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TABLA DE SIGLAS

Hormonafoliculoestimulante
Proteinatransportadoradehormonadecrecimiento
Hormonaliberadorade hormonade crecimiento
Péptidoliberadordehormonadecrecimiento
Factorliberadordegonadotrofinas

Hormonade Crecimiento
Factordecrecimientosemejantealainsulinatipol
(IGFIC)
Factordecrecimientosemejantealainsulinatipoll
Proteinatrasportadora3defactordecrecimiento
semejantealainsulina

Hormonaluteinizante

CentroNacional EstadisticoenSalud(EE.UU)
Retardoconstitucionaldelcrecimientoydesarroliodel
adolescente

Retardodecrecimientointrauterino
Resonanciamagnéticanuclear

Somastotatina

Hormonaestimulantedetiroides

Tiod

1UHC=2-3mg(dependiendodelfabricante)
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1. RETARDO PONDOESTATURAL
1.1 DEFINICION

Retardopondoestaturalesunaexpresionqueseutiizaparadasificar
losnifioscuyopesoytallaseencuentrapordebajodelosestandares
guecorrespondenasuedad.

Esunamanifestaciéncomiinde diversas patologias subyacentes;
confrecuenciahansidonecesariosotrostérminosparacomprender
mejorlostranstornos médicos que engloban estadefinicion, por
ejemplo:Fallaenelcrecimiento.

Fallaenelcrecimientoserefieremasalnifioquenoganapeso;es
untérminoqueseutilizaparadescribirlactantesynifiospequefios

conunatasadecrecimientoinferioraladelosnifiosde sumisma
edad,debidoadiversascondicionesmédicasysociales.

Tallabajaesuntérminoqueseutiizamasenrelacidnconestatura
pordebajodelpercentilapropiadoparasuedadcronolégica; puede
ironoacompafiado de déficitde pesoy puede asociarseonoa
enfermedad subyacente.

2. NORMALIDAD

Elcrecimientoyeldesarrollodelserhumanosonlasrespuestas
adaptadasy organizadasfrenteaexperienciasde interacciéncon
elmedio, eltiempoyelpotencialgenético. Elcrecimientoesun
procesodindmico,cuantitativo,dervadodelamultiplicacidncelular

gque determina un aumento de las dimensiones corporales,
susceptiblesde serevaluadas numéricamente, reflejadasenla
gananciadepeso, tallayperimetros. ®67

Eldesamolloesunprocesocualitativodelasfuncionesdemaduracion
dedrganosy sistemas que vanhaciéndose cadavez mascomplejos

yperfectos.

Lasetapasqueconformanel procesodecrecimientosoncontinuas,
arménicasypredecibles.
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2.1 Evaluaciéndel Crecimiento

Cadaindividuo crece consu propioritmo; el crecimientolineal
concluyeenpromedioalos16afiosenlasmujeresyalos18afios
enlosvarones.

Laevaluaciéndelcrecimientosehace mediante:

1.Indicadoresdirectos:

- Medidasantropomeétricas

- Desarrollodental

- Desarolo genital

- Edad 6sea

2IndicadoresIndirectos:

- Historia persond,  socal y famiiar.

2.1.1.Evaluaciénantropométrica

Tomademedidasdelcuerpo: Sonlosindicadores masdifundidos

para la viglancia del crecmiento  por la informacdn  que proporcionan
yporlarelativafacilidadparaobtenerlos.Losmasusadossonel

peso, tAla, peimeto  cefdlico, peimefo  foradco y gosor  del plegue
cutaneo, perimetrobraquial; eldiametrobiacromialy diametrobi-
liacotienenpocousodiinico. @ % 6. 7

Peso: Indicalamasacorporaltotaldelindividuo. Elinstrumento
paraobtenerelpesoeslabalanzaobasculaprefiriéndoselade
brazodepalancaaladeresorte. Debe ubicarseenunasuperficie
sdlida,lisa,horizontalyfirme;debesercalibradaperiddicamente.

Elnifiodemenosde 16Kg.sepesasemidesnudo,sinpafial,acostado
osentado. Enlabalanza depieelnifioseparaenelcentrodela
plataformaconunminimoderopa. Eldatoobtenidosegraficaenla
curvacorrespondiente (Recomendacion GradoC).

Tala:  Longitudtotaldelcuerpodesdeelvérticedelcraneohastala
plantadelospies, representaelcrecimientodelesqueleto.

Tallaacostadaolongituddebemedirse endecubitodorsal;recordar
quelatallaacostadaesligeramentesuperioraladepie. Laestatura
esalgomayor enlamafianagqueenlashorasdelatarde.

Recomendacion Grado C:
Elinstrumentoqueseutiizaeselantropémetrodelongitudo
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infantdmetro con el cual se deben medirlos menoresde 2 afos;
debetenerunapiezafijadondeseapoyalacabezadelnifioyuna
mévilqueseajustaalasplantasdelospies.

Latalladepieoestaturaseutiizaparamediranifiosmayoresde2
afios;elinstrumentoqueseutiizaeseltalimetrooestadidmetro;
debeestarperfectamentevertical, fjoalmuroydebesercalibrado
periddicamente.

Elnifiodebeestarconlostalonesjuntos,apoyadofimmementecontra
elinstumentotratandodecorregiralméaximolaensiladuralumbar;
losangulosrectosentrelabarramedidoraylatabladelacabeza
sondefundamentalimportancia: sostenerlacabezaconelmeato
auricularexternoyanguloexternodelojoenunplanohorizontal.
Aplicarpresidnhaciaaribaenelprocesomastoidedeformaqueel
nifiopermanezcaestiradoyelimineloscambiosenlaposturayla

varacionintradiariadelaestatura. 6 10 % 6) Fldatosegraficaenla
curvacorrespondiente.
Perimetrocefélico :Representaenformaindirectaelcrecimiento

delcerebro.Elinstrumentoutiizadoeslacintamétricaquedebe
amoldarsealaformadelcraneo. Paraquenopermitaelongaciones
nodebetenermasde0.5cmdeancho. Seprecisalaprotuberancia
occipital y se circunda hastalas protuberancias frontales
(Recomendacion Grado C).

Perimetrodelbrazoizquierdo(porconvencion): Seflejaelcodo;
semarcael puntomedioentre elacromiényelolécranonporla

regiontricipital, ajustandosuavementelacintamétrica,tomandose
enestesitiolamedida (RecomendacionGradoC).

Grosor del pliegue cutaneo: Estamediciénse hace mediante el
calibradorde espesordelpliegue cutaneo; sehaceenmilimetros.
Enlasnifiasesligeramentemayorqueenlosnifios;enambossexos
losvaloresdelgrosordelplieguecutaneoaumentanhastalosseis
mesesdeedad.

Lasmedidasantropométricasserelacionanconlaedaddelindividuo
yentre siysecomparanconvaloresdereferencia. (71.88:85.96)

Peso/Edad(P/E): Esunvalorcomparativo. EvalUaelcrecimiento
generaldelnifio;enlamedidaenqueaumentalaedaddebe ganar

peso.
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Tallaparaedad:(T/E): Evallacrecimientolongitudinaldelnifio.
Latallaeslamedidamasestabledelcrecimiento; esladitimaen

afedtarse.

RelaciénPeso-Talla(P/T): EvalGalaarmoniaenelcrecimiento;

correspondealaedadestaturaldelatallaencontrada, referidaal
pesoparaesaedad. Serecomiendarelacionarlos parametrosde
pesoytallaparadeterminarsiestarelacionesadecuadaono.Sila
relacionestallabajaconsobrepesopuedeorientarhaciapatologia
endocrina;tallabajaconpesobajoorientaapatologiaorganicano
hormonal (Recomendacion Grado C).

Curva de crecimiento o somatograma . es otro elemento
fundamentalenlaevaluacidndelcrecimiento.Permiterelacionarlas
medidasdelnifioconlanormalidad parasuedad; nointeresaun
valoraisladooabsolutosinounseguimientolongitudinalquepermite
determinarquecanaldecrecimientosigueelnifio, lavelocidadde
crecimientoylarelacionpeso-talla. Sihayunalentificaciéno
aceleracionenelritmodecrecimientosevaaobservaruncambio
enelcanaldecrecimientoysise producenestoscambios, siesde
formabruscaopaulatina (RecomendacionGradoC).

Lascurvasdecrecimientoque seaconsejautilizarsonlastablas
americanasdel CentroNacional de Estadisticas de Salud (NCHS);
facilesdeconseguirolastablasinglesasde Tanner(convelocidad
decrecimiento); quefueronconstruidasatravésde seguimiento
longitudinalde unniimeroimportante deindividuosyde unnivel
socioeconomicoadecuado. Suutiizaciénconlapoblacioncolombiana
noproduciraerroresgraves;ademasdenocontarconcurvaspropias
que cumplan conlosrequisitos paraseradecuadas. Veranexo
(Recomendacion GradoByC).

Elpatronde normalidad de estas curvas, excluyenlosdatos mas
alejadostantoporencimacomopordebajodelamediana. Cuandoestos
datossedistribuyenenpercenties,elpatrondenomalidadestara

comprendido  entre el percent 3y e percentl 97. Cuando se trabaja
desviacionesestandarelpatrondenomalidadestacomprendidoentre
—2(DE)y+2(DE)apartirdelamediana. (%6:41,92.60)

Elcrecimientoesunatributopredecibledelosnifiossanosydebe
sermirado desde el punto de vista funcional y no estatico,
evaluandoselavelocidad de crecimientomediante unaserie de
medidasatravésdeltiempo.
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Lavelocidadde crecimiento: esotroparametroimportanteenla
evoluciondelcrecimientoydesarollo. Eslaexpresiondelincremento
registradoenpesootalla,enunaunidaddetiempo. Esunproceso
dindmicoque permite determinar sielnifiomantieneunritmode
crecimientoadecuadoysigueundeterminadocanaldecrecimiento.
Veranexol.

Lastasasdecrecimientosuelenseguirunpatronpredecibledurante
lanifiezylaadolescencia.VerTablal.

TABLA 1. Tallay Peso

Talla

1°afio 2cmxmes =74cm

2°afio lcmxmes =86cm

3°afio 0.5cmxmes =92cm

4°afo =100cm

Foérmulaenmayorde4afios: (edadx5)+80en
cm<(validohastalapubertad)

Peso

1°trimestre 800gxmes

2°trimestre 600gxmes

3°trimestre 500gxmes

4°trimestre 300gxmes
duplicasupesodenacimientoalos6meses
triplicaalos12meses

Formulaenmayorde4arios: (edadx2)+8enKg(valido
hastalapubertad)

Paradeterminarlaedaddecrecimientodebe existirunlapsode
tiempoprudenteparalasmediciones.VerTabla2. (Recomenaacion
GradoC).
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TABLA 2. Velocidad de crecimientoy
recomendaciones de medicién

Velocidad de crecimiento

0-1 afos: =24cm por afio
1-2  afios: =12cm por afio
2-3 afios: =8 cm porafio
3-4 afios: =7 cm porafio
4-9 afios: = 5-6cmporafio

Preadolescente: =4 cm porafio

Recomendaciones de medicién

Menoresdelafio = cada 3 meses
Entre1-3afios = cada 4 meses
Entre3-5afios = cada 6 meses
Mayoresde5afios= cada6-9meses

2.1.2 Edad 6sea
Lamaduraciéndeloscentrosepifisiariosenelesqueletosesuceden
enunorden,definiendopatronesradiogréficosparadiferentesedades
yparalossexos. Laedaddseapuedeserestimadaporeltiempode
apariciondelosdiferentescentrosepifisiariosylacomrespondiente
maduraciondsea. Convencionalmenteseutiizalaradiografiademano
ymufieca, usualmenteizquierda, paralaestimaciéndelamadurez
6sea. Enlosreciénnacidoslosnucleosdeosificacionqueestan
presentessonlosdelasrodillas, poresoserecomiendaqueen
estoslaedad6seasedetermineconlaradiografiadelarodillay
despuésdelostresmesesconradiografiadelcarpo. Lospatrones
radiograficosmastutiizadossonlosdeGreulichyPyle.Laedaddsea
permiteevaluarelpotencial de crecimiento, comparandoseconla
edadcronolégicaylaedadestatural. (11.19,35,36,67,71)

Esfundamentaltenerencuentalaextremavariabilidad dela

maduracion seaennifios CLINICAmente normales, porloquela
informacién obtenidadel estudioradiol6gico debe siempre ser

comelacionada oon los halazgos dincos paa asi talar  de establecer
diferenciaentremaduraciénéseanomalyanormal. ® Lasindicaciones
dedeterminaciénradiolégicademaduraciéndseason:

-Diagnésticoytratamientode endocrinopatiasconcompromisode

froides,  hipoiss 'y gonadas.

10
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- Esudo deflla afa o baa

- Estudiodepubertadprecoz.

- Estudiodevariedaddesindromes, malformacionesodisplasias
Oseas que se acompafian de maduracién 6sea avanzada o
retardada.

- Predocon  detdla  fral

- Determinaciondelmomentoapropiadoparacirugiaenasimetria
delongituddeextremidadesinferiores.

- Controldetratamientoenraquitismo.

(Recomendacion Grado C).

2.1.3Desarrollogenital
Lamaduraciénsexualseexpresaengrados(laclasificacionde Tanner
esunadelasmasusadas)paraelvellopubianoyparalasmamas;
elvolumen testicular se expresa en mililitros mediante el
orquidémetrodePraderparalosgenitalesmasculinos(Tablal).

