sera necesario escribirlas en
orden alfabético y deben colocarse después de
la puntuacion.

Los titulos de la revistas, deben abreviarse de
acuerdo a lo sefalado segun la lista anual
publicada en el Index Medicus, accediendo a:
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/nIimcatalog/

journals.

Ejemplos de Referencias Bibliograficas:
1. Libro:

1.1 Las citas de libros se indicaran en este
orden:

- Autor(es). Titulo del libro. Edicién. Lugar de
publicacion Editorial; afio.

Ej: Bell J. Doing your research project. 5th. ed.
Maidenhead: Open University Press; 2005.

1.2 Los capitulos de libro, se indicaran en este
orden:

- Autor(es)* del capitulo. Titulo del capitulo. En
Director/Coordinador/Editor del libro. Titulo del
libro. Edicién. Lugar de publicacion: Editorial;
afno. paginainicial-final del capitulo.

* En Autores: se incluyen un maximo de 3
autores, si son mas de tres, se debe enunciar a
los 3 primeros autores seguido posteriormente
delaexpresidnetal.

Ej: Franklin AW. Management of the problem.
En: Smith SM, editor. The maltreatment of
children. Lancaster: MTP; 2002. p. 83-95.

2. Articulos de Revistas se indicaran en este
orden:

- Autor(es)*. Titulo del articulo. Abreviatura
internacional de la revista. afio; volumen
(numero): paginainicial-final del articulo.

Ej: Pérez-Diaz L. El glaucoma: un problema de
salud mundial por su frecuencia y evolucion
haciala ceguera. Medisan. 2014; 18 (2): p.10-15.

* En Autores: se incluyen un maximo de 6
autores, si son mas de seis, se debe enunciar a
los 6 primeros autores seguido posteriormente
delaexpresionetal.

Ej: Bartholmai BJ, Raghunath S, Karwoski RA,
Moua T, Rajagopalan S, Maldonado F. et al.
Quantitative computed tomography imaging of
interstitial lung diseases. J Thorac Imaging
2013;28(5):298-307.

3. PIMD (PubMed Identifier)/DOI (Digital
Object Identifier): estos numeros de
identificacién bibliografica son opcionales, se
pueden afadir silo conocemos:

Ej: Alfonso F, Bermejo J, Segovia J. Revista
Espafola de Cardiologia 2004: Actividad,
difusién internacional e impacto cientifico. Rev
Esp Cardiol. 2004; 57(12): 1245-9. DOI
10.1157/13069873.

4. Articulos con el contenido de una
conferencia:

- Autor(es) de la comunicacion/ponencia. Titulo
de la comunicacién/ ponencia. En: titulo oficial
del Congreso. Lugar de Publicaciéon: editorial;
afo. Pagina inicial-final de la comunicacion/
ponencia.

Ej: Anderson JC. Current status of chorion villus
biopsy. Paper presented at: APSB 1986.
Proceedings of the 4th Congress of the
Australian Perinatal Society, Mothers and
Babies; 1986 Sep 8-10; Queensland, Australian.
Berlin: Springer; 1986. p. 182-191.

5. Tesis:

- Autor. Titulo de la tesis [tesis doctoral]*. Lugar
de publicacién: Editorial; afio.
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Ej: Mufiz Garcia J. Estudio transversal de los
factores de riesgo cardiovascular en poblacion
infantil del medio rural gallego [tesis doctoral].
Santiago: Servicio de Publicaciones e
Intercambio Cientifico, Universidad de de
Santiago de Chile; 1996.

6. Recursos eninternet:

- Sitios Web: Autor/es. Titulo [Internet]. Lugar de
publicacién: Editor; Fecha de publicacion
[actualizado; consultado]. Disponible en:
direccién electronica.

Ej: Biblioteca Virtual en Salud [Internet] Sao
Paulo: Bireme; 1998 [consultado 16 sept 2019]
Disponible en: http://regional.bvsalud.
org/php/index.php

- Libros: Autores. Titulo [Internet]. Lugar: Editor;
afo [revisidon; consultado]. Disponible en: url.

Ej: Richardson ML. Approaches to differential
diagnosis in musculoskeletal imaging [Internet].
Seattle (WA): University of Washington School of
Medicine; 2007-2008 [revised 2007-2008; cited
2009 Mar 29]. Available from: http://www.rad.
washington.edu/mskbook/index.htmipA
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- Articulos de revistas en internet: Autor. Titulo.
Nombre de la revista abreviado [Internet] afio
[consultado]; volumen (numero): paginas o

Ej: Abood S. Quality of imrovement initiative in
nursing homes. Am J Nurs [Internet]. 2002
[Consultado 22 Nov 2012]; 102(6). Disponible
en: http://www.nursingworld.org.