Elprimersignodedesarrollopuberalenlasnifiascorrespondeala
apariciondelbotdnmamarioseguidoporlaapariciondelvellopubiano

ydelvelloaxilar, pordltimolamenarguia. Elrangodeedadesde
iniciodeldesarrollopuberalenlasnifiasoscilaentre8-14afios;por
tantoelcomienzodeldesarroliopuberalantesdelos8afiosenlas
nifiasconstituyepubertadprecozyeliniciomasalladelos 14afios
seconsiderapubertadretrazada. Enelvarénelprimersignode

desarollo puberal es el cecimento  testicular seguido de la aparicion
delvellopubianoyaumentoenlavelocidaddecrecimiento;elrango
dedesarrollopuberalenelvarénoscilaentre9al4arios.

Teniendoencuentalasvariacionesquese puedenpresentarenel

desamolo puberal debido a patrones  familiares, faciores  geogréficos,
nutricionales;esmuyimportantequeelpediatrareconozcaenforma
oportunacuandoestasvariacionessesalendelanormalidadpara

gue elendocrinélogo puedaintervenir en elmomento oportuno
(Recomendacion Grado C).

2.1 AEstaturaparenteral
Indicaelpotencialbiolégicobasadoenlaestaturadelospadres.

Paranifios: Tallamadre(cm)+Tallapadre(cm)+13
2

Paranifias: Tallamadre(cm)+ Tallapadre(cm)-13
2

11
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EVALUACION DEL DESARROLLO PUBERAL
DESARROLLO DEL VELLO PUBIANO (Tanner 1962)

DESARROLLO GENITAL (Tanner 1962)

Estadio1(S1)
Mamasinfantiles. Soloelpe-
z6n esta ligeramente
sobreelevado.

Estadio2(S2)
Brotemamario. Lasaréolas
ypezonessobresalencomo
uncono. Estoindicalaexis-
tenciadetejidoglandular
subyacente. Aumento del
didmetrodelaaréola.

Estadio 3(S3)
Continuaciéndelcrecimien-
toconelevaciondemamay
aréolaenunmismoplano.

Estadio 4 (G4)
Laaréolayelpezénpueden
distinguirsecomounaeleva-
cién, porencimadelcontor-
nodelamama.

Estadio5(G5)
Desarrollomamariototal.La
aréolaseencuentraanivel
dela pel, ysdo sobresae
pezén(iNotalenciertosca-
sos, lamujeradultapuede
mantenerseenestadio4)

e

AL

fﬂ m

pald

T llt/{ III?

| b/ LG

Lossignosdep vad

1+

Lossig

1conR

Estadio1(P1)
- ki -

Estadio2(P2)

Velo escaso, laco 'y ligeramente, pig-
mentado, usualmentearraigadoalo
largodeloslabios(dificultadpara

apreciar  en la figura)

Estadio 3(P3)
Vellorizado,alinescasamentedesa-
nollado, pero oscuro, Claramente  pig-
mentadosobreloslabios

Estadio4 (P4)
Vellopubianodetipoadutto,perono
conrespectoaladistribucion(creci
mientodelvellohacialospliegues
inguinales, peronoenlacaraintema
delosmuslos).

Estadio5(P5)
Desarrolodelavellosidadadultacon

respecto  afpo y canidad, el velo se
extiendeenformadeunpatronhori-
zontal,ellamadofemenino(elvello
crecetambiénenlacarainternade

losmuslos).

L

-
My

L

Enel10%deloscasosseextiendeporfueradeltridangulopubiano

(esedo  6).

anisaopuod opaviay
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EVALUACION DEL DESARROLLO PUBERAL

DESARROLLO GENITAL (Tanner 1962)
Estadio 1(G1)
Pene,escrotoytesticulosinfantiles,esdecirdeaproximada-
mente elmismotamafioyformaque enlainfancia

Estadio 2(G2)
Agrandamientodelescroto

y testiculos. La pel  esooal
sevuelvemasroja,delga-
dayarrugada.

El pene no tiene ningtn
agrandamiento o muy in-

o

soniicanie.

Estadio 3(G3)
Agrandaminetodelpene,
especialmenteenlongitud.
Continuaciéndeldesarrollo
testiouiar y esooal.

¥

s

Aumento del tamafio del
pene, concrecimientodel
diametroydesarrollodel
glande. Continuaciéndel
agrandamiento de
tasticulosyescroto. Au-

v

mentode lapigmentacion
dela pel esootl

Estadio 5 (G5)
Genitalesdetipoytamario
aduto.

f
|
|
\
|
[
Il.
Estadio 4 (G4) Ir
|
|
||'
{
|
1

?j |
i
v

Lossigr vado: con+
Lossi bertad onR

DESARROLLO DEL VELLO PUBIANO (Tanner 1962)

Estadio1(P1)

Estadio 2 (P2)

Vello escaso, lacio y
ligeramente pigmentado,
usualmentearraigadoal

pene (dificuttad para apre-
dar enla fgua)

Estadio3(P3) III W
Vellorizado,alinescasa-

mentedesarrollado, pero
oscuro, claramente pig-
mentado, arraigado al
pene.

Estadio 4 (P4)
Velopubianodetipoadu . “-m_F-"’f
to,peronoconrespectoa

I distibuds (orecii
o del velo haca los pie
guesinguinlaes, perono
enlacarainternadelos

- —

muslos).

b

Estadio5 (P5) |II I
Desamolo  de la vellosidad
adultaconrespectoatipo
ycantidad;elvelloseex-
tiendeenformadeunpa-

6n  horizontal, el llamado \

femenino(elvellocrecetambiénenlacaraintemadelos
muslos).

Enel80%deloscasos, elcrecimientodelosvellosconti-
nuahaciaariba,alolargodelalineaalba(estadiot).

ANWVAOISY - SSI 01aauo)
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Tabla 1. Grados para maduracion sexual

(Clasificacién segun Tanner)

Mamas

o, Sdo marmia. (etla).

Botdnmamariouniobilateral. Bordesprecisos.

[Mayorcantidaddeglandula. Bordesdifusos.

Desarrollodelaaréolamamaria. Sobrepasa2
cm.dedidmetro.

Desarrollodelpezén.Contomodelaaréolase
confundeconeldelamama. Adulta.

Vellopubiano

i

lUnoqueotrovellomaslargo, gruesoy
pigmentado.

centro

\Vellomas abundante pigmentadoyrizado, cubre
del pubis.

Cubretridngulopubiano.

Comprometecarainternadelaraizdelosmuslos,
aclito.

Genitales

masculinos

neniies.

[Mayorlongitud del pene,aumentovolumen
testicular,pigmentaciéndelescroto.

IMayorlongitudydiametrodelpene.

Desarrollodelglande.

Genitalesadultos.

Lacombinaciéndelosdatosobtenidosdelinterrogatorio,elandlisis
delaconstitucion delospadresyhermanos, elexamenfisico, las
mediciones  antropométicas, la evauacidn  nuticional,
desalud, parametrosdelaboratoriodarabase paraeldiagnéstico
correctoylatomadedecisiones.
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3. FALLA EN EL CRECIMIENTO
3.1 DEFINICION

Eltérmino*fallaenelcrecimientoo“detencidndelcrecimiento’se
refiereaunsintomacomuinenquelosnifiosnogananpesonitalla
yseencuentraafectadoelcrecimientolongitudinalyelperimetro
cefalico. Sedefinecomounadesproporcidnenlagananciade peso
encomparacionconelcrecimiento. ®n

Tradicionalmente esdefinidocomoaquelque seencuentraenlos
estandaresdecrecimientopordebajodelpercentl3.

3.2 INCIDENCIA Y ETIOLOGIA

Aunguelaincidenciaexactadefalladecrecimiento’noseconoce,

un 10por ciento corresponde anifios de familias con problemas
psicosocialesydebajoniveleconémico. Del 1al5 porcientode
niflosafectadosseencuentranpor debajodelos2afios.Ocupanel
primeriugariosnifiosconfalladecrecimientoorganica. 61 Lascausas
deestos sintomaspuedenser:

FISICASUORGANICAS : Bajaingestadecalorias, paladarhendido,
trastornos enlaabsorcidénoasimilacion; desérdenesceliacos,

giardiasis, deficiencias nutricionales de proteinas, grasas,

carbohidratos, tiamina, iboflavina, niacina, piridoxina, biotina,

cianocobalamina, folatos, vitaminaA 995244 vjitaminaC, vitamina
D, vitaminaE, vitaminaK, calcio,cromo,yodo, hierro, magnesio,

fésforo  ©2  selenio,zinc @3 : pérdidaexcesivade caloriascomo
resutado  de una damea conica;  refujp  gastroesofgico; infecciones
cronicascomoel SIDA; insuficienciacardiacacongestiva, infeccion

malnutricién materna, madresfumadoras, ingestade alcohol,
fenilhidantoina, desérdenescromosdmicosysindromesdismarficos.

NO ORGANICAS: Accidentales como errores enlapreparacionde
lasférmulas, malatécnicadealimentacion,deprivacionecondmica,
deprivacidnemocional,maltratoinfantl. ©9

3.3 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Enlaestaturadeunnifiotieneninfluencialaestaturadelospadres
yfactoresgenéticos. ®751)  Entreelnacimiento ylos2 afiosde
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edadlosnifiosdemuestranaumentoodisminuciénenlavelocidad
decrecimientodeacuerdocon elpotencialgenético.

Enlosdos primeros afios de vida al menos el 50% de los nifios
demuestranunadesviaciénensupesootallaypuedencruzarincluso
2lineasmayoresdepercentil. Uncambioenelaumentoodisminucion
delpesopuededebersetambiénatranstomospsicol6gicos. Algunos
nifiosconunabuenatasadecrecimiento,buendesarnollopsicosocial,
sinsignosde malnutricion, pueden presentaruna“delgadez’que
puede confundirse conunafalladelcrecimiento. Existeenestos
casosunadisminucudndelamasamuscularyeltejidoadiposoyes
lahistoriafamiliarlaquelodemuestra. 6L1214)

3.4 EVALUACION CLINICA
Elsiguienteflujogramailustradeformapractica,comoevaluara

estetipodepacientes. ®7  (RecomendacionGradoB).

EVALUACION DEL NINO CON FALLA EN EL CRECIMIENTO

| Falaenelcrecimiento |
| Historiayexamenfisico |
|
A4 Y v
Causas Causasno Causasno
organicas demostrables orgénicas
Laboratorioy
Screening
| —— v—l—v Alimentaciony
vestgacony 1 Posio | [Negativo |———  observacion
manejo e
Pobre Buena
respuesta respuesta
Alimentacién
inadecuaday
deprivacionemocional
¥
Tratamiento
. :
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3.5 HISTORIA CLINICA

Unadetalladahistoriaclinicaesnecesariaparadeterminarlos
mecanismosde unafallaenelcrecimientoyelpeso. Iniciando
desdeelembarazoy periodos neonatalestempranos, lahistoria
prenatalincluyelasaluddelamadre,lagananciadepesodurante
elembarazo,ademasdeinfeccionesdurante elembarazo, eluso
decigarrillos, alcohol,drogas. Sielnifiofue pequefioparala
edadgestacional, retardointrauterino, insuficienciaplacentaria,
anomalias cromosémicas comotambién sindromes dismorficos.
Lahistoriadebeincluirladieta, absorcidn,eventospsicosociales,
accidentesyerroresenlapreparaciondelasformulas, técnicade
alimentacién, cantidadycalidaddelaingesta.

La verficacion de 1a3das sobre la deta rechida, pemite  calcular
lascaloriasingeridas;loscuidadosmatemosinfiluyenenelaumento
delpeso.Lascausaspotencialesdeléxitoofracasoenlalactancia
dependendelaingestade supresoresdelaleche (alcohol,

cigarrillos, drogas), suplementosinadecuados, pobre succion,

problemas con el pezdn, aligual que problemas psicosociales
familiares,incluyendoproblemasmaritales, dificutadesfinancieras,

aislamientosocial.

Historia médica que incluya hospitalizaciones previas,
procedimientos quirdrgicos, accidentes, enfermedades y
medicamentos suministradosal nifio. (67.51,99)

3.5.1 Examenfisico

Un completo examen fisico nos puede ayudar a confirmar la
informaciénobtenidaporlahistoriaclinicay puededirigimosa
detectarlacausadelretraso.Lamedidadetallaypeso,conladel
perimetrocefalicosonesencialesparalosnifiosdebajopesoya

gue estos parametros nos determinancominmente laanormalidad.
Unperimetrocefalico pequefioes sugestivode unamalnutricién
severaounafallaeneldesarrollocranealocerebral. @575y Una
disminucién enlatersurade lapiel es otra evidenciade

malnutricion. Otro puntoimportante quehay quetener encuenta

es la fata de higene, apatia marcada, mirada perdida, initabiidad,
pocasonrisa, nojueganirespondealosllamados, hose relaciona

conotrosnifios, disminuciénmarcadadelapetito.

Enlosnifioscontranstornosorganicoshay presenciaderetraso,
linfadenopatias, hepatoesplenomegalia, candidiasisoral, otitis
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media, diarreacrénicarecurrenteyneumonias,ademasdelretraso
pondoestatural ) (RecomendacionGradoA).

3.6 ESTUDIOS DE LABORATORIO

Losestudiosinicialesselimitanaunabiometriaheméatica,examen
deorinayheces. Sedebenevitarestudiosmasinvasivosmientras
seobservaalnifioy se documentalarespuestaaunaadecuada
alimentacion. Cuandoestos serequierendebeincluirseunaquimica
sanguineacompleta, determinaciéndelaedad 6sea, estudios
hormonalesincluyendotiroxina,hormonadelcrecimientoylosque
esténindicadosporlosresultadosdelaquimicasanguinea,ademéas
depruebasdelsudor. Puedenrequerirse estudiosinmunoldgicos,
suprarrenalesy cromosomicos. “4)

Paralaevaluaciondelafallaenelcrecimientoysusclasificaciones
sesiguenlosprincipiosbasicosylaspublicacionesencontradas
(Recomendacién Grado C).

3.7 TRATAMIENTO

Enlamayoriadelos casoslafalladelcrecimientoesdebidaaun
aporteinadecuadodecalorias. @9 Cuandosesospechaqueespor
deprivacion del medio ambiente o el diagndstico no esta bien
establecido,sedebehospitalizarparadeterminarcualeslacausay
hacerunmanejoadecuado. ElIminimodecaloriasrequeridoseestima
al20caloriasporkilodepeso. Sedebeensefiaralospadresoel
cuidadorcualeslaalimentacionadecuadadeacuerdoalaedad. Si
enunperiodode 10a14diasde observacionnotamosqueelnifio
hamejoradoconlascaloriasadecuadas,loméasprobableesquela
causanoseaorganica. Sedebehacerinterconsultaconpsicologia,
trabajosocialydebeserextensivoalospadres ®7  (Recomendacion
GradoA).

3.8 PRONOSTICO

Dependeradelacausa. Sinoesorganicael pronésticodependera
delahabilidadeneldiagnéstico, laduraciéneintensidaddela
nutricibnadecuada. De serorganicaelprondsticodependeradela
enfermedad subsecuente. Lagran mayoriade estos nifiostienen
transtomosenelaprendizaje. (6169
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4. DESNUTRICION INFANTIL
4.1 DEFINICION

Habitualmente alhablardedesnutricionennifiosnosreferimosala
malnutricion protéico-energética, ya que estd con frecuenda  implicada
ensudesarrollounacarenciade energiayenmenorcuantia, de
proteinas. Esunasituacioncausadapordeficiente suministrode
alimentosencaloriasy/oproteinas, cuandolosnutrientesnose
ingierenencantidadsuficienteocuandoenfermedadesqueafectan
ladigestion,laabsorcionoelapetitointerfierenconlaasimilacion
delosalimentos. Las fuentesinadecuadas de alimentos, las
alteraciones enlospatronesde conductaydiversasenfermedades
ocasionantambiénalteracionesenelaporte que conllevanauna
desnutricion. ©)

4.2 ETIOLOGIA

4.2.1Desnutricion primaria
Esla que depende de la inadecuada ingestion  cuantiativa 0 cudlitativa
denutrientes.

4.2.2.Desnutricién secundaria
Eslaqueobedeceapérdidascaldricasaumentadasoadefectosen
laabsorcionoasimilacion, deloqueresultaunadesproporcion
metabdlicaconcatabolismoexageradoounanabolismodeficiente,
noobstantequelaingestiondenutrientesseasatisfactoria.

4.2.2 Desnutricion mixta
Lamasfrecuenteocurrecuandoademasdelainsuficienteingestion
dealimentosexistenalmismotiempocondicionespatoldgicas(fiebre,
diarrea, hipertiroidismo) queaumentaneldesgaste caldrico, las
excrecionesoelcatabolismo. (049869)

4.3 MANIFESTACIONES CLINICAS

Elsignomésevidentedeladesnutricibnesunpesoanormalmente

bajoparalatalla. Enmalnutricionesprolongadas, latallapuedeser
tambiénandémalaenrelaciénconlaedad.

Laclasificacién propuesta por Waterlow de lagravedad de la
malnutriciénhasidoampliamente adoptada. Unpesodeun90%o0
mas del esperado para unaestatura determinada se considera
normal. Lamalnutriciénleve se define comounpesodeun80%a
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un89%delesperado paralaestatura;lamoderadacomounpeso
deun70aun79%delesperadoylaintensacomo unpesomenor
del 70%del esperado.

Independientementedelarelacion peso/estatura,lamalnutricion
conedemaseclasificacomointensa.Lamalnutricionintensapuede
manifestarse como marasmo, kwashiorkor o conmas frecuencia,

como unacombinacionde marasmoy kwashiorkor. (94,17,98,96)

Elmarasmo consiste enunapérdidaextremade lamasacorporal
debidaaunainanicion prolongada. Aunquelarelacionentreel
pesoylaestaturaesinferioral 70%delonormal,tambiénloes
larelacidbnentrelaestaturaylaedad.Lasconcentracionesséricas
deproteinassonnormales o estanligeramente disminuidasyno
existeedema.

Las manifestacionesclinicasdelkwashiorkorsonelresultadode
unadietaque sustancialmente esmas deficiente en proteinas
gueenenergia. Laingestaenergéticase obtiene enformade
carbohidratos;lasmanifestacionesclinicasincluyenhepatomegalia
(quereflejaunhigado graso), anomalias cutaneas, del peloy
edema (quereflejahipoalbuminemia); losvalores delpesoen
relacion conlaestatura porlogeneral son sélo ligeramente
inferiores alrangonormalylaestaturaesgeneralmente algo
bajaparalaedad % (Vertabla2).

4.4 EPIDEMIOLOGIA

Laevaluaciondel crecimientopormediodelas simplesmedidas
delpesoydelatallaeselmétodomaspracticoyostensible para
juzgarelvalornutricionalyelaprovechamientodelaalimentacion
aquehaestadosujetoelnifio.

Ladesnutricionse puede observarentodaslasetapasdelaedad
infantil. Enelgrupodereciénnacidossehaencontradoimportante
porcentaje de prematuros con desnutricion de primer grado,
productos de madres malalimentadasydesnutridasasuvez; en
ellactante menor, alimentados pormadresenbuenascondiciones
desalud, lasproporcionesde eutréficos son prevalentes, pero
cuandoseiniciaeldestetey particularmente despuésdelsexto
mes, laablactaciénprecariaylainsuficienteonulaadministracion
delecheylasfrecuentesdiarreasoinfeccionesparticipanenel
desplome nutricional. Entre los preescolareslas situaciones
desfavorablesdedeficienciaalimenticia seacentianporloque
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contribuyenaelevarlosindicesdemorbimortalidad. Losescolares
guesuperancondificutadestaetapayaunlosadolescentesllegan
conunasomatometriadeficiente. (6.21.86)

4.5 ETIOPATOGENIA

Comosehadicholadesnutricionprimariaeslaresultantedeuna
deficienteingestion,absorcidnoutiizacidndelosnutrientes. Estas
reservas alagotarsetraenelempobrecimientodelostejidosque
vansufriendotrastornos bioquimicos, funcionalesyfinaimente
alteracionesanatdmicas.Haybajaingestiondeproteinas, vitaminas
yengeneraltodoslosnutrientes.

Cuandoessecundaria, elbalance nutricional negativose produce
porestadospatolégicosqueinterfierenladigestion, absorciony
asimilacionoalmacenamientodeloselementosnutricionalesque
favorecenlosprocesoscatabolicossobreelanabolismofisioldgico
delnifio(estenasispildrica,sindromedemalaabsorcionintestinal,
enfermedadesceliacas). (64.17.96)

4.6 DIAGNOSTICO

Eldiagnésticoeshiensencilodecomprobarconlabascula,lacinta
métricaylainspecciéngeneraldelnifio,enlainmensamayoriade
loscasos.

Por e interrogatorio Se puede valorar s no es suficente y equiibrado
elaportealimenticioy porconsiguientesiesprimariaobiensi
coexistenalteracionespatologicas.

Enlasintomatologiaysignologiaseconsiderantrestiposdedatos:

-SignosUniversales: Dilucion, hipofunciényatrofia.
-Signoscircunstanciales:Noseencuentransiempre, sinogue
estancondicionados arazones especificastalescomoedema,
alteracionesvascularesycutaneas.

- Signos agregados: seregistran en condiciones avanzadas de
desnutricion;dependendeldesequilibriohidroelectroliticoylas
infecciones. ©)

Conunsentidoclinicoseconsideraladesnutricionseguinelgrado,

laedadyelpredominiodeltrastormometabdlico(calorias, proteinas,
salesmineralesovitaminas).
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Ladiluciénsecaracterizaporunaumentorelativoenlosliquidos
extraeintracelulares, esdeciraumentodelvolumensanguineo,

del liqudo  interstcal y relativamente del agua intracelular,
delasproteinasplasméaticas, anemia, hipervolemiayedema.

Lahipofunciénserevelapordisminucidndelacapacidadamiolitica
ylipoliicadelosjugospancreticoseintestinales,deficienciade
disacaridasas, asicomode pHacidezlibreyacideztotalmenos
acentuadadeljugogastrico.

Laatrofiasemanifiestaporladetenciéndelcrecimiento,bajadel
pesoydelaestatura, alteracionestréficasdelapielycabellos,
hipotrofiamuscular.

Aungueeldiagnésticodeladesnutricibnsehaceenpresenciade
uncuadroclinicocaracteristico, tablasde pesoytalla, historia
familiar, ciertosdatosdelaboratoriosonimportantes:

-Laanemiadelmarasmatico, cuandose presentaesnormocitica,
normocrémica, laeritropoyetinase encuentradisminuiday es
responsabledeladisminucionmusculary otrosnivelesmetabdlicos
deoxigeno.Hayligeratendenciaalahipoplasiamedular.

- Laanemiadel kwashiorkor es muy similar, normocrémicay
normocitica.

-Alteracionesenelequilibriohidroiénico, hay disminuciondela
osmolaridad sérica, cifras bajas de potasio, de CO

inferioresde pHsanguineo, asicomohemaodiluciényaumentodel
-Haygranulocitopenia, trombasteniaasicomodeficienciadelos
factoresdecoagulaciénfavorecidosporlasinfeccionesseveras.
-Escasiconstantelainversiondelarelacionalbuminoglobulina
delasproteinasdelplasmayaqueelnifioconsume primerolas
seroalbiminasy hay aumento relativo y paraddjico de las
seroglobulinas. (17.22.98)

4.7 TRATAMIENTO

Elmanejodelpacientedesnutridode primergradoesbasicamente
nutricionaly consiste encorregirerroresnutricionalesydebe
cumplirlospostuladosdelasleyesdelaalimentacion(completa,

equilibrada, suficiente,adecuadaybacteriolégicamente pura).

Enladesnutriciéon de segundo grado se deben administrar
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generosos alimentos conaltos valores energéticosy elevados
porcentajes de proteinas. En caso de que coexistan procesos
infecciososserequeriranmedicamentosespecificos. ©2

Enladesnutriciondetercergradoeltratamientoesprolongado,se
deben dar alimentos ricos en proteinas de origen animal o
enriquecidosconproteinasdeorigenvegetal. Transfusionesdesangre

y plasma y cuidados extremos en la proteccion contra las
infecciones.  ©%

Estudios demuestran que los suplementos orales de zinc estan
asociadossignificativamenteauncrecimientolinealyaumentode
peso. @

Sesumaaltratamiento elapoyo ppsicolégicoalasmadresylos

nifios; resaltalasmedidaspreventivas, lahigiene, lasuperacion

econdmicay culturaldelapoblacién, entérminos generalesla
eradicaciéndelapobrezaabsoluta. @0

Todos los aricuios revisados con relacon @ taamiento  estdn basados
enevidenciaque produce una Recomendacion Grado C.

4.8 RECOMENDACIONES SOBRE UNA GUIA

Serecomiendahacerunaguiamascompletasobredesnutricionya
gueesuntemamuyextensoycomplejoqueameritasurealizacion.
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Tabla 2. SIGNOS CLINICOS RELACIONADOS CON
INSUFICIENCIAS NUTRICIONALES

SIGNOS CLINICOS

INSUFICIENCIA NUTRICIONAL

Dacriomalasia
Palpebrits angular

INDICADA
Cabello
Deslucido, fino o ralo, liso, Protéico-caldrico
descolorido, decaido, facil de
arancar.
Rostro
Pigmentaciéndifusa Protéico-caldrica
Caradeluna Protéica
Seborreanasolabial Riboflaving, nacna o piidoxina
Ojos
Palidezdelaconjuntiva Hierro,folatoovitaminaB12
Manchas de Bitot (conjuntival)
Xerosisdelacornea(sequedad) VitaminaA

Riboflavina, niacina

Labios
Estomatitis angular, cicatrices
anguiares,  quelosis.

Riboflavina, niacina, hierro

Boca

Agueusia,disgueusia Zinc

Lengua

Lenguarojamagenta. Riboflavina

Pepla  atdica  filome Folato,niacina, ribofiavina,hierro
VitaminaB12
Niacina, folato,ribofiaving, hierro
VitaminaB12, piridoxina

Ghdis Triptfano

Dientes

Caries Fuor

Encias

Inflamadas, sangrantes VitaminaC

Glandulas

Tiroidesagrandadas YodoProtéico

Parétidaagrandada caldrico
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SIGNOS CLINICOS

INSUFICIENCIA NUTRICIONAL

INDICADA

Pl
Xeross,  Hiperqueratosis folicular.