- Articulo con DOI: Autor(es) del articulo. Titulo
del articulo. Titulo de la revista. Fecha de
publicacién [fecha de acceso]; volumen
(numero): paginas. Localizacion. DOI.

Ej: Gomez-Torres MJ, Ten J, Girela JL, Romero
J, Bernabeu R, De Juan J. Sperm immobilized
before intracytoplasmic sperm injection undergo
ultrastructural damage and acrosomal
disruption. FertilSteril 2007 Sep [citado Julio 31
2013];88(3):702-704. Disponible en http://dx.doi.
org/10.1016/j.fertnstert.2006.12.063

Para ampliar el listado de otros formatos y sus
respectivos ejemplos, se recomienda que visite
el sitio: https://www.ncbi.nIm.nih.gov/
books/NBK7282/, https://www.nlm.nih.gov/bsd/
uniform_requirements.html.
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G

I
ANEXO 1.
Requisitos de Extension segun articulo
Tipo de Articulo Maximo de Maximo de Bibliografia*
Palabras Figuras, graficos
y/o tablas

Original 3500 5 15- 20
Presentacion de 3000 3 6-10
Caso 6 Reporte

de Caso

Revisién 5000 3-4 25-40
Bibliografica

Imagen en 300 1 No aplica
Pediatria

Reto Diagndstico 350 2 5

*Siendo esta el numero minimo requerido
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ANEXO 2.

CARTA DE AUTORIA

Mediante el presente documento, los autores que suscriben el manuscrito,
manifiestan que el mismo ya ha sido leido y aprobado por todos y cada uno de ellos
para serenviado a la Revista Honduras Pedidtrica.

Asi mismo, los derechos de publicaciéon del articulo serdn cedidos en calidad de
EXCLUSIVIDAD a la Revista Honduras Pedidtrica y constatamos que el contenido del

articulo corresponde a material no publicado previamente.

Autorizamos también la divulgacion del mismo en la version impresa, asi como en la
electronica de Honduras Pedidtrica con proteccion a sus derechos de autor.

Titulo del Articulo

Nombre de los Autores/firma

>
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ANEXO 3.

DECLARACION DE CONFLICTO DE INTERESES FINANCIEROS

Las actividades que pueden generar conflicto de intereses son aquellas en las que el
juicio profesional sobre un interés primario, como la sequridad de los pacientes o la
validez de la investigacidn, puede estar afectado por otro interés secundario, como el
beneficio financiero, promocion personal o profesional.

En este sentido, he leido y comprendo el cddigo de declaracion de conflicto de
intereses. En el siguiente documento declaro los intereses con la industria de la salud
y aquellas situaciones que podrian afectar mis actuaciones dentro del proceso al que
he sido invitado a participar.

Esta declaracion hace recuento de los vinculos y posibles intereses directos e
indirectos durante los tultimos dos afos.

Tipos de conflicto:

Financiero: cuando el individuo tiene participacion en una empresa, organizacion o
equivalente, que se relaciona directamente (como socio, accionista, propietario,
empleado) o indirectamente (como proveedor, asesor o consultor) con las actividades
para las cuales fue convocado o requerido. Ejemplo: recibir remuneracion por dictar
conferencias o asesorar en aspectos especificos, se considera un potencial conflicto
de intereses financiero.

Pertenencia: derechos de propiedad intelectual o industrial que estén directamente
relacionados con las tematicas o actividades a abordar. Ejemplo: tener la autoria de
invenciones y/o ser dueno de patentes.

Familiar: cuando alguno de los familiares hasta cuarto grado de consanguinidad,

seqgundo de afinidad, primero civil, o quien esté ligado por matrimonio o unién
permanente, estén relacionados de manera directa o indirecta en los aspectos
financieros o de pertenencia, con las actividades y tematicas a desarrollar.
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ANEXO 4.

DECLARACION DE CONFLICTO DE INTERESES FINANCIEROS,
DE PERTENENCIA O FAMILIARES

Conflicto de intereses:

(Existe alguna otra circunstancia que pudiera afectar su objetividad o independencia
o que afecte la percepcidn de los demds de su objetividad o independencia? (Describa
las circunstancias. Si no existen, escriba ninguna).

Nombre de los Autores/firma
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