Vitamina A o &cidos grasos
esenciales

Perifoliculosis con sangre o VitaminaC
pigmentos VitaminaC,K
Petequias,equimosis Niacina,  tiptdfano
Dermatosisescrotalovulvar Ribofiavina

Ufias

Coloniquia Hiemo

Tejidos Subcutaneos

Edema Protéica,iamina
Reducciéndelagrasa Protéico-caldrica
subcutanea

Sistema muscular y esquelético

Devastaciénmuscular Protéico-caldrica
Craneotabes, protuberanciaparietal

yfrontal,aperturapermanentede

lafontanelaanterior, pechode

paloma, SurcosdeHarrison

Rosariocostal(rosarioraquitico) VitaminaD
Rodillasjuntasopiernasenarco VitaminaD, vitaminaC
Dibladon  epiicdl VitaminaC
Hemorragias

Sistemagastrointestinal

Hepatomegalia(infitraciongrasa) Protéica:malnutricioneronica
Sistema nervioso

Cambiosicomotor, confusibnmental

eintabilidad, Pérdidasensorial, Protéica
debiidadmotrizSensibiidaddelas

pantorrillas Pérdidadel sentido

vibratorio Pérdida de los Tiamina
movimientosbruscosdelarodilay

d oo Tiamina, vitaminaB12
Signos cardiovasculares

Dilatacioncardiaca

Taquicardia Tiamina
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5. TRASTORNOS ALIMENTARIOS EN LA
ADOLESCENCIA

5.1 ANOREXIA NERVIOSA Y BULIMIA

LaAnorexiaNerviosasedefineconuncriteriofisicoderechazoa

lacomidacon pérdidade pesooimposibilidaddeincrementarloy

pesoconel 15% por debajodelonormal paralaestatura; un
criterioafectivoestemoralaobesidad;yuncriteriocognoscitivo
conunapercepciondistorsionadadeltamafiocorporal. (40.19,67.60)

La bulimia corresponde a episodios de comer compulsivoy
actividadesdestinadasacontrarrestarestaaccion (laxantes,
vomitosoejerciciosviolentos)conpérdidadelcontroldurantelos
episodios y excesiva preocupacion por laformay el peso
comporal. ~ “08)

5.2 EPIDEMIOLOGIA

Sepresentaenlas sociedades modernas generalmente enlos
grupos deingresos altosy en comunidades que han adoptado
valoresculturalesenloquerespectaalabelleza. Laedadde
comienzoparalaanorexianerviosaesentre12al6afiosypara
labulimiade 15a20afios. En cuanto al sexo enlaanorexia
nerviosalarelacionmujeres-hombresesde9alyde5alpara
labulimia. Muchosdeestospacientestienentrastornosanimicos,
especialmente depresién mayor; en la bulimia hay
comportamientosadictivos.

5.3 ASPECTOS CLINICOS

Generalmente el signo de presentacion es una pérdida de peso
guelospadresnohabiannotado; sonpacientescuyopesoanterior
eranormaloexcesivoconocultamientodel problema, antecedentes

dedietasdrasticas. Enloscasosméasseveroselmotivodeconsulta

es la amenorrea; pueden aparecer cambios mediados por
esteroidescomoellanugo, ademasdetaquicardiae hipotermia;
puedenencontrarse laceraciones en el paladar blando porla

provocacionde vomitos; las manifestaciones esqueléticas son

osteopenia, fracturasespecialmentedelacolumnalumbar. (4067.19)

5.4 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Incluye otros trastornos gastrointestinales como: acalasia,
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enfermedadendocrinaprimariadetiroidesosuprarrenal;también
depresiénmayoroesquizofrenia.

5.5 DIAGNOSTICO

Ademasdelosantecedentesclinicoslosestudioscomplementarios
son: hemogramacompleto, eritrosedimentacion, electrolitos,
glicemia, urea, proteinasy pruebas de funcidn tiroidea,
concentraciénbajadevitaminas Ay carotenosséricoselevados.
Dentrodelaevaluaciondeestos pacientesdebeestarelcalculo
delavelocidaddelapérdidadepeso.

5.6 ENFOQUE TERAPEUTICO

Establecer programas en que el tratamiento sea en equipo
(trabajadores sociales, médicos, psiquiatras, pediatras,
nutricionistas, endocrinélogo) (RecomendacionGradoC).

5.7 PREVENCION

Enlasprimerasetapasdelaanorexianerviosaylabulimiacuando
alnnohaycriteriosdiagndsticoselmédicodebealertaralpaciente
yasuspadresdelaposibilidadde aparicionde estetrastorno,
detectarcualessonlospacientesariesgo(faltadecrecimientode

origen psicosocial, maltrato,abusosexual);consultanutricional,

asesoramiento alos padresy un psicodiagnostico (40,68,67,96)
(Recomendacion Grado C).

6. DEPRIVACION EMOCIONAL

Esunacausaimportantede retardodel crecimiento; puedesimular

un hipopituitarismo. Es conocida también como enanismo
psicosocial, enanismo por deprivacién o hiposomatotropismo
reversible.

Losnifios presentantallabaja, disminuciéndelavelocidad de
crecimiento. Esfrecuente que tengan un apetito voraz ouna
perversiéndelapetito, enuresis, encopresis,insomnio, rabietas
ycrisisdellanto. Suaspectoeseldepasividad oagresividad
excesivaysuinteligenciaestaenellimitedelanormalidad. Al
evaluarlasecrecionde hormonade crecimiento (HC) hay una
respuestapobrealas pruebas de estimulacion farmacolégicas.
Laedad6seaestaretardada. Conunahistoriaclinicacorrectay
observacionescuidadosas se descubrirauntrastornofamiliaro
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enlarelaciGnmadre-hijoquehacensospecharel diagnéstico.

Cuandoelnifioesretiradodeldomiciliodonde sufremalostratos
osemodificanlaspautasdesucrianza,lavelocidaddecrecimiento
semodificaconsiderablementeylas alteracionesenlaproduccion
de HC senormalizan @D (Recomendacion Grado C).

Siestasalteracionesnosehancorregidoenformaapropiadapodria
haberunarecaida.

7. TALLA BAJA
7.1 DEFINICION

Sedefinecomotallabajaaquellaque seencuentramasde2.5DE
por debajo de la estatura promedio para el sexoy laedad
cronoldgicadelnifioolague seencuentrapordebajodeltercer
percentilsegunlosestandares de sucomunidad. Estadefinicion
evidencialaausenciadeestandaresdecrecimientoenlacomunidad
colombiana; sinembargolastablasde crecimientode Tannerson
aceptadas mundialmente como patrényaque soncurvas obtenidas
porobservaciondelcrecimientolongitudinal loque permitedefinir
masclaramenteelpatrénde crecimientoindividual. Estastablas
diagraman curvas 2.5 DE acadalado del promedio, demarcando
elpercentil3°yel97°enelrango“normal” ©®  (Recomendacion
GradoC).

7.2 CLASIFICACION

Laedadcronolégica,edad6sea, edadestaturalylavelocidad de
crecimiento,analizadasenconjuntopermiten laclasificaciondel

crecimiento en 3 patronesdiferentes: tallabajaintrinseca,
crecimiento retardadoy crecimiento atenuado .(Tabla3).

7.2.1Tallabajaintrinseca

Secaracterizaportallabaja, velocidad de crecimientonormaly
edadesqueléticaapropiadaparalaedad cronoldgica. Eltiempo
paralapubertady fusion esquelética es normal, asique el
potencialadultofinalestapordebajodelpercentil 3. Estetipo

de patronde crecimiento eslaexpresiénde unrasgo genético
resultando de unavariante familiarnormal, llamadacominmente
TALLABAJAFAMILIAR. Sinembargo, también puede ocurrircomo
retardo del crecimiento intrauterino severo, anomalias
cromosomicas: Turner, displasias 6seasy unavariedad de
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sindromesdismorficos(Noonan, PraderWilly, Russell Silver). 52

7.2.2 Crecimiento retardado

Se caracteriza porretardo enlamaduracion 6sea, que se
manifiesta por unaedad 6seaque estdmasde 2DE pordebajo
delpromedioparalaedadylaaparicionrelativamentetardiadel
desarrollopuberal adolescente. Debidoaquelaedadesquelética
ylapubertad estanretardadas, lafusion epifisiariaocurre
tardiamentey el crecimiento puede continuar. Porestarazénel
potencialgenéticose preservageneralmenteylamayoriadelos
individuosalcanzanunaestaturaadultanormal. Sinembargola
estaturaadultafinal puede estarcomprometidasiel patrén de
crecimiento estd muy severamente retardado. Este patronde
crecimiento retardado es el resultado de una variante de
crecimientonormal, convelocidad de crecimientoanualnormal,
conocidacomoretardoconstitucionaldelcrecimientoydesarrollo
adolescente, menos cominmente puede ser una manifestacion
deenfermedad crénicao sistémicaleve amoderada, talescomo
anemiade célulasfalciformes, asmay enfermedad intestinal
inflamatoria. Silacondiciénsubyacenteessuficientementesevera,
elresultadoescrecimientoatenuado. @310

7.2.3 Crecimiento atenuado

Caracterizadoporunatasade crecimientosubnormal. El déficit
detallaresultantees delmismogradoqueelretardopresentado
enlamaduracionesquelética. Elpatronde crecimientoatenuado
esinvariablemente elresultadode unainjuriafisicacemocional
delasaluddelnifio. Los des6rdenes mas cominmente asociados
concrecimiento atenuado son hipotiroidismo, deficienciade
hormonade crecimiento, excesodeglucocorticoidesydurantelos
afiosadolescentes el hipogonadismo. (82.87.101)

Lascondiciones porlasque con mayorfrecuencia seconsultan
sonlatallabajafamiliaryretardoconstitucionaleneldesarnolio
deladolescente. Losnifiosconestascaracteristicassonreferidos

colectivamente como nifios con estaturabaja aislada ,debido
aguesuestaturabajaesunavariantede lonormalysupequefiez
noseasociaconpatologiasubyacente. (100)

Aunque los tres patrones de crecimiento descritos son con
frecuenciadiferentes, enocasioneshay sobreposiciondeellos
resultando endilemasclinicos, tales como el observado cuando
semezdantallabajafamiliaryretardoconstituicionaldeldesarrollo

adolescente, donde latallabajaresultante es muy severa,
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pudiendo confundirse con deficienciade hormonade crecimiento
ohipogonadismo. (%

Antesdeliniciopuberallas edades6seasestanretardadasylos
valoresdegonadotrofinasytestosteronabajos. Debe hacerseel
diagnésticodiferencial conotrascausasde pubertadretardaday
evaluarlafunciéndelahormonade crecimiento (HC)ylafuncién
tiroidea  ®¥ (RecomendacionGradoC).

7.3 EVALUACION DE UN NINO CON TALLA BAJA

HistoriaClinica (RecomendacionGradoC)

- Antecedentes.

- Enfermedadespreviasopresentes.

- Registrodecrecimiento.

- Historiafamiliar(especialreferenciaalastallasdelafamilia:
papas, hermanos, abuelos, tios, etc., edad de menarquiao
pubertadenlospadres, estaturaparentalmedia).

- Revisidnporsistemas.

- Examenfisico.

Latalla baja severa (>2 DE por debajo del percentil 3)
especialmente cuandose acompafiade unretardodelaedad 6sea
significante; cuandolaestaturadel nifionoestaacordeconla
estaturaparentalmediaocuandohaydesviaciénde unpercentil
aotro inferior después de los 2 afios de edad, merece una
evaluaciénmayor:

- Hemograma, V.S.G

- Parcialdeorina.

- Coprologico(investigaciondeGiardias).

- Quimicasanguinea(N.Ureico, Creatinina,ionograma, glicemia)

- TSH,T4libre.

- Edadosea.

- Cariotipoennifiascontallabajaintrinseca. (Descartar Tumer).

- Anticuerposantigliadina, betacarotenos, folato(sisesospecha
malabsorciénintestinal).

- TACy/oRMN decraneoproyecciéndesillaturcaconcontraste
(especialmente si hay disminucion de la velocidad de
crecimiento).

- IGF-leIGFBP-3.

- EvaluaciondelasecreciondeHC. Incluye pruebasfisiologicas
yfarmacologicas. (Vertabla4)

- Examenesespecializadosdirigidosaldiagnosticopresuntivo.
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Tabla 4. EVALUACION DE LA CAPACIDAD SECRETORA DE
HORMONA DE CRECIMIENTO
(uso privativodel endocrinélogo pediatra)

Pruebas
Fisiol6gicas

Condiciones

Efectos Secundarios

espontanea de
12-24 horas

de HC, ¢/30° durante

12-24 H

Ejercicio 15" de ejercicio Hallazgo frecuente de
moderado seguido de falsos negativos en
57 de ejercicio normales.
vigoroso

Suefio Suefio Profundo (EEG Mejor utilizado en
3-4) asociacién con EEG

Secrecion Determinacion pulsos Carencia de datos

confiables Alta
variabilidad.

Pruebas
farmacolégicas

Pruebas de
tolerancia a la

Insulina regular Vv 0.1
U/kg Medir HC a 0, 30,

Hipoglicemia severa
Convulsiones

Insulina 60, 90 °

Arginina 0.5 g/kg IV en 30" Nausea, vomito,
irritacién local,
hipoglicemia.

Levodopa 0.5g/m2 v.o Nausea, vomito,
cambios cardiacos y
de TA

Glucagdn 0.03 mg/k IM Nausea, vomito.

Propanolol

1 mg/k hasta 40 mg
(aumenta la
respuesta a pruebas
de estimulacion
primario: ej.
Glucagén, ejercicio,
suministrar 2 horas
antes del estimulo)

Cambios en FC, TA e
hipoglicemia. No
utilizar en nifios
asmaticos.

Clonidina 150 mcg / m2 vo Somnolencia severa,
cambios cardiacos y
en TA.

GH-RH 1 mcg/k IV Respuesta pobre,

diferencia lesién
hipotalamica de
hipofisiaria

En todas las pruebas se determinan las concentraciones basales,
las curvas de respuesta y el pico de HC sérico.
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7.4 DEFICIENCIA DE HORMONA DE CRECIMIENTO (HC)

7.4.1 FormaClésica
Secaractetizaporretardodelcrecimientoqueocasionatallabaja.
Estatura<percentil 3. Estaturafinal pordebajode laestatura
parentalmedia. Velocidad de crecimientolenta<4cm/afio(<5al
25 percentil para velocidad de crecimiento, en 1 afio de
observacion). Retardoenlaedad ésea(generalmente mayorde 2
afiosenrelacionconlaedadcronoldgica). 0

7.4.2Etiologia

Enlapaoblaciéngeneralunode cada4000-10000individuospadece
unadeficienciadelasecrecion de HC, aislada o asociadaa
insuficienciadeotrashormonashipofisiarias. Enlamayoriadelos
pacientes no existe una causa que explique la deficiencia
(idiopética).En 1981 Phillipsycols.identificaronmutacionesen

elgen GH1 que codificalahormonade crecimiento (GHN) en
pacientes conretardograve del crecimiento; deigualformase
sospechanalteracionesenotrosgenes:

-GenquecodificalaproteinaPit-1,lacualpromueveeldesarolio
delascélulassomatotropaseinducelatranscripciondelosgenes
deHCyprolactina. Elgenquecodificaestaproteinaseencuentra
enelbrazocortodelcromosoma3.

-Genquecodificaal FactorLiberadorde HC (GHRH), que se ubica
enelcromosoma 20 ode sureceptor (cromosoma7p).
-Deficienciade HC asociadaasindromesgenéticos. ©9)

Los estudios genéticos requieren laboratorios altamente
especializados.

Existeelantecedentefrecuentedetrauma, presentaciondepelvis,
hipoxiaperinataloinfeccionviral (rubeola)enlamadre. Lesiones

gue afectan el area hipotalamohipofisiaria: malformaciones,
tumores, infilraciénporhistiocitosisyexposicionaradiacioneso

trauma @™ (Vertabla5).

7.4.3Caracteristicasclinicas

Tallabaja, que se presentadesde elnacimientoenlasformas
congénitas. Enlos neonatos la presencia de hipoglicemias
frecuentes puede manifestarse comocrisisde apnea, cianosiso
francas convulsiones. Los varones presentan micropeney
criptorquidia. Puedehaberhiperbilirrubinemiadirectaprolongada
asociadaonoconhepatitisde célulasgigantes yelevacionde
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lastransaminasas. Encasode deficienciashormonalesmltiples,

se asocian manifestaciones de insuficiencia adrenal y/o
hipatiroidismo. Enlosnifiosmayoreslasmanifestacionesserefieren
principalmente atallabaja y disminuciéndelavelocidad de
crecimiento. Clasicamente hay aumento delagrasacorporala
niveldeltronco, faciesinmadura(puentenasalpocodefinido,hueso
frontal prominente), piel suave, manosy pies pequefios, voz
aflautada,ausenciadevellofacial, axilaropubianoyretardoen
lamaduraciénesquelética. (©9,70.85)

7.4.4 Diagndstico bioquimico

Paraelestudiodelafunciéndeleje hipotalamohipofisiarioen

relacion conHCyde su secrecion se han utilizado pruebasde
estimulaciénfisiolégicos yfarmacologicos. (29:39,93,74,75,87,9461) (Ver
tabla4). Se considera diagnosticade deficienciade HC auna

respuesta pobreadosestimulosfarmacolégicos paradeteccion

deHC oadosestimulos farmacoldgicosy uno fisiologico. La
mayoriadelospaiseshanestablecidocomonormalunarespuesta

pico deHC de 8-10mcg/l.07-10ng/ml. ©9  (Recomendacion
GradoC). Losnifioscondeficienciaclasicade HC cumplenlos
criteriosauxolégicos (tallabajayratade crecimientosubnormal)
ylaproduccién picode HC noexcedeunvalor de 5ng/ml.

IGF-l e IGFBP 3: Aunque estas determinaciones no son
completamente discriminatorias (IGF-I puede estar bajoen
hipotiroidismo, hipopituitarismo, malnutricion, enfermedadrenal,
etc.)haceneldiagnosticodelaformacompletaoclasicamenos
probable. Las disminuciones enambosvalores,relacionadasa
controlesparalaedad osexosonsugestivasdedeficienciadeHC
.Enestoscasos,debellevarse acabounaevaluaciéondel estado
secretoriodelaHC. (Ver Tabla4). Algunosautoressugierenque
siambosvalores estan significativamente reducidos(-3DS),las
pruebas parahormonade crecimiento puedeninclusive no ser
requeridas.  ©¥ (Recomendacion GradoC).

7.4.5RMN proyeccién desillaturca con contraste

Seconsideranmarcadores diagndsticosasociados confrecuencia

ahipopituitarismo: Ausenciaointerrupciéndeltallopituitario,
hipoplasiapituitariaanterior,carenciadelahipersefialnormalen

ellébuloposterior delasillaturcaconunapituitariaectopica

posterior hiperintensa. Enlamayoriadelospacientesconestos

hallazgos se encuentran deficiencias hormonales pituitarias
muliiplesy hay presenciafrecuente delesionesperinatalescon
manifestacionesclinicastipicasparahipopituitarismocongénito. €
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7.5 DEFICIENCIA PARCIAL DE HORMONA DE CRECIMIENTO

Serelacionaconpacientesquecumplenconloscriteriosauxologicos
paradiagnésticodedeficienciadeHCytienenunarespuestapicode

HC entre 5-10 ng/ml. IGF-I y IGFB-3 estan disminuidos ©
(Recomendacion Grado C).

7.6 DEFICIENCIA TRANSITORIA DE HORMONA DE
CRECIMIENTO

AlgunosnifiosconretardoconstitLicionaldelcrecimientoydesarrolio

del adoescente  presentan  una deficdencia transitoria de HCcon valores
enlaspruebasdeestimulacionmenores de7ng/ml;larespuestade
HCenestoscasossenomalizaalpracticarlaspruebasfuncionales
despuésdeuncursocortodeesteroidessexuales(40mcg/m 2por2
diasotestosterona50mgIMpor2dias)estosnifiosnorequieren

tratamiento conHC exceptuandoalgunos casosindividuales. Los
pacientesrespondenatratamientoconesteroidessexualesadosis

bajas ¥ Recomendacion GradoC.

7.7 INSUFICIENCIA DE HORMONA DE CRECIMIENTO

7.7.1Disfuncion neurosecretorade HC
Ladisfunciénhipotalamicapuedeserdebidaainterrupcionofuncion
anormaldevariasviasneuronalesneurotransmisorasquefaciiitano
inhibenla producciéndelashormonasque regulanlasecrecion
pituitaria. En el control neuroendocrino de laHC monoaminas
biogénicas y otros moduladores (gj :galanina) funcionan
probablemente como neuromoduladores. Galanina, un péptido
enconrado  en la eminencia media, puede regular la secrecion  pulsat
de HCaldisminuireltonoinhibitoriode somatostatina. Algunas
monoaminas (dopamina, norepinefrina y epinefrina) actdan
directamentesobrelossomatotropos. Losagonistasalfaadrenérgicos
estimulan laliberacionde HC viaGHRH, mientras que losbeta
adrenérgicasinhibensusecrecion. Laliberaciondesomatostatinaque
comosesabeinhibelaproducciéndeHC,esestimuladaprincipalmente
ataks delas vias coinémicas. Seroonina y SUS precursores  estimulan
laliberaciondeHCinvivo. Ladisfunciéndelosneurotransmisores
queinfluyensobreHC, afectalaactividaddualentresomatostatinay
GHRH;estose traduceenunaalteracionenlaamplitudyfrecuencia
delospicosde HC,asicomoenconcentracionesanormalesdela
secrecionde 24 horasde hormonade crecimiento. (concentracion

de HC de 24 hras< 1.7mcg/l o de 12 horas secrecién
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noctumna: <2.2microg/l). Caracteristicamente, lospacientescon
disfunciénneurosecretorapresentan unarespuestanormaldeHC a
laspruebasdeestimulacionfarmacologicas, yun patrénanormal
delasecreciénespontanea deHC del2-24horas. Cumplentambién

s aieios  axdégoos  detla  baa (esera  iud  6<3° percentl)

velocidaddecrecimientolentayretardodelaedaddsea. @929 Estos
pacientesrespondenaltratamientoconHC @ (Recomendacion Grado
B

7.7.2Tallabajaidiopatica

Dentrodelgrupode Insuficienciade lahormonade crecimiento
estarfanincluidosalgunosnifioscontallabajaidiopaticay Tumer,
condicionesenlasquelasecrecidonespontaneadeHCpodriaestar
disminuida. @

7.8.1 Sindrome de Laron

Desordenautosémicorecesivo, localizadoaniveldelreceptorde
HC.Fenatipocaracteristicoasociadoconfalladelcrecimientoprey

post-natal severay marcadareduccion de laestaturaadulta.
Presenciadehipoglicemiaymicropene. Presentannivelesnormales
oelevadosdeHCsérica, combinadoconlaincapacidad paragenerar
cantidadesnommalesdelGF-l.LasconcentracionesdelGF, IGFlle
IGFBP-3estanreducidas. ElIGF-lhumano, sintéticorecombinante
eslaUnicaforma de tratamiento actualmente disponible. ®
(RecomendacionGradoB). LarespuestaalteradadelGF-lenpruebas
degeneraciondelGFesunsignoimportantedistinguiendoIGHde
deficienciadeHC. Ausenciade GH-BPséricalacualesidénticaal
dominioextracelulardelreceptorde HC, hasidoreportadoenesta
condicion. Sehanencontradorecientementeanomalidadesdiferentes
paraelreceptorde HC, con presenciade actividad de GHBP en
mujeres; esprobable queellastenganunamutacionligadaalsexo

quese traduce enundefectode unaproteinaque carecedela
funciondelasefialdetransducciénperoretienelaactividaddela
proteinatransportadoradeHC.,oaltemativamenteunamodificacion
eneleventopost-receptorquellevariaaresistenciadeHC.

Solodosseriesgrandesde pacientescomprendiendogruposétnicos
especificoshansidoreportados, judios orientalesy sujetos
ecuatorianosdescendientesdejudiosesparioles. ®)

Conmayorfrecuenciaguelossintomasprimariosdeinsensibilidad
deHC,seencuentranlossindromessecundariosdeinsensibilidada
HCcomolosqueaparecenendiabetes, malnutricidneinsuficiencia

renal  cronica.
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Tabla 5. ETIOLOGIA DE DEFICIENCIA DE HORMONAS DE
CRECIMIENTOS E HIPOPITUITARISMO

CONGENITA

ADQUIRIDA

Malformacién

Perinatal

Anencefalia Holoprosencefalia
Displasia septo-6ptica

Sindrome de silla turca vacia
Hipoplasia nervio 6ptico Hipoplasia,
aplasia o ectopia pituitaria

Incisivo central superior

Labio leporino, paladar hendido

Presentacion de pelvis. Asfixia
Hemorragia intracraneana.
Trombosis Post -parto
Trauma. Bacteriana
Enfermedades Infiltrativas
Infecciosas (granulomatosas)
Neoplasicas (germinomas,
gliomas)

Secundaria a cirugia, radiacion,
quimioterapia.

Aneurisma de cardtida interna
Deprivacion emocional

Deficiencia hereditaria de HC

Deficiencia aislada de HC
(Idiopética)

Tipo IA, AR

Tipo IB, AR

Tipo I'l, AD Tipo Il Il. Ligadaa X
Deficiencia de HC ligada a otros
sindromes genéticos.

Tumores congénitos
Craneofaringioma

S. diencefalico

Defectos en la estructura,
metabolismo o secreciéon de HC o
IGF-1

HC biolégicamente inactiva
Disfunciéon neurosecretora de HC
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7.9 TRATAMIENTO DE LA DEFICIENCIA DE HORMONA DE
CRECIMIENTO

Engeneral,laterapiaconhormonadecrecimientodeberiainiciarse
enlosnifioscondeficiencia, unavez eldiagnéstico hayasido
establecidoconseguridad, lacausadeladeficienciahallasido
evaluadaylaposibilidaddeotrasdisfuncionesinvestigadas.Debido
aqueelhipotiroidismopuederesultartantoenpobrerespuestaal
tratamientocomoafalsosnegativosenlaspruebasdeestimulacion
deHC, losnivelesde pruebastiroideasdebenserevaluadosantes

de comenzar terapia con HC y periddicamente durante su
administracion. ©756)

Determinaciéndelaratade crecimientopretratamiento,almenos
enlos6mesespreviosesesencial paradeterminar cuanexitosa
eslaterapiaconHCy paradecidirsiunadosismayordeHCes
necesaria. @

Aunque no hay evidencia convincente de que el tratamiento con

HC promueve recaidas en nifios después del tratamiento para
cancer,esmejorevitarlaterapiaenpacientesconenfermedades
malignasactivas. Enloscasosde craneofaringiomas se sugiere
iniciareltratamiento 1afiodespuésdeltratamientoquiriirgicoy

radioterapia ©9  (RecomendacionGradoB). DebidoaquelaHCes
unaproteina grande, debe seradministrada parenteralmente,

aunque puede seradministrada IM larutade elecciénes

subcutanea, siendoencontradaseguray eficaz, ademaspreferida
porlospacientes 0 (RecomendacionGradoC)  .Estarutapermite
ademaselusodejeringascomoaquellasempleadas paraterapia

insulinica, enlacualelespaciomuertohasidoeliminado. La

utilizacionde esasjeringas evitacualquierdesperdiciodeuna

medicacionque escostosa. Lamayoriadelospacientestratados
anteriormente utilizabanunadosisinicialde 0.05mg/kg, 3veces

porsemana. Actualmente existe evidenciade que conlamisma
dosissemanaltotalde HC, laaplicaciondiariadeinyeccioneses

masefectiva @ (Recomendacion GradoB).

Otrosfactores que mejoranlarespuestaaltratamientosonla
edaddeinicioyladosis utilizada. Esclaroquenohabrauna
respuestasignificantealaterapiaconHC silaedad 6sea es

mayor de 14 afios en mujeres o de 15 envarones debidoala
fusiénepifisiaria. Unadosisde HC de 0.I5a0.3mg/kg/semana,
aumentalavelocidadde crecimientode 2a4vecesporencimade

la rata pretratamiento, durante el primer afio de
tratamiento; en
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los afios subsecuenteslavelocidad de crecimientodeclina
tipicamente pero permanece por encima de la rata
pretratamiento @0 ‘(Recomendacion Grado C).

Laterapiadeberiasercontinuada hastaque unatallaaceptable
seaalcanzadaohastaque seobtengaunavelocidaddecrecimiento
menorde2.5cm/afio. Consideracionesfisiolégicas sugierenque

laterapiade porvida esbeneficiosa, especialmente conla

evidenciareciente de deficienciade HC deladulto,enque se

demuestra como laterapiacon HC reduce lagrasa corporal,
aumentalamasamuscularyladensidad 6sea, mejoralafuncién
yestructuracardiaca, ejecucionfisica, funcion cognoscitivay

disminuyeLDL colesterolenpacientesconestascifraselevadas “8)
(Recomendacion Grado B).

TodopacientecondeficienciadeHCdebeserreevaluadoalfinalizar
sucrecimientocon elfin deestablecersiladeficienciadeHC

persiste @ (RecomendacionGradoB). Unanormalizaciéndela
secrecionde HC hasido observadaen 35%delos pacientes con
deficienciadeHCaislada.

Aunque unconsensodel diagnoéstico de deficienciade HC enel
adultonohasidoalcanzado, lamayoriaestade acuerdoenque
unpico<5mcg/l esdiagndstica. Laconsecuenciapractica de
utilizar 5mcgrs/lcomolimite esque sélounaproporciéondelos
adolescentesquienesahorarecibentratamientoconHC paratalla

bajaseranelegiblesparacontinuarconésteenlavidaadulta. .
15)

Ladeficienciade hormonade crecimiento puede seraisladao

multiple. Debe considerarse unadeficienciade TSHy cualquier

gradode hipotiroidismotratado previavaloraciondelafuncion

adrenal. Encasodeexistirdeficienciade ACTHlosnifios deben
recibirterapiadesuplenciaconglucocorticoidesadosisbajas(5-

10mg/m ?/diade hidrocortisona), yaqueincluso pequefiosexcesos
enladosisdecorticoidespodrianalterarlarespuestaalaterapia

conhormonade crecimiento. Lasdosis de glucocorticoidesdeben
seraumentadasde 2-3vecesdurantesituacionesde estrés. ©

Laterapiadereemplazoconesteroidessexualesdeberiainiciarse
ennifiosconhipogonadismoconenantatodetestosteronaendosis
bajasde 50-100 mg pormesIM, alos 14 afios. Enlas nifias
mayoresde 13afios considerar el reemplazo condosisbajasde
estrégenos (estrogenos conjugados 0.3 mg/dia). Como los
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estrogenos parecen promover la maduracién 6sea mas que el
crecimientolinealesrazonabledemorarsuusoennifiasdemasiado
pequefias 1 (Recomendacion GradoC).

Detodoslos grupos que actualmente reciben tratamiento con

hormonade crecimientolos quetienendeficienciadehhormonade

crecimiento sonlos que mejor responden. Muchos de ellos sin
embargonoalcanzanlatallaobjetivo. Diferenciasenlarespuesta
parecendependerdeliempodeiniciaciondeltratamiento,delniimero
dedosissuministradas, cantidadtotaldeHC suministradaporsemana
yacumuladaenperiodosdedosarios. (13.37,65.108) Ajustedeladosis
enrelaciénconelpeso, velocidaddecrecimientopretratamientoy

presencia de otras deficiencias hormonales asociadas a4
(RecomendacionGradoC). Losnifiosmenoresydelgadosresponden
conunavelocidadde crecimientomenoralaterapiaconHC.

7.10 COMPLICACIONES DE LA TERAPIA CON HORMONA DE
CRECIMIENTO

CualquierpacientequerecibaHCestaenriesgodelascomplicaciones
adscritasalexcesode HCvistoenpacientesconacromegaliayeste
riesgoseelevacuandoladosisesmayor. Alasdosisrecomendadas
laHCessegura.

Algunasdelasprincipalescomplicacionesson: (437.100)

- InsuficienciaTiroidea. LaterapiaconHCdesenmascaray/ose
asociaconfrecuenciaaunafunciontiroideainadecuadaen
pacientescondeficienciadeHC. Esrecomendableunavaloracion
frecuentedelafunciontiroidea.

- Metabolismode Carbohidratos. LaHC afectaelmetabolismode
laglucosa.Apesardequelaspruebasdetoleranciaalaglucosa
no demuestran mayores cambios en las concentraciones de
glucosa, las concentraciones deinsulinasonconfrecuencia
significativamente mayores. Poco se sabe acerca de las
consecuenciasalargoplazodeestaresistenciaalainsulina.

- Deslizamientoepifisiariodelacabezafemoral: Eldeslizamiento
epifisiarioocurredurantelaadolescencianormalyseasocia
tambiénconhipatiroidismo,unacondicidnconcomitantefrecuente
conladeficienciadeHC. Cualquierquejadedolorsignificanteen
cadera, muslo, rodilla ocojera enunpacienteque recibe HC
debeserinvestigadarapidamente.
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- Retenciéndesodioyliquidos:laHCinduceretenciéndesodioe
hipervolemiasignificante. Pudiendo afectar pacientescon
enfermedad cardiopulmonar.

- Cancer:Nohaydatos hastaelmomentode que laterapiacon
HCaumentelaincidenciadecancerenpacientescondeficiencia
deHC.Datos de pacientesacromegalicossugierenunaposible
relaciénentreterapiaconHC y eldesarrollodetumores. El
riesgodeleucemiaen pacientesdeficientesde HC sin otros
factoresderiesgoes1en24000casos. Elriesgoentrenifios
normales es de 1 en 42000. La deficiencia de HC,
independientementedelaterapia puedeserunfactorderiesgo
paraleucemia.

- Recurrenciade Tumores: No estaaumentada despuésde la
terapia con HC en nifios con meduloblastoma, glioma o
craneofaringioma;dehecholarataderecurrenciaespecialmente
encraneofaringiomas (6%) parece sermenor gue ennifios no
tratados conHC. Estopuede ser resultadode unaseleccion
producidaal tratar inicamente alos nifios sinenfermedad
tumoralactiva.

- AnticuerposantiHC: Sufrecuenciahadisminuidoamedidaque
mejoranlaspreparaciones. Estonoparece serunproblemade
importancia.

- Escoliosis. No parece serdebidadirectamentealaHC, la
prevalenciaen nifios tratados con HC es menor del 1%
(prevalenciaenlapoblaciénnormal 1.5-3%) sinembargo la
escoliosis progresafrecuentemente ennifios concrecimiento
rapidoylospacientesconescoliosis quesontratados conHC
debenservigilados cuidadosamente por suprogresion.

- NevusPigmentario: Eltratamiento con HC puede aumentarel
namero, tamafioy grado de pigmentacion de unnevus;sin
embargo las biopsias no han detectado neoplasias o
transformacionespremalignas.

- Ginecomastiaprepuberal : Generalmenteinicia enlosprimeros
6 mesesde comenzar el tratamiento conHCy desaparece al
terminaréste.

- Pseudotumorcerebral: usualmentetransitorio, desaparece con
lasuspensiontemporal deltratamiento, el cual sereinicia
paulatinamente unavezlos sintomasdesaparecen.

7.11 TRATAMIENTO EN RETARDO CONSTITUCIONAL DEL
CRECIMIENTO Y DESARROLLO DEL ADOLESCENTE (RCCD)

GeneralmentelosnifiosconRCCD norequierentratamientoalguno
apartedeapoyopsicoldgicoyunaexplicaciénclaradecualessu
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patréndecrecimientoydequealcanzaranunaestaturafinalnormal.
Algunosdeestosnifioslieganalaedaddelapubertad conestaturas
realmente bajas, que sonacentuadasporelretardoenelinicio
puberal, lo cual les ocasona diicutades ppsicosodiales
consuinmadurezsexualytallabaja. 9

Existendiversas formasdetratamiento; unode losmasutilizados
eslaaplicacionde dosisbajasde Testosteronade 25-50mg/mes
porunperiodode6meses,conelfindemejorarelpesoylavelocidad
decrecimientoeinducirloscambiosinicialesdelapubertad. El
tratamiento se suspende generalmente cuandoelnifioalcanzaun
volumentesticularde 12mm. Seiniciaconedades 6seasde
afios.Haymejoriasicolégicaenrelaciénconsuimagencorporaly
disminuciéndelasdiferenciasconsuscompafierosperonoseinduce
aumento de la estatura fina, o cual debe ser explicado
padres ®¥ (RecomendacionGradoC).

OtrasopcionesutiizadasporelgrupodeWilsonsonelusodedosis
bajasdeoxandrolona(0.06-0.1 mg/kg/diadurante 1afio)alcanzando
unaumentodelavelocidad de crecimientode 2.6 cm./afiomayor
queenelgrupoplacebo, sinefectos secundariosimportantes

115

a nifio y asus

(99)

(RecomendacionGradoC). Laoxandrolonanoseconsiguefaciimente

enColombiayloscostossonelevados,loquehaceméasaccesibleel
tratamiento contestosterona. Laoxandrolonainduce crecimiento
linealmasnoejerce cambiossobrelascaracteristicassexuales
secundarias.

Wilson y Rosenfeld utilizan un curso corto de 4 semanas de
testosteronaadosis de 200 mg IM cada 4 semanas parainducir
caracteristicassexualessecundarias,ennifiosalos14afnosomas;
sinefectossecundariosimportantes, noafectalaestaturafinal,
mejoraelbienestarfisicoy psicolégico de los pacientes
(Recomendacién Grado C).

Laconsultaenlasnifiasconpubertadretardadaesmenosfrecuente;
elprotocoloparalasadolescentesempleaestrogenosconjugados
ensecuenciasintermitentesde cadatresmesesa0.15mg,0.3mg,

y 0.6 mg/dia. Las nifias no experimentan sangrado vaginal y
posteriormentesonpasadasaterapiacontraceptivaoralcombinada
sipersisteelhipogonadismo. Debedescartarseentidadesorganicas

(100)

gueocasionenelretardodelapubertad ®9  (Recomendacion Grado

a
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8. SINDROME DE TURNER

Descrito porHenry Turnerenl938, (Infantilismosexual, cuello
aladocongénitocubitusvalgus ytallabajaen7mujeresadultas),

es la anomalia cromosOmica sexual mas frecuentemente
encontradaenmujeres. Labase genéticadel desorden: monosomia
delcromosomaX,seestableciéeni959porFord. Elpaciente tipico
conTurnercarece deunodeloscromosomas sexualesarrojando
el cariotipo 45X0. En aproximadamente 80% de casos, el
cromosoma X retenido deriva de lamadre. EI50-60% de los
pacientescon Turnertienenuncariotipo45X;elgruporestante
presenta mosaicismode los cromosomas sexuales oanomalias
estructurales de uno de los cromosomas X. Estas anomalias
incluyenisocromosomas, deleciones, anillosotranslocaciones.

8.1 DIAGNOSTICO

Eldiagnéstico se hace pordeterminaciondelcariotipoenun
paciente concuadroclinicosugestivo, queincluyetodanifiacon
tallabajaintrinsecaenausenciadeotrossintomas. Laratade
mosaicismo detectado depende deltipoy nimero de tejidos
examinados(gj. :sangreperiférica, fibroblastosdepiel, biopsia
gonadal),delnimerodecélulasestudiadasydelasensibilidadde
lastécnicas. Eldiagndsticode Tumerpuedehacersetambiénsobre
labasedediagnésticoprenatal,enlamayoriacoincidencialmente

al momento de amniocentesis, biopsia de vellosidades o
ultrasonidofetal (plieguesgruesosenlanuca,anomalias renales
congénitasoanomaliascardiacas), porrazonesnorelacionadas €

8.2 EPIDEMIOLOGIA

La monosomia del cromosoma sexual se encuentra en
aproximadamente 1 a 2% de los embarazos clinicamente
reconocidos. Sinembargo, mas del 95% de los fetos con este
cariotipo se pierdenatravés de abortos espontaneosyla
frecuenciaentrereciénnacidasvivasesdel :1850. 8381)

8.3 MANIFESTACIONES CLINICAS
Puedenocurrirenelperiodoneonatal oenlanifieztemprana.
ManifestacionescaracteristicasdelapielincluyenPterigiumColi,

bajaimplantacién del cabello, orejas prominentes, pezones
invertidos hipoplasicos, ampliamente distanciados, nevus
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muiltiples pigmentados, linfedemadelas manosypies, displasia
delasufiasy tendenciaalaformacionde queloides. Anomalias
esqueléticas: paladaraltoarqueado, micrognatia, malaoclusion
dental cubitusvalgus, metacarpianosy metatarsianos pequefios,
escoliosis, genusvalgus, exostosis detibiayrétulaluxable.
Defectoscardiacoscongénitostalescomovalvulaadrticabiclispide
ocoartaciéndelaaorta (65%). Anomalias congénitasrenales,
riidnenherraduraorifiénectdpico,duplicacidndelsistemacolector
oanomaliasvasculares. Otitismediaasociadaadisfunciondel
oidomedioycolesteatoma. Pérdidasensorioneuraldelaaudicion.

TALLABAJA: Esunhallazgo consistenteenpacientesconTurner.
LatallafinaldelasadultasconTurner(142-146.8cm)pareceser
debidaaunretardolevedelcrecimientointrauterino, disminucion
gradualdelavelocidad decrecimientoenlanifiez (apartirdelos

6 afios); ausenciadel pico de crecimiento de la pubertad,
resistenciadelérganoblancodebidoadisplasiaesquelética. Tanto
elcrecimiento comolamaduracion 6sea se hacenlentamente,
porloqueelcesedelcrecimientoesdemorado. Laestaturafinal
delasnifiasnotratadassecorrelacionabienyproporcionalmente
conlaestaturaparentalmedia.

ExistentablasdecrecimientoespecfficasparaTumeryesallidonde
debeseguirseelcrecimientodeestospacientes. Enlosnifioscuya
velocidadde crecimientosedesvia delasesperadas paraTurner
serequiere unainvestigacion mayor paraexcluirfallas de
crecimiento asociadas como hipotiroidismo, escoliosis o
enfermedad crénica. El hipotiroidismo primario, secundarioa
tiroiditislinfocfticacrénicaotiroidiisautoinmunedeHashimoto,
sepresentaen10a30%delos pacientes.

NoexistedeficienciadeHCenelsentidodésicoperoconfrecuencia
larespuestaalostests deestimulacionespobreylacantidadde

HC secretada espontaneamente es generalmente subnormal.
Particularmente durantelapubertadlosnivelesde HCyde IGF1
estanpordebajodelosnormalesenrelacién con paresde su

edad. Estohasidoatribuidoalaausenciadeestrogenosyobesidad
leveyaquelacondicion puede serrevertidaporestrogenosy/o
reducciénenpeso.

Losnivelesséricosde IGFBP-3que serelacionandirectamente
conlasecrecionde hormonade crecimiento, se hanencontrado
siempre dentro delrango normal. Falla ovarica primariacon
pubertad retardada, amenorrea primariaeinfertilidad es otra
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caracteristicadel Tumer.LosnivelesdeFSHséricosestanelevados
entre el periodo neonatal ylos 4 afios de edad; se normalizan
entrelos5-10afios; posteriormenteexisteunamarcada elevacion
de laFSHséricaqueesindicativade hipogonadismo primario.

Aproximadamente 20% tienen funcion ovarica suficiente para
telarquiaespontanea. Obesidadeintoleranciaalaglucosason
frecuentes. (8100

8.4 TRATAMIENTO

Eltratamientoestadirigidoaproporcionaruncrecimientonormal
durantelanifiezyadolescenciayaalcanzarunatallaadultadentro
delrangonormalparalapoblaciéngeneral.

SerecomiendainiciartratamientoconHC sélaadosis de0.375
mg/klo/semanacomodosistotal, fraccionadaenlos 7 dias dela

semanao encombinacion con Oxandrolona[0.0625 mg/dia], una
vezlasnifias con Turnercomiencenadisminuirlavelocidad de

crecimiento  ® (Recomendacion GradoA) .Rosenfeldycolshan
utilizadotratamientoen Turner,conHC[0.375mg/kloo 1.2 U/

Klo/semana] solaoencombinaciéncon Oxandrolona[0.0625mgs/

dia] conunaganancianetade 8.4cmparaelgrupode HC sdlay

de 10.3cm parael grupo conlacombinacién. (Oxandrolona-

HC). 890)

Lamagnituddelcrecimientoalargoplazoesfunciénde ladosis
deHCylafrecuenciaylaedadtempranadeiniciacionserelacionan
conlarespuesta. (Ver Tabla6). Existeunefectodedisminucion

de actividad de lahormonade crecimiento, despuésdelos 2
primerosariosde tratamiento. (78,79.80.83)

LarespuestaalaterapiaconHCes evaluadautilizandovelocidad

de crecimientoyaseaexpresadaencm/afio oen DE basadasen
estandaresespecificosparaTumer.Enlapracticaseasumequela
estaturaexpresadaen DE utilizandoestandaresespecificospara
Turnerdurantelanifiezreflejalaestaturaen DE durantelavida

adulta (Estatura Adulta Proyectada). La validez de esta
aproximacion para predecir estaturaadulta es soportada por
evidenciaempirica ®  (Recomendacion Grado C).

Métodospara determinarlapredicciénde estaturaen pacientes

conTurner: Elque damayor precisiones el determinado porel
métodode BayleyyPinneauelcualutilizalaslecturasdeedades

45



Retardo pondoestatural

Oseasporelmétodode GreulichyPyle. ©0  (Recomendacion Grado
C). Laprecisidnesrelativadebidoaqueeldesarrolloespontaneode
laedadseaennifiascon Tumeresdiferentealdelasnifiasnommales.

Laedadalacualelreemplazoconesteroidessexualesesintroducido
tienequeserindividualizadodeacuerdoconlasnecesidadesydeseos
decadapaciente. Laadministracion de estrégenosresultaraen
feminizacionperopuedeacelerarlaratademaduracionesquelética
ycompromete laestaturafinal. Generalmentesesugiereiniciarel
reemplazo en estrogenos aproximadamente alos 13-14 afiosde
edad ® (RecomendacionGradoC). Unrégimentipicoconsistede
estrogenos conjugados 0.3mg/dia por un afioy 0.625mg en el
segundoario. Enelafiosiguiente laterapiaciclicase proveeen
formadeestrogenos conjugados. 1.25mgporlosprimeros 24 dias
decadamesyacetatode medroxiprogesterona5-10mgdelosdias
15a24.Lamenstruacionsiguealafinalizaciondeltratamientoenia
ultimasemanade cadames.

Medidasdeprevenciondeosteoporosisincluyenterapiadereemplazo
conestrogenos,ingestaadecuadadecalcioyejercicioregular. El
tratamientoconHCrecimientoproveeriaun beneficioadicional al
aumentarlaremodelacion ésea @8 (RecomendacionGradoC).

Manejomédicoalargoplazo 8 (RecomendacionGradoC):

- Terapiaciclicaconestrégenosyprogesteronahastalasexta
década.

- Bvaluaciondelafunciontiroideal-2vecesxafio

- Ecocardiograma, al diagnéstico, en la adolescencia y
posteriormente cada5arios.

- Bvaluacionauditva.

- Restricciondietéticaencasonecesarioparaevitarobesidade
intolerancia a los carbohidratos.
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Tabla 6. TRATAMIENTO PARA SINDROME DE TURNER

. Talla més reciente de los pacientes comparados con estatura final
proyectada pre-tratamiento.

Tratamiento N Edad Ultima Est,Final
Actual Talla proyectada
HCr. 8 17.82 | 151.7+4.6 144+7.6 7.7+3.7
Cont-Comb 10 17.4 150.8+4.8 141.4+38 9.4+5.4
Comb 12 16.4 152.4+7.4 | 142.7+4.3 | 9.7+5.5
Ox- Comb 12 16.1 151.7+5.3 | 143.4+5.2 | 8.3+5.1
Total 42 16.8 151.7+5.3 | 142.8+6.1 8.9+5

Cont (control), Comb (combinacién HC + oxandrolona) Ox
(Oxandrolona) Rosenfeldf RG Growth hormone therapy in Turner’s
syndrome: An update on final height. Acta pediatr Scand Suppl 1992;

338: 3-6.

Usos alternativos de Hormona de Crecimiento

A.Sindromede Turner

B.Variantenormaldetallabaja tallabajaidiopatica)
Aceleracibndecrecimientoacortoplazo
EfectodelaHC sobrepubertad
EfectodelaterapiaconHCsobreestaturafinal

CRetardodelcrecimientointrauterino

D.DisplasiasEsqueléticas

E Des6rdenes miscelaneos
1.Raquitismohipofosfatémicofamiliar
2. Prader Wil
3. Insuficencia renal  conica
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9. TRATAMIENTO CON HORMONA DE CRECIMIENTO
EN TALLA BAJA IDIOPATICA

Tallabajaidiopaticaesaguellaqueincluyenifiosnommalescontalla
baja,enausenciadeenfermedadsistémicaasociada, convelocidad
decrecimientolento,<4cm/afio,edaddsearetardada, yprediccion
deestaturamenordel3 e percentil, cuyarespuestaalosestimulos
farmacolégicosparaHCy secrecidnespontaneadeHCde 24 horas
esnormal.IGF-lesnormal, aungque enalgunosestudios se han
encontradovaloresIGF-lbajosparalaedadynormalesparalaedad

Osea.

Losnifiosconretardoconstitucionaldelcrecimientoylosnifioscon
tallabajaintrinsecavariantenormal, seconsiderancomonifioscon
tallabajaidiopaticayaque tienenestaturacortaconsecrecion
espontaneayestimuladaalaHCnormal. € Ungrupodeellosseha
caracterizado por presentar unadisminucion de lasecrecién
espontaneadeHC, porloque seconsideraque enestoscasos se
tratadedisfuncionneurosecretoradeHC. ©

ConeladvenimientodecantidadesilimitadasdeHC sehautilizado
eltratamientoconHCennifioscontallabajaidiopatica. (34556,106,104,

105 - Aunqueexiste unaaceleraciéndelavelocidadde crecimiento
especialmentenotoriaenelprimeroysegundoafiopost-tratamiento
eneltercerafioserecuperalavelocidad pre-tratamiento. € El
aumento enlaprediccion de estaturade los primeros afios no
permanece vy la estatura  findl  es casi igual ala prediccon de esaura

Existe unincrementomayor delavelocidad de maduracion 6sea,

con relacion ala veloddad de crecimiento  lineal, lo que influye  sobre
losresultadosenlaestaturafinal. ™ Larespuestaesdependiente
deladosis,aunquelautiizaciondedosismayoresdiariamente,no
disminuyeelefectode“desvanecimiento”delarespuestaaHCque
aparecedespuésdelsegundoario. 3

Existenademasvariacionesindividualesylarespuestanopuede
predecirse pordatosauxologicosobioquimicos. Hayevidenciasin
embargodequelarespuestaaHCseriamayorennifiosconvelocidad
decrecimientoméslenta. (83:34:45)

Losresutiadosengeneral,nomuestranunaumentoenlaestaturafinal
mayorde0.4-3cm,promediolcm/afio.Ladiferenciaconlosnifiosno
tratadoses quealgunosdeellosnoalcanzanlaestaturafinal
predicha, 02109

48



Convenio ISS - ASCOFAME

La mayoria de los nifics con talla  baja idiopatica alcanzan una estatura
adultadentrodelrangonormal @ ;teniendoencuentaloscostosy
losresultados obtenidos con HC (aumento de lavelocidad de
crecimientoconmodestobeneficiosobrelaestaturafinal)nodeberia

recomendarse estetratamiento ennifiosbajosnormales, excepto
encondicionesauxoldgicasespeciales @™ (RecomendacionGradoE).

Aunguelosnifioscontallabajageneralmente, sesientenafectados

psicolégicamente, recibenapodosde suscomparieros, yenalgunos
casossontratadosporlosadultoscomosifuerandemenoredad,
pareceserqueelefectopsicosocialdelatallabajaenlavidaadulta

(evaluandocapacidad paraobteneruntrabajo yuncompariero)se

relacionamas, conlos problemasasociados alasenfermedades

subyacentes  (Infertilidad en Tumer, ddlsis en IRC) que con la tla
bajaensimisma. “8.72)

Laevidenciaobtenidanorecomiendalaasociaciondeanalogosde

GNRHyHC Uutilizadaennifioscontallabajaidiopaticay cambios

iniciales de pubertad, con el fin de mejorar la estatura  final, basados
enquelaHC produce untiempode pubertad mas cortoy que por
tantoeldetenerlapubertaddisminuirialamaduraciondsea,yaque

no tiene beneficio alguno sobre la estatura adulta. 6.4
(RecomendacionGradoD). Lospacientesque frenanlavelocidad
decrecimiento conelacetatodeleuprolide norecuperanel pico

puberal de crecimiento. Enelgrupo de Joblosnifiostratados

UnicamenteconHC, tienen unamejorrespuestaqueelgrupoconla

terapiacombinada. @n
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10. TRATAMIENTO CON HORMONA DE CRECIMIENTO
EN NINOS CON SINDROMES DISMORFICOS

10.1 ACONDROPLASIA E HIPOCONDROPLASIA

Ambasentidadesformanpartedelasllamadasdisplasiasesqueléticas
gueimplicanunaafectaciéngeneralizadadeepiffisis, metafisiso
diafisis que seacompafianhabitualmentede unaestaturacortay
desproporcionada.

Laacondroplasiatiene unaincidenciade 1:15000hasta1:27000y
seheredaconcaracterautosdmicorecesivo. Representaunadisplasia
espondilometafisiaria, eltroncoylasextremidadessoncortos,
especialmente el segmento proximal (rizomelia). Presentan
macrocranea,conabombamientofrontalypuentenasal plano.Manos
anchasquesemejanuntridenteconunahendiduraencufiaseparando
elterceroycuartodedos. Elaspectodetridentesesueleperderal
finaldelainfanciayenlaadolescencia. Enloslactantesgibalumbar
quedesaparecedespuésdelprimerario. Existe hipotoniayeltono
neuromuscular se suele alcanzaralos dos o 3afios. Hay una
asociaciénfrecuentedehidrocefaliaconlaacondroplasiaysehan
desarrolladocurvasespecificastantoparacrecimientolinealcomo
paracrecimientocefalicoenestosnifios. @

LostratamientosconHC ennifiosacondroplasicosnosonefectivos.
HortonycolsestudiaronlosefectosdeltratamientoconHCen6
nifiosconacondroplasiaaladosisde0.3mg/kg/semanaporémeses.
Laterapiaaumentolavelocidad de crecimientosélomodestamente
enpartedeellos.

Lasobservacionesennifios hipocondroplasicosaunquerealizadas
enlargosperiodos detiempo, hoproveenindicacionesclarasdela
utiidadactualdeltratamientoconHC, especialmenteconrelacion
conlaestaturafinal ®0  (RecomendacionGradoD).

10.2 SINDROME DE NOONAN
Sehaaplicadoestetérminoapersonascon fenotipomasculinoo
femeninoquepresentan anomaliassimilaresalasdel Turnerenel
sexofemenino. Loscariotiposenestosnifiosynifiassonnormales.
Eltrastornopuedeseresporadicoaunquesehandescritocasosde
hermanosafectadosdelmismoodiferentesexo.

Lasanomaliasméascomunesconsistenentallabaja, cuelloalado,
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toraxenquillaoenembudo, cubitovalgo, cardiopatiacongénita

y caracteristicasfaciales: hipertelorismo, epicantus, sesgo
palpebralantimongoloide, ptosis, micrognatiayanomaliasdelas
orejas.Losvaronespresentanamenudocriptorquidiaytesticulos
pequefios. Este cuadro puede acompariarse o node hipogonadismo.

Lapubertad sufre unretrasode aproximadamente 2 afios. Aunque
existebajaestaturadurantelanifiez yadolescencia, sbloun50%
deestosnifiostiene unaestaturamenordel percentil3cuando
legaalavidaadulta. €

Larespuestatantoa estimulosfarmacologicos paraHC comosu
secrecioénespontaneaes generalmente normal peroenocasiones
éstaesinsuficiente. Stanhopey Thomashanutilizadolaterapia
conHCen5nifios con Noonansdélounodelos cualesteniauna
secreciénbajade HC. Los pacientes obtuvieronunaumento de
estaturade-3.3a-2.4DEdespuésde 1.8a4afiosdetratamiento.
Elresultadodelaobservacionesque hayaumentodelavelocidad
decrecimientoel primerafio, lacualregresaalosvalorespre-
tratamientoposteriormente.

Munnichi,Pasguinoycolsinformanlaestaturafinalde4pacientes
conNoonantratadasconHC, enlosque éstaalcanzolaestatura
parentalmediacorregida. ©5)

Serecomiendaconsiderareltratamiento con HC sélo cuandola
tallaestaseveramente afectaday noexiste patologiacardiaca

asociadaosoélohay compromisohemodinamicoleve. Enlatitima
situacionserecomiendavigilanciaregulardelestadocardiaco ®
(Recomendacion Grado B).

10.3 SINDROME DE RUSSELL SILVER

Relativamente comun, su presentacién es esporadicaaunque se
handescritocasosenseriesdehermanos. Descrito por Russelly
Silver se caracterizaportallabajasecundariaaretardodel
crecimientointrauterino, faciestriangulary otrasanomalias
incluyendoasimetria, pigmentacioncaféconlecheyclinodactilia
del5dedo.

Apesarde quelamayoriatiene unaedadgestacionalnormal, el

pesoalnacergiraalrededordelos 1900g. Latallacuando
consultan esta generalmente -3.6 DE debajo del promedio para
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su edad y permanece a ese nivel durante el crecimiento
subsecuente. Laedad 6seaestaretardadaperosenormalizaenla
pubertad que ocurre tempranamente con unpicode crecimiento
demagnitudreducida. Lamayortendenciaa recuperarelretardo
enedad 6seaconrelacidénalatalla, reducelaestaturafinal
esperada(150-153.5cmparavarones- 142-147cmparamujeres).
Alrededorde 50%de los nifios estudiados por Tannertienenuna
circunferenciacefélica<percentil3. @

Clitoromegaliarelativapuede encontrarse ocasionalmenteenlas
nifasycriptorquidiaehipospadiaenlosvarones.

ElS.deRusellSilverseasociaadeficiencia aisladadeHC ya

insuficienciade susecrecion, esfrecuentelapresenciade un
pulsounicodeHCdurantelanoche. Laposibilidaddeofrecer la

terapiaconHC ylafrecuente asociaciondealteracionesenla
secreciondeHCsonrazonessuficientesparaaconsejar elestudio

delasecrecionde HC entodo paciente con Russell Silver 4
(Recomendacién Grado B) . Larespuesta al tratamiento es
dependiente deladosis, de sufrecuenciay es mas efectivo

mientras mas temprano se comience ©®Y  (Recomendacién Grado
B) .Hayaumentodelavelocidad de crecimientomasnotorioenel

primer afio(-3.67a-2.8 DE) conretornogradualalavelocidad
pre-tratamientodespuésdelosdosprimerosafios. ®Y Sinembargo,
unamejoriaefectivaestalejos de serdemostradaennifios con
funciénpituitarianormal. @890

10.4 TERAPIA CON HC EN NINOS CON RETARDO DEL
CRECIMIENTO INTRAUTERINO (RCIU)

Elretardo del crecimiento intrauterino comprende un grupo

heterogéneode pacientes, cuyopesoytallaestanpordebajodel
percentil3parasuedadgestacional. Eltérminode RClUserefiere
alcrecimientofetal: elfeto, tieneunavelocidaddecrecimiento

lenta. Eltérminopequefioparalaedadgestacionalnoserefierea

crecimientofetal sinoatamafio corporal; estacondiciénescon
frecuenciaperononecesariamente, consecuenciadelRCIU. Dela

mismaforma, lactantes que nacendespuésde unbreve episodio

de RCIU pueden noserpequefios paralaedad gestacional. @111

Esproducidopordiversasetiologiastantomatemascomofetales,

incluyendo enfermedades cronicas maternas, eclampsia,
hipertension, intoxicacion, anomalias cromosémicasy
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malformacionesfetales. El seguimientolongitudinal de estos
pacientesdemuestraunacompletarecuperaciéndelcrecimientoen
casi50%delosnifios afectados. Enlosrestantes, elretardode
crecimientopersisteinclusoconunavelocidaddecrecimientoregular.
Rochioliconfirmaensuspacientes(20/22)unacurvadecrecimiento
de2fases, conunafaseinicialderecuperacion“cacthup”de
crecimiento, conunaduraciénde6mesesa3afios, seguidadeuna
pausaenlavelocidaddecrecimiento,queresultaenunretardodel
crecimientoconsiderable. &

EIRCIUpuedeonoasociarseaunsindromedismorfico. Unejemplo
clasicodesindromedismorficoasociadoaRClUeselsindromede
RussellSilver.LosnifiosconRCIU quenorecuperansucrecimiento
presentanunaaltaincidencia deanomaliasdelasecreciondeHC:
37.5% presentandisfunciénneurosecretorade HC siguiendo en
ordendefrecuenciadeficienciaclasicaparcialdeHC. Algunosde
estosnifiospresentanresistenciaalaHCconniveleselevadosdela
misma. 4

EltratamientoconHC adosisaltas(0.2 U/kgy0.3U/kg)ennifios
conRCIU,aumentalavelocidaddecrecimiento, porincrementoGseo,
demusculoytejidoadiposo. LarespuestaalasdosisaltasdeHCno
serelacionanconresistenciaalahormonade crecimiento, a
resistenciao adeficienciade HC, puestoqueestosvalores, asi
como osteocalcina, IGF1,IGF2,IGFBP3fueronnormales antesy
duranteeltratamiento. Factoresquepudieranmejorarlarespuesta
decrecimientoincluyenmayorfrecuenciaydosisdeadministracion,
ajustesdeladosisalagananciade peso,cumplimientoexcelente
porpartedelospacientesyalgunascaracteristicastalescomomenor
edadcronolégica, retardodelaedad 6sea, tallabajaextremay
velocidadde crecimientobajanormal. (105.110)

Laconclusiénesquelaadministraciondedosisaltas deHCporun
periodode2afiosesunaterapiapotencialparaaumentarlatalla
bajaqueresultadeunarecuperaciondelcrecimientoinsuficienteen

nifios pequefiosparaedadgestacional ©1109  (Recomendacion Grado
A) .Serequierenestudiosalargoplazoestableciendolosperiodos
deaplicacionintermitentevs continua; elmanejode pubertaden
estosnifiosyconocerresultadosdeestaturafinal. @r2)
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Sindromes asociados esporadicamente a Deficiencia de
Hormona de Crecimiento:

Aarskog

Bloom

CoinSis

De Lange
DeSanctis-Cacchione
Dubowitz
Fanconi-pancitopenia
Hallerman-Streift
Johansen-Blizzard
Leprechaunismo
Noonan

Opiz

Robinow
Rubistein-Taiby
Russel Siver
Seckel
Smith-Lemli-Opitz
Wiliams

11. TRATAMIENTO CON HORMONA DE CRECIMIENTO
EN NINOS CON INSUFICIENCIA RENAL CRONICA

Losnifiosconinsuficienciarenalcrénicapierdenunagranpartede
supotencialdecrecimientoalcanzandoestaturasfinalesde-2.6 DE
enrelaciénconlaestaturaparental media. €

Cuandola insuficienciarenal crénicacongénitase observauna
disminuciéndelavelocidadde crecimientoenlos2 primerosafios

devida; posteriormentelavelocidaddecrecimientocontindiadentro
devaloresaceptablesparalaedadhastalaedadpre-puberal (2-3
afiosprevios)cuandoseiniciaunanuevareduccion,conaparicion
retardadadelapubertadydisminuciéndelaintensidadenelestiron
deésta.Lagénesisdelretardodelcrecimientoenfallarenalcronica
esmultifactorial,incluyendoedadtempranadeiniciaciondelalRC,
ingestanutricional(caldrica)inadecuada,anomaliaspersistentesde
liquidosyelectrolitos,acidosismetabdlicaconcomitante, anemiay

osteodistrofia renal  progresiva. Apesar de la coreccon  de la addoss,
y desequiioios hidroelectroliticos, y de una ingesta  caldica  adecuada,
elretardodelcrecimientopersisteconfrecuencia. @
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SehanencontradoperturbacionesseverasenelejeHC/IGF- en
elretardode crecimientode losnifiosconfallarenal cronica.
Kuemmerledemuestracomolaacidosis metabdlicaperseocasiona
unretardopondoestaturalseveroenlosnifiosconacidosistubular
renal,enlosque nohayuremia, nidisminuciondelafiltracion
glomerularnideficienciadevitaminaD.Esprobablequelaacidosis
metabdlicareduzcalaexpresiondelreceptorRNAmMparaHC. Maniar
soportalaafimmaciondequeelretardodecrecimientoenlaacidosis
urémicaserelacionaconunefectoprimariodelaacidosissobreel
ejeHC/IGFlafectandoelpatrondesecrecionde HC, lacualpuede
encontrarse aumentada e inhibiendo su expresion (reduce la
expresion de IGF-I hepéticay el receptor RNAm para HC) y
reduciendodirectamentelaexpresiondelGF1aniveldelcondrocito.

Existe ademasunaunionaumentadade IGF-lalas proteinas
ligadorasparticularmente IGFBP3que se encuentraaumentadapor
disminuciéndelaclaramientorenal. (58,107

Basadosenestasobservacionessehaintentadoeltratamientocon
HCrecombinanteennifiosconlRC conretardodelcrecimientocon
elobjetivodealcanzarelpotencialdptimoinherente asuestatura

final. Lostratamientos debencomenzarse aunaedadtemprana,
idealmenteantesdequelafallarenalseestablezcacompletamente

y antes del tansplante rend, talando de adcarnzar la estara  objefvo
parasuedadcronoldgicayaqueenestemomentolatallaperdidano

es recuperable € (Recomendacion Grado A). Se recomienda
suspendereltratamiento cuando laestaturablanco hallasido

alcanzada con viglancia de la velocdad de crecmiento  y redniciacion
deltratamientounavezelnifiohayasidotransplantadosidisminuye

laratade crecimiento ©)  (Recomendacion GradoA). Entodoslos
nifiostratadosaumentalapredicciondeestaturaylavelocidadde
crecimiento(10.7+3.1cmenelprimerafioy 7.8+2.1cm/afioenel
segundoafio)yaunqueestadisminuye conlosafosdetratamiento
sigueestandoporencimadelavelocidadpre-tratamiento. Ladosis
utlizadaesde0.05mgkg/dias.c,diaria,durantelasemanaolUl/

kg/semana. Las conclusiones del estudio de Yadin y Fine
suministrandoHCpor5afiosennifiosconIRCson: 1) Eltratamiento
conHCalargoplazoresultaencontinuamejoriadelasdesviaciones
estandarparaestatura(-2.6a-0.7 DE.). 2)Nohaydatosque
demuestrenundeteriorodelafuncidnrenalcronicaennifiostratados
conHC,aunquelafunciénrenaldebevigilarseestrechamente.3)La
hiperinsulinemiaquesepresentainicialmentenoesprogresivayno

hay evidencia de consecuencias clinicas derivadas de ésta.

4) No se identificaron efectos secundariosinherentes al
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tratamiento @7 (RecomendacionGradoA).
Debentratarseenformasimultaneatodoslosfactoresque puedan

potencialmenteinfluirsobreelcrecimientoenelnifiocon|RC
(Recomendacion GradoA).
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